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SIMGELER VE KISALTMALAR DiZiNi

. Antiepileptik ilag

: Bilgisayarl1 beyin tomografi

: Basit parsiyel nobet

: Dakika

: Elektroensefalografi

: Gama amino biitirik asit

- International League Against Epilepsy
- Jeneralize tonik klonik

: Karbamazepin

: Klobazam

: Kompleks parsiyel nobet

: Levetirasetam

: Manyetik rezonans goriintiileme
: Merkezi sinir sistemi

: Fenobarbital

: Fenitoin

: Refleks epilepsi

: Self-indiiksiyon

. Saniye

: Sicak su epilepsisi

: Valproik asit
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OZET

Sicak Su Epilepsili Hastalarin Klinik, Elektrofizyolojik, Radyolojik, Tedavi ve
Prognozlarimin Degerlendirilmesi

Amag: Bu ¢alismada retrospektif olarak sicak su epilepsili ¢ocuklarin klinik,

labaratuvar, radyolojik 6zellikleri ve prognozlari degerlendirilmistir.

Materyal ve Metod: Atatiirk Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 A.D.
Cocuk Noroloji Boliimiinde 2001 ile 2017 yillar1 arasinda Sicak Su Epilepsisi tanisi
alan 61 (11 kiz ve 50 erkek) hastanin néromotor gelisimleri ve nobet Sykiileri,
goriintiileme yontemleri, labaratuvar bulgulari, EEG bulgulari, uygulanan tedaviler;
tedavi sonrast fizik ve norolojik muayene bulgulari, labaratuvar tetkikleri, tedavilere
yanitlari, elektroensefalografi bulgulari, néromotor gelisimleri, epileptik doniistiimleri
ve gelisen norolojik sekelleri hasta dosyalarinin retrospektif incelenmesi sonucu

degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarimizin kiz/erkek orani: 0,22 olarak bulundu ve ortalama
basvuru yast 8,8 yil olarak goriildii. Degerlendirilen hastalarin tiimiiniin norolojik

gelisimleri yasitlariyla uyumlu ve mental gelisimlerinin normal oldugu goriildii.

Hastalarin banyo yapma tarzlari benzerdi ve bastan asagt su dokme
tarzindaydi. Hastalarin %18 inin (n:11) hicbir antiepileptik tedavi baslanmadan
sadece davranis degisikleri Onerilerek takipleri yapildi ve bu 11 hastanin tamaminda
nobetler ya tamamen ortadan kayboldu yada nobet sikligi anlamli Slgiide azaldi.
Antiepileptik tedavi baslanan 50 hastanin %73 de ise ndbetlerin tamamen

kayboldugu goriildii.

Hastalarin %93,4 de (n:57) EEG kayitlarinin tamamen normal oldugu
raporlandi. En sik raporlanan patolojik EEG bulgusu ise % 3,2 (n:2) jeneralize

epileptiform anomali olarak goriildii.

Vi



Hastalarda en sik goriilen nobet tipi %67,2 orani ile komplex parsiyel
nobetlerdi. Hastalarin sadece bir tanesinde sicak su ile temastan sonra korku veren

halislinasyonlar gorme seklinde aura varlig1 goriildii.

Hastalarin %50,8’ ne (n:31) bilgisayarli beyin tomografi ¢ekilmisti ve tamami
normal olarak raporlanmisti. Hastalarin %67,2” sinde (n:41) beyin manyetik rezonans
goriintiilemesi mevcuttu. Calismaya dahil edilen %62,3 (n:38) hastanin beyin
manyetik rezonans goriintiileri normal olarak raporlanmigsken %4,9 (n:3) hastanin

beyin manyetik rezonans goriintiilerinde patolojik bulgulara rastlanmustir.

Sonug¢ olarak; Sicak Su Epilepsisi uzun siireli takiplerde prognozu iyi olan
bir epilepsi tiiriidiir. Ayirict taninin dogru yapilip; uygulanacak uygun tedavi

yaklasimi ile sekelsiz remisyonla sonuglanabilecek bir klinik tablodur.

Anahtar Kelimeler: Sicak Su Epilepsisi, klinik 6zellikleri, tedavi, prognoz,

vii



ABSTRACT

Evaluation of Clinical, Electrophysiological, Radiological, Treatment and
Prognosis of Patients With Hot Water Epilepsy

Objective: In this study, the clinical, laboratory, radiological and prognostic
characteristics of the children with hot water epilepsy were evaluated retrospectively.

Materials and Methods: Sixty one (11 girls and 50 boys) patients diagnosed
with Hot Water Epilepsy were included in the study. The neuromotor developments
and seizure history, imaging methods, laboratory findings, electroencephalography
findings, therapies, physical and neurological examination findings after treatment,
responses to treatments, epileptic conversions and developing neurological sequals

were recorded.

Results: The mean age at the application was 8,8 +4,6 years. All patients had
normal mental and neurological development. All patients had the same bathing style
characterised by pouring hot water on their head. Eleven patients (18%) were given
behavioural but not epileptic therapy. After this treatment the seziures completely
disappeared or seziure frequency was decreased significantly. Seziures in 50 patients
(73%) taking antiepileptic therapy were completely disappeared.

EEG records in 57 patients (93,4%) were completely normal. Generalized
epileptiform  anomaly  (3,2%) was the most common  abnormal
electroencephalographic finding. The most common seziure type (67,2%) was
complex partial seziures. Only one patient had aura characterized by fearfull
hallucinations after contact with hot water. Thirty eight (62,3%) and 31 (50%)
patients had magnetic resonance imaging and computerized tomography of the head,
respectively, which had normal findings. Three patients (4,9%) had pathological

findings on their magnetic resonance images.
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In conclution; Hot Water Epilepsy is a type of epilepsy having a good
prognosis and sequel-free remission in long-term follow-up. Differential diagnosis

has should be done correctly;

Keywords: Hot Water Epilepsy, clinical features, treatment, prognosis.



1. GIRIS

Epilepsi sozciigii eski Yunanca’ da yakalamak, kavramak anlamlarina gelen
‘epilambanein’ kelimesinden gelmektedir. Giinliik hayattaki dilimizde ise epilepsi
karsiligi olarak Arapga kokenli yere serme anlamina gelen ‘sara’ sozcigii
kullanilmaktadir(1). Epilepsi ile ilgili bulunmus en eski kayitlar Mezopotamya
uygarligina aittir. Ilk olarak Galen 1.0 175 de epilepsi ndbetlerinden bahsetmistir(2).

Epilepsi norolojik hastaliklar arasinda en sik rastlanan bozukluklardan
birisidir. Yenidogan doneminden baglamak iizere hemen her yasta goriilebilen ve
uzun siireli tedavi ile rutin izlem gerektiren bir hastalik grubu olup yasam kalitesini

Onemli Olgtide etkiler.

Epilepsi nobetleri beyindeki sinir hiicrelerinin artmis uyarilabilirliginden
kaynaklanan Klinik bir durumdur. Tanim olarak ndbet; beynin gri cevherinde bir grup
noronun ani, beklenmedik ve gecici bir sekilde elektriksel desarjlara yol agmasi ve
bunun sonucunda klinik olarak biling, psisik, motor, duysal, otonom karakterde
belirtilerin ortaya ¢ikmasi ile karakterizedir. Beynin gri cevherinde bulunan sinir
hiicrelerinin artmus, ani, yerel elektriksel bosalimlari klinige belli bir siireye sinirl
biling, davranig, duygu, hareket veya algilama fonksiyonlarinda ani baglayan,

degisken siireli olan, gegici Klinik tablolar olarak yansir.

Bir epilepsi nobetinin herhangi bir uyaran olmaksizin (non-provoke) ortaya
¢ikmast ve en azindan farkli giinlerde iki kez tekrarlamasi ya da tekrarlama
egiliminde olmasi haline ise "Epilepsi Hastaligi” denir. Bu nedenle tek Dbir

tetiklenmemis nobet epilepsi hastaligi anlamina gelmez.

Nobetler zaman igerisinde altta yatan higbir patoloji olmadan veya nobeti
tetikleyen anatomik, fizyolojik, metabolik, konjenital vs. bir faktér zemininde her
hasta icin ayn1 veya degisken klinik tabloyla tekrarlar. Nobetler arasinda hastalar
tamamen normal fizyolojileri ile giinliik yasantilarina devam edebilirler. Nobet

sikliklart ve tipleri her hasta i¢in degiskendir ve standardize edilemez. Bununla



birlikte ayn1 hastada tek tip nobet veya birkag ndbet tipi tekrarlama egilimi

gosterebilir.

Epilepsi sendromlarinin belirlenmesinde ve smiflandirilmasinda; etyoloji,
beyindeki anatomik odak, ndbeti tetikleyen i¢ ve dis faktorler, nobetlerin baslangig
yasi, tedaviye yanit, nobet sirasinda ve sonrasinda kaydedilen elektroensefalografi

(EEG) bulgular1 ve prognoz 6nem tasir.

Epilepsi insidans1 farkli cografi bolgelerde ve toplumlar arasinda degiskenlik
gostermekle birlikte genellikle yilda ortalama 20-50/100000 olarak bildirilmektedir.
Giincel ¢alismalarla elde edilen aktif epilepsi prevalansi ise 4-10/1000 olarak
bildirilmektedir. Gelismekte olan tilkelerde epilepsi insidans ve prevalansinin daha
yiiksek oldugu bilinmektedir. Bu siklik zemininde dogum travmalari, kafa
travmalari, saglik hizmetlerine erisim zorluklari, temel bakim yetersizlikleri gibi
faktorler rol almaktadir. Gelismekte olan iilkelerde ki yetersiz hijyen kosullar1 ise
merkezi sinir sistemini (MSS) etkileyen ve nobetlere neden olan enfeksiyoz
hastaliklarin (menenjit, ensefalit vb.) sik goriilmesine neden olur. Degiskenlik
gostermekle birlikte epilepsi bimodal bir hastaliktir ve sikliginin en yiiksek oldugu
yas grubu; yasamin ilk yili (0-12ay) ve 60 yas sonrasidir.

Epilepsiler; pediyatrik hastaliklar igerisinde ¢ocukluk ergenlik déneminde en
sik, erigkin donemlerde ise beyin damar hastaliklarinin ardindan ikinci en sik goriilen

norolojik hastalik olarak 6nem kazanmugtir(3).



2. TEMEL MEKANIZMALAR

Epilepsilere yonelik hayvanlar ve insanlar {izerinde yapilan galismalarda
beynin gri cevherindeki noronlarin membran potansiyellerinde ve depolarizasyon
sekillerinde baz1 6zel degisiklikler oldugu goriilmiistiir. Paroksismal Depolarizasyon
Kaymas1 (PDK) olarak adlandirilan bu durumda membrani depolarize eden
postsinaptik potansiyelin anormal sekilde uzamasi ve siddetinin artmasi s0z
konusudur. PDK’ nin; sinir sisteminde eksitator nérotransmitterler olan Glutamat ve
Aspartat ile inhibitdr norotransmitter olan GABA sistemleri arasindaki
dengesizlikten kaynaklandigi ddsiiniilmektedir. Ayrica PDK {izerinde sinir
hiicrelerindeki yapisal iyon kanal bozukluklarininda etkili oldugu diistiniilmektedir.
Bazi nobet tipleri i¢in talamusun T tipi Ca kanallariin rolii kanitlanmig olsada biitiin
epilepsi nobetlerinin aslinda kortikal mekanizmalarla tetiklendigi genel olarak kabul
gormektedir. Nobet aktivitesinin  yayilmasi iSe ¢evre inhibitér ndronlarin

inaktivasyonu ile ger¢eklesmektedir.

Epileptik ndbetlerde hiicrelerdeki tekrarlayici desarjlarla ilgili olarak bdlgesel
beyin kan akiminin artti§1 uzun zamandan beri bilinmektedir. Nobet esnasinda ATP
azalirken AMP, ADP, laktik asit gibi maddeler cogalmaktadir. Yine hiicre i¢i Ca” un
artmasi ile aktive olan fosfolipazlar, serbest yag asitlerinin artmasina neden olmakta
ve buna bagl prostaglandinlerde artmaktadir. ADP ve prostaglandinlerin vasodilator

etkileri nobet esnasindaki bolgesel beyin kan akiminin artigini agiklamaktadir.

Normal bir beynin ¢esitli nedenlerle hiicresel, molekiiler, yapisal, fonksiyonel
degisikliklerle epileptik bir beyin dokusu haline doniismesine epileptogenez denir.
Bu siire¢ akut veya kronik bir siire¢ olabilir. Epileptogenezde genetik (iyon kanal
defektleri, non-iyonik mekanizmalar) ve edinsel (gevresel faktorlerin neden oldugu

hiicresel hasar) mekanizmalar rol oynar.



2.1. Epilepsi Nobetlerinin Stmflandirilmasi

Epilepsi arastirmalarinda 6nemli adimlardan biri Hans Berger’in 1929 yilinda
EEG’yi bulmasi ve klinik uygulamaya sokmasidir. Yirminci yiizyilin iKinci
yarisindan sonra EEG ve goriintilleme olanaklarinin artmasi, 21.yy’da genetik ve

teknolojik gelismelerle epilepsiler detayli hale gelmistir.

International League Against Epilepsy (ILAE) ilk olarak 1970 de epilepsi
simiflandirilmasini  olusturmustur. Epileptik nobetlerin  ve epilepsi hastaliginin

smiflandirilmasina son sekli 2017 yilinda verilmistir.

Parsiyel ndébetler, ilk klinik ve elektroensefalografik (EEG) belirtilerde,
nobetin baslangicinin bir serebral hemisferin lokalize bir bolgesindeki noronlarin
aktivasyonu ile gelisen nobetlerdir. Jeneralize nobetlerde ise ilk Kklinik ve EEG

belirtiler her iki hemisferin ayni1 anda etkilendigi nobetlerdir.

ILAE 2017 smiflandirmasinda nédbetler jenerelize (motor/non-motor), fokal
(motor/non-motor), orjini bilinmeyen (motor/non-motor) ve siniflandirilamayan

ndbetler olarak dort gruba ayrilmistir.

Tablo 1. ILAE 2017 smiflandirmasi

FOKAL NOBETLER

A.MOTOR

-Bilincin korundugu

-Biling kayb1 olan

-Biling durumu bilinemeyen

B.NON-MOTOR

-Bilincin korundugu

-Biling kayb1 olan

-Biling durumu bilinemeyen

1. TONIK 1. OTONOMIK

2. ATONIK 2. DAVRANIS DURAKLAMASI
3. OTOMATIZMALAR 3. KOGNITIF

4. KLONIK 4 EMOSYONEL

5 EPILEPTIK SPAZMLAR

5. SENSORIYEL

6. HIPERKINETIK NOBETLER

6. FOKAL BASLAYIP JENERALIZE TONIK-
KLONIK FORMA ILERLEYEN NOBETLER

7. MIYOKLONIK NOBETLER




8. FOKAL BASLAYIP
JENERALIZE TONIK-KLONIK
FORMA ILERLEYEN NOBETLER

JENERALIZE NOBETLER

A.MOTOR B.NON-MOTOR (ABSANS)
1.TONIK-KLONIK 1.TIPIK

2.TONIK 2.ATIPIK

3.KLONIK 3.MIYOKLONIK

4 MIYOKLONIK 4.GOZ KAPAGI MIYOKLONISI
5.MIYOKLONIK-TONIK-KLONIK

6.MIYOKLONIK-ATONIK

7.ATONIK

8.EPILEPTIK SPAZMLAR

BASLANGICI BILINMEYEN NOBETLER

A. MOTOR B. NON-MOTOR
1.TONIK-KLONIK 1.DAVRANIS DURMASI
2.EPILEPTIK SPAZMLAR

SINIFLANDIRILAMAYAN NOBETLER

2.2. Refleks Epilepsiler

Refleks epilepsiler diger epileptik ndbetlerin bir alt grubu olmakla beraber;
duyusal uyaranlar tarafindan ortaya cikarilan ve tiim epileptik nobet tiplerinin
goriilebilecegi sendromlardir. Refleks ndbetler, 6zgilil bir uyaran veya hastanin
aktivitesi ile ortaya ¢ikan nesnel ve tutarli bir bicimde kanitlanmis nobetlerdir.
Epileptik hastalar arasinda refleks epilepsi prevalansi %4-7 arasindadir(4), ancak
tilkemizde pediatrik hasta grubunda refleks epilepsi prevalansi lizerine yapilmig bir

calisma bulunmamaktadir.

Duyusal algilarin refleks nobetleri tetikledigi 19.yiizyildan once de
bilinmektedir ve zaman igerisinde cesitli tipleri tanimlanmustir. Ik kez 1989 da ILAE
siiflamasinda 6zel uyaranlarla ortaya ¢ikan epilepsi tanimi yapilmistir(5). Daha
sonra 2001 de yenilenen ILAE siniflandirmasinda refleks nobet ve refleks epilepsi

tanimlamalar1 tabloda ayrintili olarak yer almistir.



Refleks terimi ilk kez Hall ve Marshall tarafindan periferal bir stimulus ile
provoke edilen nobetler i¢in kullanilmigtir(6). Dis uyaranlar ile tetiklenen fokal yada
jeneralize formda tiim epileptik nobet sekilleri goriilebilir. Dis uyaranlar icerisinde
ise sicak su, okuma-yazma, isitsel uyaranlar, propriosepsiyon, irkilme,

somatosensoriyel uyaranlar, yemek yeme gibi durumlar bulunur.

Refleks nobetleri ortaya ¢ikaran uyaranlar:

- Gorsel uyaranlar (yanip sonen 1s1klar, paternler, diger gorsel uyaranlar)
- Distinme

- Miizik

- Yemek yeme

- Praksi

- Somatik duysal

- Propriyoseptif

- Okuma

- Sicak su

- Startle (irkilme)

Yillar icinde c¢esitli refleks epilepsi sendromlar1 tanimlanmistir. Bu
sendromlar1 iceren Ornekler arasinda sicak su epilepsileri, idiyopatik fotosensitif
oksipital lob epilepsisi, diger gorsel sensitif epilepsiler, primer okuma epilepsisi ve
irkilme epilepsi vardir. En sik goriileni %75-80 orani ile 1s18a duyarli (fotosensitif)
gruptur. Ancak 2005 yilinda Seneviratne ve arkadaslarmin 526 vaka ile yapmis
oldugu Sri Lanka bolgesindeki ¢aligmada en sik yemek yeme epilepsisi (%34), ikinci
sirada kognitif fonksiyonlarin tetikledigi ndbetler (%17), l¢iincli sirada sicak su
epilepsisi (%10,6), dordiincii sirada fotosensitif epilepsi (%8,5) ve besinci sirada da

irkilme ile tetiklenen nébetler (%4,3) tespit edilmistir(7).

Reflex nébetler iki kategoride degerlendirilebilir. Bunlar piir reflex epilepsiler
ve spontan ndbetlerle gelen fokal/jeneralize epileptik sendromlarin eslik ettigi refleks

epilepsilerdir.



Tablo 2. Refleks nobetleri ve epilepsileri tetikleyen stimuluslar

I. Somatosensoryel stimulus

1. Ekstraseptif
a) Somatosensoryel uyarilmis dikenli benign ¢ocukluk ¢agi epilepsisi
b) Infantlarin sensoryel uyarilmis idyopatik myoklonik nébetleri
c) Disfircasi epilepsisi
2. Kompleks ekstraseptif somatosensoryel stimulus
a) Sicak su epilepsisi
3. Proprioseptif somatosensoryel stimulus
a) Hareketle indiiklenen nobetler
b) G6z kapama ve/veya g6z hareketinin indiikledigi ndbetler
c) Paroksismal kinezijenik koreoathetoz
d) Isemenin indiikledigi nébetler

4. Kompleks proprioseptif stimuluslar
a) Yeme epilepsisi

Il. Visual stimulus

1. Basit visual stimulus
a) Fotosensitif epilepsiler (Self indiiksiyonla FSE)
b) Pattern sensitif epilepsiler (Self indiiksiyonla pattern sensitif epilepsi)
¢) Fiksasyonun olmadig1 fotosensitif epilepsiler
d) Skotojenik epilepsi
2. Kompleks visual stimulus ve lisanin indiikledigi nobetler
a) Okuma epilepsisi
b) Grafojenik epilepsi

I1. Isitsel, koku, vestibuler, gustatuar stimulus

a) Ses veya kelimelerin indiikledigi nobetler

b) Odyojenik nobetler

¢) Miizikojenik epilepsi (sarki sdyleme epilepsisi)

d) Telefonun indiikledigi nobetler

e) Olfakto-rinosefalik epilepsi

f) Tadin tetikledigi yeme epilepsisi

g) Vestibuler ve isitsel stimuluslarin tetikledigi nobetler

IV. Yiiksek diizeyde yapilarin olusturdugu nobetler

a) Diisiinme

b) Refkes olarak karar verme epilepsisi
c) Epilepsia aritmetika

d) Emosyonel epilepsiler

e) Startle (irkilme) epilepsi




Tablo 3. ILAE 2001 siniflamasina gore refleks nébetler/sendromlar

1. Refleks nobetler:
- Jeneralize epilepsi sendromlarinda refleks nobetler
- Fokal epilepsi sendromlarinda refleks nobetler
2. Refleks epilepsiler:
- Idiyopatik fotosensitif oksipital lob epilepsi
- Diger gorsel sensitif epilepsiler
- Primer okuma epilepsi
- Irkilme epilepsi

2.3. Sicak Su Epilepsisi

Banyo sirasinda sicak suyun cilde temasi sonrasi olusan epilepsi Sicak Su
Epilepsisi, Su ile Temas Epilepsisi veya Banyo Epilepsisi olarak adlandirilmaktadir.
Ik olarak 1945 yilinda M. Allen tarafindan tanimlanmistir ve 2001 yilinda ki ILAE

siniflandirilmasinda da reflex epilepsiler sinifinda yer almastir.

M.Allen’in galismalar1 sirasinda banyoda 10 yasinda erkek bir c¢ocugun
bakiglarinin sabitlendigi, kollarda kasilma ve biling kaybi1 seklinde degisiklikler
oldugu gorilmiistiir(8). Daha sonra da SSE {izerine olan bu ¢alismay1 Avustralya(9),
USA(10), Kanada(11), Ingiltere(12) ve Japonya’dan(13,14) olmak iizere izole vaka
bildirimleri izlemistir. Buna karsilik yapilan en genis arasgtirma 1988 yilinda
Satichandra ve ark. tarafindan 1983-1987 yillar1 arasinda saptanan 279 vaka ile

Giiney Hindistan’dan yapilan ¢alisma ile bildirilmistir.

Calismalarda bolgelerin iklim kosullari, banyo sirasinda asir1 sicak suyun
basin iizerine dokerek yikanilmasi gibi aligkanliklar ve genetik 6zelliklerin etkisi
vurgulanmaktadir. Bu nedenle toplumlar arasi kiiltiirel farkliliklar, cografi 6zellikler,
genetik faktorler ve sosyal aliskanliklarin SSE iizerindeki rolleri tartisiimaktadir.
Sicak su epilepsisi, 6zgiin bir dis uyaran olan “sicak su ile yikanma” sirasinda ortaya

¢ikan daha siklikla kompleks parsiyel nobetlerle karakterize refleks epilepsi tiiriidiir.

Yiiksek sicakliktaki suya ardisik olarak maruz kalan ¢ocuklarda ¢ogunlukla

Temporal Lop orjinli kompleks parsiyel tipte nobetler olusmaktadir. En sik erkek



cocuklarda rastlanir, iyi seyirlidir, aylar ya da yillar iginde remisyon beklenir. Ancak
40 yasindan sonra dahi ortaya c¢ikabildigi goriilmiistiir. Diger taraftan spontan
nobetlerle ve cesitli kliniklerle seyreden epilepsi sendromlarina da doniisebilir.
Nobetten yogun haz duyma ve biling kayb1 olusuncaya kadar kompulsif bir sekilde
su dokiinmeyi siirdiirme yani self-indiiksiyon ¢ogu olgular i¢in en dikkat g¢ekici
Ozelliklerinden biridir. Norolojik muayene biiyiik oranda normaldir, striiktiirel

(yapisal) lezyon genellikle bulunmamaktadir.

Tiirkiye’de de Avrupa iilkelerine gore sik rastlandigi goriilen bu tabloda
vakalarda genel olarak temporal bolge kaynakli nobetlerin  oldugu dikkati
¢cekmektedir ve genetik 6zellik oldugunu diisiindiiren ailesel olgular da vardir.
Uyaranin 6zellikleri kisiden kisiye degiskenlik gosterebilir; soguk su ile veya kiivette
yikanma, dus alma, hatta elini soguk su dolu kovaya sokma, yagmur damlasinin
viicuda degmesi vb. nobet i¢in uyarict olabilir. Doktora az basvurulmasi ve
banyodaki self-indiiksiyonla tetiklenen ndbetlerin gizlenmesi gergekte var olan vaka

sayisinin takip edilen olgulardan ¢ok daha fazla oldugunu diisiindiirmektedir.

2.4. Epidemiyoloji

Sicak su epilepsileri iizerine en genis seriler Hindistan’dan bildirilmistir.
Satishchandra ve ark. tiim epilepsiler i¢inde sicak su epilepsilerinin oranini %3,6-3,9
olarak bildirmistir(8).

Hindistan ve diinyanin diger bolgeleri arasinda olgu sayilarindaki dikkat
cekici farkliligr agiklamak igin ¢esitli spekiilasyonlar yapilmistir. Hindistan’in iklim
kosullari, banyo sirasinda kullanilan suyun sicakliginin yiiksek olmasi (40-50°C),
banyo yapma tarzi ve genetik yatkinlik ile SSE oraninin yiiksek goriilmesinin nedeni

aciklanmaya calisilmigtir.

Geng niifusun yiiksek oldugu, banyo sirasinda suyun geleneksel olarak basa
dokiilerek yikanilmasinin yaygin oldugu iilkemizde de SSE nin yiiksek oranda

goriilmesi sasirtict degildir.



2.5. Klinik Ozellikleri

SSE'de nobetler en sik banyoda sicak suyun kafa derisine dokiilmesi ile
tetiklenir, ancak soguk su, kiivette yikanma, ylizme, yagmur suyunun degmesi, Su
birikintisine el/ayak sokulmasi gibi degisik faktorlerle de nobetleri tetiklenen olgular
mevcuttur. Nobetin biiyliik olmamasi, sararma, fenalasma, hayale dalma, kendinden
gecme gibi semptomlar ile belirmesi banyoya bagh rehavet olarak degerlendirilebilir

ve yanlis tan1 konabilir.

Genellikle goriilen parsiyel tipte nobetlerdir. Ancak yapilan caligmalarda
hastalarin 2/3"inde kompleks parsiyel nobet, 1/3'linde jeneralize tonik klonik (JTK)
nobet bildirilmistir(16).

Literatiirde kompleks parsiyel nobet insidansi iki seride %67-80, generalize

tonik klonik nobetler ise %20 oraninda tanimlanmigtir(15).

2.6. Etyopatogenez

SSE kesin patofizyolojisi heniiz bilinmemektedir. Ancak bu hastalarda sicak
su ile kafa derisinin temas: sonucu ortaya ¢ikan anormal 1s1 regiilasyonu beyin
korteksinde belirli bir bolgenin anormal uyarilmasina neden olarak nobetlerin
tetiklendigi yoniinde disiiniilmektedir(17). Bu anormal 1s1 diizenleme sisteminin
nedeninin otozomal resesif kalitilan genetik bir yatkinlik oldugu diistiniilmektedir; bu

hipotez otopsi ¢aligmalari ile lilkemizde yapilan bir yayin ile desteklenmistir(18,19).

Nobetlere neden olan su sicakligi 40-50°C arasinda degisiyor. Ancak su
sicakligr nobetlere neden olan tek faktor degildir; SSE hastalar arasinda birgok
farkliliklar vardir. Suyun uygulandigi viicut bolgesi, dus ya da kafaya direkt su
dokmek gibi banyo yapma tarzi farkliliklari, banyonun siiresi SSE belirtilerinin
ortaya ¢ikmasinda etkili faktorlerdir. Genel olarak 50-55°C suyla banyo yapmanin
3,5 ile 10 dakika i¢inde epileptik nobetlere neden oldugu tespit edilmistir(20).
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Giinimiizde SSE etyopatogenezi hakkinda hala net bilgiler yoktur. Bu
konunun aydinlatilabilmesi amaciyla "hipertermik kindling"” olusturulan deney
hayvanlarinda yapilan karsilastiriimali ¢alismalarda ndbeti presipite eden faktoriin 45
OC sicak suya 4 dakika siire ile tekrar tekrar maruz kalmanin sonucu olarak gelisen
‘bir ndbet esigi diismesi’ oldugu diisliniilmiistiir. Sicak suya batirilan ratlarda yapilan
deneysel epilepsi modelinde motor jeneralize konviilzyonlar gézlenmistir. Sinirh
sayidaki hayvan aragtirmalari hipertermi ile olusturulan konviilzyonlarin, hipertermi
veya pentilentetrazol ile tetiklenen nobet i¢in esigi diisiirerek norolojik sekele yol
actig1, uzun sireli performans kayiplarina sebep olabildigi, hipokampusta morfolojik
degisiklikler ve serebellar kolinerjik sistemde bozulmalar meydana getirdigini

gostermistir(8,21-24).

SSE’nin febril konvulziyonlarla klinik ve patofizyolojik benzerligi bazi
aragtirmalara konu olmustur. Ullal ve ark. tarafindan deneysel sicak su epilepsisi
modeli gelistirilmistir. Bu arastirmacilar SSE febril konvulsiyona benzer bir
hipertermik nobet olmakla birlikte, febril nobetlerden 1sidaki yiikselme orani ve

stimulusa cevabin farkliligi ile ayrildigini 6ne siirmiislerdir(20).

Mekanizmadaki benzerligi yansitmak tizere Fukuda ve ark. da ciddi febril
nobetleri olanlar ile erken baslangichh SSE’li olgular1 karsilastirmiglardir. Bu

calismada SSE olgularindaki normal psikomotor gelisim ve pozitif aile Oykiisiine
dikkat ¢ekmislerdir(24).

2.7. Genetik

Epilepsi sendromlar1 ile genetik iliski uzun siiredir bilinmektedir. Ancak
refleks epilepsilerin genetik temeli tam olarak agiklanamamistir(25). Savitha ve ark.
71 tane SSE’li hastanin %32,4’iinde aile Oykiisiinii pozitif bulmustur. Ulkemizde
Bebek ve ark. tarafindan yapilan calismada ise SSE olgularin sadece %10 da aile

Oykiisii pozitif olarak bildirilmistir(26,27).

Epilepsilerde birden fazla gen ayni epilepsi sendromuna neden olabilmekte

(poligenik), ndbetlerin olugmasi iizerinde edinsel ve ¢evresel faktorlerle birlikte rol
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oynayabilmektedir (multifaktoriyel). Ayrica aym epileptik sendroma birden fazla
genin yol agmasi (genetik heterojenite) ve bir genin birbirinden farkli epilepsi
fenotiplerine neden olmasi (fenotipik heterojenite) da genetik temelin agiga
cikartilmasint giiclestiren nedenlerdir(27). Kompleks kalitim, genetik ve fenotipik
heterojenite epilepsideki genetik etiyolojinin yeterli dl¢lide agiklanamamasina yol

agmustir(27).

Ratnapriya ve ark. 2009 yilinda Hindistan’da yaptiklar1 iki ¢alismada SSE’li
ailelerde OD kalitim bildirmislerdir. Bu ¢alismalardan birinde dort kusakta SSE
goriilen genis bir ailede gen baglanti analizi yapilmis ve kromozom 4q24q28°de
anlamli baglant1 saptanmistir. Diger ¢alismada ise yazarlar 10 tane bireyi SSE’li olan
genis bir ailede kromozom 10q21°de baglantinin delillerini yakalamiglar ve bu
ailenin disinda bes farklt SSE’li aileyi daha analiz edip, bes ailenin iiclinde yine
kromozom 10g21°’de baglanti delillerini bulmuslardir. Arastirmacilarlar ayni
zamanda kendi laboratuvarlarinda ne 10g21.3-022.3 ne de 4024-928 lokusunda
baglant1 olmayan SSE’li aileler oldugunu bildirmislerdir. Bu sonuglar da SSE’nin
OD kalhtilsa bile poligenik bir kalitmm s6z konusu  oldugunu

diistindiirmektedir(28,29).

2.8. EEG Bulgular ve Goriintiileme Yontemleri

EEG’de olusan diken dalgalar sinir hiicrelerinin artmis eksitasyonu, dikeni
izleyen yavas dalgalar ise inhibisyonunu gostermektedir. EEG kayitlar1 SSE’li
vakalarda genellikle normaldir. Literatiirde interiktal EEG’lerin genelde normal
oldugu, %15-20 olguda zemin ritminde yaygin yavaslama bulunabilecegi
bildirilmistir(30,31). Temporal lop lateral anterior orjinli diken dalgalarin
keydedildigi birkag izole olgu bildirilmistir(32-34).

Iktal donemde EEG kaydi almak giictiir ve teknik yetersizlikler mevcuttur.
Ancak literatiirde sicak su ile provoke edilmis 7 vaka bulunmaktadir. Bu EEG’lerde
temporal orjinli ritmik delta dalgalar1 ve sol hemisfer kaynakli keskin yavas dalgalar
kaydedilmistir(17,30). SSE tanili hastalardan es zamanli alinan video EEG

kayitlarinda sag hemisfer delta dalgalar1 goriilenlerde sekonder jeneralize forma
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doniisiim daha sik olarak kaydedilmistir(36). Ilging olarak Tiirkiye’den bildirilen iki
makalede SSE olgularinda EEG anormalligi %40,9-60’a kadar yiiksek oranlarda
bildirilmistir(18,31,37).
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Sekil 1. SSE’li bir vakada EEG 6rnegi

Sicak su epilepsisinde siklikla beyin MRG goriintiilmelerinde patoloji
saptanmamaktadir. Bildirilen az sayida olguda hipokampal-parahipokampal atrofi,
hipokampal skleroz, pineal Kist, kavum septum pellusidi, kortikal displazi ve
araknoid kist gibi ¢esitli yapisal lezyonlar tanimlanmistir(38-40). Ancak SSE li
vakalarda goriilen bu patolojik  degisiklikler spesifik bulgular olarak

degerlendirilmemistir.
2.9. Tam ve Tedavi

SSE de tani i¢in temel kriter hasta yada hasta yakinlarindan alinacak
anamnezdir. Tipik olarak SSE banyo sirasinda sicak su ile temas sonrasi gelisen
cesitli klinik degisikliklerle karakterizedir. Bu degisiklikler haz alma seklinden
jeneralize epileptiform nobetlere varacak kadar genis bir yelpazede gozlenebilir. Zira
SSE’li olgularin laboratuvar tetkiklerinde spesifik bozukluklara rastlanmamistir.

Interiktal yada iktal EEG kayitlarinin biiyiik ¢ogunlugu normal EEG kayd: olarak
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raporlanmustir. Patolojik EEG kayitlar1 ise SSE’e spesifik degisikliklerden ziyade
nonspesifik degisiklikler olarak goriilmistiir. Ancak birgok SSE’li vakada nobetlerin
siklikla temporal lop kaynakli oldugu raporlanmistir. SSE vakalarda daha ¢ok beyin
MRG goriintiilemeleri yapilmistir. Beyin MRG raporlariin da bir¢cogu normal olarak
degerlendirilirken az sayida vakada goriilen patolojik radyolojik bulgularda SSE’e

spesifik olarak degerlendirilememistir.

SSE tedavi yaklasiminda ilk olarak davranis degisiklikleri denenmelidir.
Yapilan calismalarda bircok SSE vakada banyo yapma tarzinda yapilacak
degisiklikler ile ndbetlerin sikliginda anlamli azalma hatta ndbetlerin tamamen
ortadan kaldirilabilecegi goriilmiistiir. Banyo yaparken kullanilan suyun sicakliginin
diisiiriilmesi, bastan asagi suyun dokiilmesi yerine Oncelikle viicudun yikanmasi
sonrasinda basin yikanmasi, su dokiilmeden silinerek temizlenme, banyo yapma
siiresinin  kisaltilmas1 gibi degisiklikler ndbetlerde anlamli azalmalara neden

olabilmektedir.

Davranis tedavisine ragmen nobetleri devam eden direngli vakalarda ise
antiepileptik tedaviler denenmelidir. Antiepileptik ilag baslanacak ise monoterapi
olarak ve optimal dozda baslanmalidir. Klinik takiplerde ndbetlerin devam ettigi
gozlemlenir ise Oncelikle monoterapi olacak sekilde ikinci bir antiepileptik tedavi
baglanmali ve ilk baslanan antiepileptik azaltilarak kesilmelidir. Kombine
antiepileptik tedavi ise tek antiepileptik ile nobetleri durdurulamayan direngli SSE li

hastalarda denenmelidir.

SSE ve diger epileptik sendromlarda basarili sekilde ilag kesilmesini isaret

eden bulgular benzerdir ve sdyle siralanabilir;

-AEI tedavisi altinda 2 y1l ndbetsiz dénem gegirilmesi
-Fokal veya jeneralize tek tip ndbetin olmasi
-Normal nérolojik muayene

-Devam edilen AE tedavi ile EEG’nin normal olmasi
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Bu kriterlerin saglandig1 durumlarda AEI tedavisi tedrici olarak azaltilarak

kesilebilir.

Genel olarak SSE tedaviye iyi yanit alman uygun tedavi yaklasimi ile
ndbetlerin tamamen ortadan kalkabildigi bir epilepsi alt grubudur. Tedavi secenegi
olarak en sik karbamazepin, fenobarbital, lamotrijin, difenilhidantoin yada banyodan
yaklasik 30 dk- 1 saat 6nce diazepam/klobazam gibi benzodiazepin tiirevleri tercih

edilmektedir.

2.10. Prognoz

Diger refleks epilepsi tiirlerinde oldugu gibi SSE de de prognoz iyidir.
Genellikle tam remisyon ile sonuglanir. Diger epileptik sendromlara doniis ¢ok
nadirdir. Tetikleyen etkenin ortadan kaldirilmasi ile SSE vakalarin biiyiik ¢cogunda
ndbetlerin ortadan tamamen kalktig1 goriilmistiir. SSE tanili hastalarin takiplerinde

nobetlerin kalic1 nérolojik hasara neden olmadig1 gortilmiistiir.
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3. MATERYAL VE METOD

Calismaya 2001-2017 tarihleri arasinda Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Noroloji Poliklinigi’nde SSE tanist alan 61 hasta dahil edildi. Bu 61 tane
SSE’li hastanin 11°1 kiz, 50°si erkekti. Caligmaya alinan hastalarin gestasyonal ve
postnatal yaslari, cinsiyetleri, 0zgecmis ve soygecmislerine ait &zellikleri
degerlendirildi. Noromotor gelisimleri, sistemik ve norolojik muayeneleri yapildi.
Nobetlerinin 6zellikleri, nobet sikliklari, nobet baslangic yaslar1 sorgulandi. MRG
ve/veya BBT ve EEG’leri incelendi. EEG’ler Nihon Kohden Neurofax 12 kanalli
analog EEG aleti, uluslararasi 10-20 elektrot sistemi ile ¢ekildi. EEG ler Cocuk
Noroloji Bilim Dalinda degerlendirildi. Kayitlar, zemin aktivitesi ve patolojik
aktiviteler agisindan incelendi. EEG’leri zemin aktiviteleri agisindan normal, fokal
yavaglama ve generalize yavaslama olmak {izere 3 gruba; epileptik aktivite agisindan

ise fokal/hemisferik ve generalize olmak iizere 2 gruba ayrildi.

Kullanilan antiepileptik ilaglarin adi, kullanim siiresi ve dozu kaydedildi.
Hastalara baslanan tiim AEI’lerin baslangic dozlari, baglanma zamanlar1, maksimum
dozlar, kullanim siiresi kaydedildi. Nobet sikligt goz Oniine alindiginda; tedaviye
baslandiktan ya da mevcut tedaviye yeni AEI eklendikten sonra ndbet sayisinda
%50’den fazla azalmaya neden olan AEI hastanin fayda gordiigii ilag olarak
degerlendirildi. Bununla birlikte ¢alismaya dahil edilen hastalarin %18 (n:11) AEI

baslanmadan davranis degisiklikleri ile takip edilerek ndbetlerin sonlandig1 goriildii.

Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali*nda tipta uzmanlik tez ¢aligmast
olarak yiirlittiiglimiiz “Sicak Su Epilepsili Hastalarin Klinik, Elektrofizyolojik,
Radyolojik, Tedavi ve Prognozlarinin Degerlendirilmesi” baglikli proje arastirma
etigi yoniinden degerlendirildi; uygunluguna etik kurulun 05.05.2017 tarihli

toplantisinda, katilan iiyelerin oybirligiyle karar verildi.

SSE tanis1 banyo sirasinda yada herhangi bir anda sicak yada soguk su ile
temas sonrasi tetiklenen ndbetler ile konuldu. SSE tanisi konulan hastalara ilk olarak
davranis tedavisi uygulandi. Bu degisiklikler banyoda kullanilan suyun sicakliginin

diisiiriilmesi, bastan asagiya su dokiilmemesi, silinerek temizlenme vb. igeriyordu.
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Poliklinik kontrollerinde nobetleri devam eden hastalara antiepileptik tedavi

baslandi.

5 yasindan kiigiik olanlara ilk antiepileptik ajan olarak Fenobarbital (PB)
(hedef doz 5mg/kg/giin 2 dozda); 5 yas istii olanlara Karbamazepin (KBZ) ( hedef
doz 10-15 mg/kg/giin 2 dozda) baslandi. Degerlendirilen hastalarin 45 tanesinde
tedavi degisikligine gerek olmadan ndbetler kontrol altina alindi. Ancak 16 hastada
nobetler azaldi ve/veya devam ettigi icin antiepileptik tedavi degisikligi yapildu.
Tedaviye yanit klinik ve EEG bulgulari ile degerlendirildi.

Klinik yamit; davramis tedavisi veya antiepileptik tadavi ile nébetlerin
tamamen ortadan kalkmasi, EEG’de raporlanan patolojik dalgalarin yada zemin

ritminde goriilen yavaslamanin tamamen kaybolmasi olarak tanimlandi.

3.1. Istatistiksel Analiz Degerlendirmesi

Verilerin istatistiksel analizinde IBM-SPSS 20.0 paket program kullanildi.

Verilerin istatistiksel ortalamasi alind.
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4. BULGULAR

4.1. Demografik Bulgular

SSE tanisi alan 61 hastanin 11°1 kiz, 50’si erkekti. Kiz/ Erkek orani: 0,22 idi.
Ortalama bagvuru yasi 8,8+4,6 (median:7,0) idi. En kiiciik tan1 yas1 1 yas, en biiyiik

tan1 yast 12 yas olarak goriildii.

Tablo 4. Hastalarimizin klinik ve demografik 6zellikleri

Demografik ve klinik ozellikler (n=61)
Yas (yil):

Mean (+SD) 8,8(+4,665)
Median 7,0

Range (min-max) 2-20

Cins (n%):

Kiz 11 (%18)
Erkek 50 (%82)
Ilk nobet yas1 (yil):

Mean (+SD) 4.28 (3.489)
Median 3.00

Range (min-max) 1-14

Takip siiresi (y11)

Mean (+SD) 4,49 (2,392)
Median 4.00

Range (min-max) 1-12

Nobet tipi (n%):
Basit parsiyel (farkindaligin bozulmadig: fokal nébetler)

Komplex parsiyel (farkindaligin bozuldugu fokal nébetler):

13 (%21,3)
41 (%67,2)

Jeneralize tonik-klonik nébetler 7 (%11,5)
Ailede epilepsi varligt (n%): 2 (%3,2)
Ailede sicak su epilepsisi varlig1 (n%): 1 (%1,6)
SSE diizeldikten sonra farkl epileptik nobet gelisimi (n%): | 1 (%1,6)
Psikomotor bozukluk (n%): 1 (%1,6)
Nobet 6ncesi aura varligi (n%): 1 (%1,6)
EEG’de Anormal aktivite varligi 4 (%6,5)
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Tablo 5. SSE’de ilk baslanan AEI ve tedaviye alian tam yanit oranlar

Ik tercih edilen tedavi tiirii N (%) Tedavi’ye tam cevap orani
(%)

Ilags1z davranis terapisi 11 (%18) % 81,81

Karbamazepin 7 (%11,5) % 71,42

Valproik asit 15 (24.6) % 66,66

Fenobarbital 25 (41.0) % 80

Intermittan klobazam 3(4,9) % 100

Tablo 6. Nobet tipine gore verilen ilk tedaviye yanit oranlari

Nobet tipi Tedavi tiirii Tam yamit orani(%)
Basit parsiyel (n=13) Fenobarbital (n=2) 50
Intermittan Clobazam(n=1) 100
Davranis terapisi (n=10) 80
Komplex parsiyel (n=41) Karbamazepin (n=6) 66,6
VPA (n=10) 70
Fenobarbital (n=22) 77,27
Intermittan klobazam (n=2) 100
Davranisg terapisi (n=1) 100
Jeneralize tonik-klonik (n=7) | Vpa (n=5) 60
Fenobarbital (n=1) 0
Karbamazepin (n=1) 100

4.2. Ozgecmis ve Soygecmis

Hastalarin 6zgegmisleri ve soyge¢cmisleri sorgulandiginda; 61 hasta icerisinde
2 hastanin (%3,3) 6zgegmisinde Ozellik oldugu goriildii. Hastalardan biri SSE
baslamadan 3 y1l 6nce epilepsi tanist olan, 2 y1l Valproik asit (VPA) tedavisi alan ve
ilag kesildikten 1 yil sonra banyoda sicak su ile temas sonrasi JTK tarzi nobeti
goriilen hastaydi. Diger hastanin ise konjenital hipotroidi tanist mevcuttu ve troid

hormon replasmani aliyordu.
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Soygecmislerine bakildiginda hastalarimizdan sadece bir tanesinin (%1,6 )
teyze cocuklarinda da SSE oldugu 6grenildi. Bir hastanin da (%1,6) babasinda

epilepsi tanis1 mevcuttu ve AEI tedavisi almaktaydi.

Degerlendirilmeye alinan 61 hastanin tamaminin néromotor gelisimlerinin
normal oldugu goriildii. Yapilan ayrintili nérolojik muayenelerde patolojik bulguya

rastlanmadi.

Hastalarda nobetin nasil tetiklendigi sorgulandi. Tamaminda ndbetin banyo

-----

Hastalardan bir tanesinin anamnezinde farklilik goriildi. Nobetin banyo
sirasinda oldugu ancak kendisi yalniz banyo yaparken nobetinin olmadigini annesi

tarafinda yikanirken ndbet gegirdigini belirtti.

Poliklinigimize basvuran hastalarin gegirdikleri ndbetlerin  6zellikleri
sorgulandiginda % 21,3 (n:13) biling kaybinin olmadig:1 basit parsiyel o6zellikte
nobetler (BPN) gegirdigi, %67,2 (n:41) KPN ozellikte ndbetler gegirdigi ve %11,5
(n:7) JTK tarzinda nobetler gegirdigi goriildii. Hastalarimizdan sadece 1 tanesinde
ndbet dncesinde korku hissettiren gorsel halistinasyonlarin eslik ettigi aura varliginin

oldugu goriildi.

Hastalarin  %18’de (n:11) antiepileptik tedavi baslanmadan davranis
degisikligi ile nobetlerin kontrol altina alindig1 goriildii. . Bu davranig 6neriler sicak
su ile banyo yapilmamasi, sicak suyun kafaya direk dokiilmemesi, dus ile banya
yapma gibi degisiklikleri igeriyordu. Davranis degisiklikleri ile kontrol altina alinan

hastalarin 10 tanesi BPN, 1 taneside KPN gegiren hastalardi.

Hastalarimizdan 7 tanesine ilk baslanan antiepileptik KBZ (10-15mg/kg/giin)
oldu. Bu hastalarin 6 tanesi KPN tarzda 1 tanesi de JTK tarzinda ndbetleri olan
hastalardi. KBZ tedavisi ile 5 hastanin nobeti tamamen kontrol altina alinirken; 1
hastanin nobet siklifinda azalma, 1 hastaninda ndbet sikliginda degisiklik olmadigi

goriildii. KBZ ile nobetleri kontrol altina alinamayan hasta banyoda KPN geg¢iriyordu
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ve tedavisine intermittant klobazam (KLB) tedavisi eklenince ndbetlerin tamamen
durdugu gozlemlendi. JTK tarzi ndbetleri olan ve KBZ ile ndbet siklig1 azalan
hastanin tedavisi ilag dozu arttirilacak sekilde diizenlendi ve nobetlerin tamamen

durdugu goriildii.

Hastalarimizin 15 tanesine ise ilk baslanan antiepileptik tedavi VPA
(20mg/kg/giin) oldu. Bu hastalardan 10 tanesi KPN, 5 tanesi JTK tarzi ndbet
geciriyordu. VPA tedavisi ile 10 hastanin ndbetleri tamamen kontrol altina alindi.
Hastalardan 2 tanesinin nobet sikliginda azalama goriiliirken 3 hastanin nobetlerinde
degisiklik olmadig1 goriildii. Bir hastanin ilaci diizenli kullanmadigi 6grenildi ve
dozu ayarlanarak tedavisi tekrar diizenlendi. VPA ile nobet sikhiginda degisiklik
goriilemeyen 2 hasta JTK tarzi nobet geciriyordu ve tedavileri CBZ (15mg/kg/giin)
olarak degistirilince ndbetlerin tamamen durdugu goriildii. VPA ile nobet sikliginda
azalma olan ancak nobetleri devam eden KPN geciren iki hastanin da tedavisi CBZ
(15mg/kg/giin) olarak degistirildi ve sonraki kontrollerinde nobetlerin tamamen

durdugu goriildii.

Hastalarimizdan 25 tanesine ilk tedavi olarak PB (4-5 mg/kg/giin) baslandi.
19 hastanin nobetlerinin PB tedavisi ile tamamen durdugu goriildii. Hastalarin 3
tanesinin nobet sikliginda azalma goriiliirken 3 tanesinin ise ndbet sikliginda
degisiklik olmadig1 goriildii. Nobetleri devam eden hastalardan 4 tanesinin tedavisi
KBZ (15 mg/kg/giin) olarak degistirildi ve ndbetler tamamen kontrol altina alinds. iki
hastanin tedavilerine ise intermittan KLB tedavisi eklenerek ndbetleri kontrol altina

alindi.

KPN gegiren 2 hastaya ve BPN geciren 1 hastaya ise ilk tedavi olarak
intermittan KLB tedavisi baslandi ve bu 3 hastanin da takiplerinde ndbetlerinin

tamamen kontrol altina alinabildigi goriildii.

Boylece hastalarimizin %73,8 de (n: 45) ndbetlerin davranis degisikligi yada
tekli antiepileptik tedavi ile tamamen kontrol altina alinabildigi goriiliirken ndbetleri
azalarak yada ayni siklikta devam eden 16 hastada ise tedavi degisikligi/ tedavi

kombinasyonlari ile nobetler kontrol altina alinabildi.

21



Hastalarimizin higbirinde status epileptikus (SE) tablosunun gelismedigi

goriildil.

Cocuk noroloji poliklinigimizde SSE tanisi ile takip edilen hastalarimizin
tamaminin EEG kaydi mevcuttu. Bunlardan %93,4 niin (n:57) EEG raporlart normal
olarak kaydedilmis zemin ritminde ve dalga Ozelliklerinde anormal bulgu
saptanmamigti. Hastalarimizin = %3,2 sinin  (n:2) EEG raporunda jeneralize
epileptiform anomali, %1,6 da (n:1) temporoparietal diken dalga, %1,6 da (n:1)
jeneralize teta dalgasi kaydedilmisti.

Poliklinigimizde takipleri yapilan 61 tane SSE tanili hastanin ilk bagvuru
nedeni banyoda fark edilen nobetlerinin olmasiydi. Bu hastalarin %98,4 niin (n:60)
takiplerinde ndbetlerin sadece banyoda oldugu ve sicak su temasi disinda da ndbet

tariflemedikleri goriildii.

Ancak %]1,6 (n:1) hastanin ise ndobetlerinin ilk olarak banyo sirasinda
basladigi, KPN vasfinda oldugu ve baslanan AEI tedavilerine direngli ndbetlerin
Hastaya ilk baslanan AEI VPA (20 mg/kg/giin) tedavisiydi. Ancak sonraki poliklinik
kontrollerindeki laboratuvar testlerinde KCFT yiiksekligi goriiliip tedavisi kesilmis
ve banyo yaparken uygulamasi gereken davranis Onerilerinde bulunulmustu.
Sonrasinda nobetlerinin devam ettigi goriilen hastaya KBZ (12 mg/kg/g) baslanmisti.
Nobet sikliginda azalma olsada ndbetlerinin devam etmesi tizerine tedavisine
intermittan KLB eklenmis ve nébetlerinin kontrol altina alindigr gorilmiistii.
Yaklagik 3 yi1l nobeti olmayan hastanin; sonrasinda banyo disinda JTK tarzi
nobetinin olmasi iizerine poliklinigimize tekrar bagvurdugu goriildii ve AEI tedavisi
diizenlenerek takibine devam edildi. SSE ile eszamanli farkli epilepsi ndbeti geciren

hastamiz yoktu.

Hastalarimizda epilepsi ndbetlerine neden  olabilecek intrakranial
bozukluklar1 saptamak amaciyla Radyoloji tarafinda BBT/MRG yapilmisti.
Hastalarimizdan %50,8’de (n:31) BBT goriintiilemesi mevcuttu ve patolojik bulgu

olmadig1 raporlanmisti. %67.2°de (n:41) ise beyin MRG goriintiilemesi mevcuttu.
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Bunlardan %62,3’linde (n:38) patolojik bulgu saptanmazken; bir hastanin beyin
MRG raporunda sag lateral ventrikiill temporal horn komsulugunda asimetrik
dilatasyon ve arachnoid kist, bir hastanin beyin MRG raporunda bilateral lateral
ventrikiil atrium komsuluklarinda beyaz cevherde T2/FLAIR gériintiilerinde intensite
artigi, bir hastanin da beyin MRG raporunda solda silvian fissiir komsulugunda
genislemis perivaskiiler spaceler mevcut oldugu goriildii. Ancak bu degisiklikler

SSE’ne spesifik patolojik bulgular olarak degerlendirilmedi.
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5. TARTISMA

SSE; banyoda veya banyo disinda sicak/soguk su ile temas sonucu tetiklenen
tim nobet tiplerinin goriilebilecegi bir epileptik sendrom alt tipidir. 2001 ILAE
simiflamasinda ilk kez RE smifinda yer almistir. Vaka sikligi agisindan bolgesel
calismalarda farkli sonuglar elde edilmekle birlikte iilkemizde de bolgelere gére SSE
goriilme siklig1 degismektedir. RE {izerine 2005 yilinda Seneviratne ve ark. yapmis
oldugu calismada en sik goriilen RE’ler arasinda 3. sirada SSE yer almistir(41).
Ulkemizde yapilan ¢aligmalarda tiim epilepsiler icerisinde SSE gériilme sikligi %0,6

olarak goriilmiistiir(18).

Literatiirde SSE nébetlerin goriilme yasi 2 ay ile 58 yas arasinda ve ortalama
13,4 yas olarak belirtilmistir(8,18). Bizim ¢alisma grubumuzda tani alan en kiigiik
hasta 12 aylik, en biiyiik hasta ise 12 yasindaydi. Ortalama tani yas1 8,8 yas olarak
goriildii ve literatiire gore tan1 alma yasinin daha erken oldugu goriildii. Muhtemelen
bu calisma hastanemizde ¢ocuk noroloji polikliniginde yapilmasi nedeniyle ve
bagvuran hastalarin sadece ¢ocuk yas grubunda olmalarindan kaynaklandigi

distinildi.

Bebek ve ark. yaptigi ¢alismada SSE erkeklerde 3 kat daha fazla goriilmiistiir.
Bizim c¢alismamizda da uyumlu olarak erkek/kiz oran1 4,5 olarak goriildii.
Literatiirde yer alan tiim ¢aligmalarda erkek cinsiyette SSE daha sik oldugu goriilmiis

ancak bunun nedeni heniiz agiklanamamustir.

Calismamiza dahil edilen hastalarin 6zgeg¢misinde; bir hastamizin RE tanisi
almadan 3 yil 6nce epilepsi tanisinin oldugu ve 2 yil VPA tedavisi sonrasi nobetleri
tamamen duran bu nedenle tedavisi kesilen ve tedavisi kesildikten 1 yil sonra
banyoda sicak su ile temas sonrasi JTK tarzi nobet gegirerek SSE tanisi alan
hastaydi. Bu hastanin normalde RE olmadig1 ancak ndbet esigi diisiik oldugu i¢in
sicak su ile ndbetin tetiklendigi bir epileptik sendrom olabilecegi diisiiniildii. Bir
hastamizin da konjenital hipotroidi tanis1 mevcuttu. Bununla birlikte konjenital

hipotroidi tanisi ile SSE arasinda baglant1 diisiiniilmedi.
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Literatiirde Bebek ve ark. 2001 de yaptiklar1 ¢alismada soygecmiste epilepsi
oranint %25 ve SSE oranint %10 olarak belirtmislerdir(42). Bizim yaptigimiz
calismada soygec¢miste bir hastanin 2 teyze ¢ocugunda SSE tanisi, bir hastamizinda
babasinda epilepsi tanisi mevcuttu. Oran olarak ailede SSE %1,6, ailede epilepsi
%1,6 olarak goriildii. Literatiirde ki oranlara gore anlamli sekilde diisiik goriildii.
Muhtemelen bu durum maruz kalinan genetik ve ¢evresel faktorlerin farkliligindan

kaynaklanmaktadir.

Hastalarimizin higbirinde febril konvulzyon oykiisti yoktu. Ancak Bebek ve
ark. ayni caligmasinda SSE’li hastalarin %9,52 de FK oldugu belirtilmistir. Bu

durumun alinan anamnezlerdeki eksikliklerden kaynaklandig diisiiniildii.

Literatiirdeki pek c¢cok calisma ile uyumlu olarak hastalarimizin mental
retardasyonu yoktu ve norolojik gelisimleri yasitlari ile uyumluydu. Bu da SSE’ nin

1y1 huylu bir hastalik oldugunu gdstermektedir.

SSE nedeni ile poliklinigimize basvuran hastalarimizin anamnezleri biiyiik
benzerlik gostermekteydi ve banyoda sicak suyun viicuda temas etmesi ile ndbetler
tetiklenmekteydi. Genellikle soluklagsma, donma, hayale dalma, anlamsiz
konusmalar, uyusukluk hissi, bulanti, konflizyon, isitsel halisiinasyon seklinde 3-10
dk. kadar siiren ve banyonun herhangi bir aninda baslayan nobetlerdi. Meghana ve
arkadaslar1 tarafindan 2012’de yapilan ¢alismada SSE’de self-indiiksiyon orant %42
olarak belirtilmistir(43). Ancak yaptigimiz ¢alismada hastalarimizin daha erken yasta
tan1 almasi, bir ebeveyn tarafindan yikanmalart nedeni ile self-indiiksiyon
tariflenmedigi goriildii. Bir hastamizin ise sadece annesi tarafindan yikanirken nobet

gecirmesi dikkat ¢ekiciydi.

Degerlendirdigimiz hastalarimizin %67,2 KPN, %21,3 BPN, %I11,5 JTK
tarzinda nobetler gegirdigi goriildii. Literatiirde SSE de parsiyel ndbetlerin baskin
oldugu goriilmektedir. Bebek ve ark. 2001 yilinda iilkemizde yaptiklari ¢alismada
%85 KPN ve Satishchandra ve ark.1988 yilinda Hindistanda yaptiklar1 ¢alismada ise
%67 KPN goriilmistiir. Calismamizdaki KPN ndbet dstiinliigli literatiir ile

uyumluydu.
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Daha sonra Satishchandra P. 2003 yilindaki ¢alismasinda ise SSE’de %33
oraninda JTK tarzi ndbetlerin goriildiigiinii belirtmistir. Ayn1 ¢calismada SSE sonrasi
takip edilen hastalarin % 16-38 de nonreflex spontan nobetlerin gorildiigi
belirtilmistir. Bizim ¢alismamizda %1,6 orani ile tek hastamizda JTK tarzi spontan

nobet gelistigi goriildii(30).

SSE ile takip ettigimiz hastalarin %1,6’da sicak su ile temas sonrasinda korku
veren isitsel halislinasyonlarin duyuldugu ve sonrasinda da bilincin kapanarak KPN
tarzi nobet gecirildigi goriildii. Literatiirde bircok ¢alismada gorsel/isitsel

halisiinasyonlar, otonom otomatizmalarin SSE’e eslik ettigi belirtilmistir(44).

SSE uygun tedavi yaklasimi ile prognozu iyi olan bir epilepsi tiriidiir.
Calismamiza dahil edilen hastalarimizdan %41’e PB, %24,6 VPA, %115 KBZ,
%4,9 intermittan KLB bagladik. Hastalarimizdan %18’e ise medikal tedavi
baglanmadan davranis degisikleri onerilerinde bulunuldu. Takiplerde PB baslanan
hastalarimizin %72 nin (n:18), VPA baslanan hastalarimizin %66 ’nin (n:10) ve KBZ
baglanan hastalarimizin %71,4 (n:5) nobetlerinin tamamen durdugu gorildi.
Davranis degisiklikleri onerdigimiz ve tedavi baslamadigimiz hastalarimizdan da
%81,8 nin (n:9) ndbetlerinin tamamen durdugu gdzlendi. Ug hastaya banyodan 30 dk

once KLB onerildi ve nébetlerin bu ii¢c hastada tamamen ortadan kalktig1 goriildii.

Hastalarimiza ilk baglanan tedavi ile %73,8 de ndbetlerin tamamen durdugu,
%14,8’de anlaml sekilde azaldigi, %11,5 da tedaviye yanit alinmadan ndbetlerin

tekrarladig1 goriildii.

Literatiirdeki ¢alismalarda ise SSE’nin yoOnetiminde izlenen iki yol dikkat
cekicidir. Bunlardan biri AEI baslanmadan banya yapma seklinde oOnerilen
degisikliklerle ndbetlerin kontral altina alimast, izlenen diger yol ise klasik AEI ile
takip edilen hastalardir. 1988 yilinda Satishchandra ve ark. tarafindan yapilan
calismada takip ettikleri 279 tane SSE’li hastalarin 208’¢ AEI baslanmustir.
Bunlardan %60’da nobetlerin tamamen ortadan kalktigi, %18,3 de ndbetlerin yar1
yartya azaldigi, %21,7 de ise nobetlerin devam ettigi goriilmiis. Nobetlerin devam

ettigi hastalarin %10’da ise self-indiikksiyon oldugu goriilmiis. Caligmalarinda takip
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ettikleri hastalarin %16-38’de nonreflex nobetlerin gelistigi goriilmiis(8). Bizim
calismamizda hastalarmmzin %82’¢ AEI baslandi. Hastalarimizin %12,5 KBZ,
%24,6 VPA, %41 PB, %4,9 intermittan KLB ile takipleri yapilmisti. Hastalarimizin
%18’e ise AEI baslanmadan banya yapma tarzlarinda degisiklik onerileri ile takipleri
yapilmisti. Takiplerinde hastalarimizin %77 de nébetlerin tamamen durdugu
goriilmiistii. Hastalarimizda self-indiiksiyon goriilmedi. Bir hastamizda ise nonreflex

ndbetlerin gelistigi goriildii.

Ancak son yillarda yapilan ¢alismalarda banyodan 1,5-2 saat 6ncesinde oral
KLB (5-10 mg/doz) alinmasiin SSE’de ndbetlerin kontrol altina alinmasinda ¢ok
etkili oldugu goriilmiistiir. 1998 de intermittan KLB profilaksisi tizerine Satishandra
ve ark. yapmis oldugu ¢alismay1 2003°de Dhanaraj ve ark. 2012°de Meghana ve ark.
yaptiklar1 ¢aligmalar desteklemistir. Satishandra ve ark. tarafindan 2014 yilinda 260
SSE yapilan ¢alismada sadece SSE olan 198 vakanin %74,2 de ndbetlerin intermittan
KLB ile tamamen durdugu gortlmistiir. Ayni ¢alismada intermittan KLB tedavisine
yanit vermeyen hastalarda spontan nobetlerin gelisim riskinin daha yiiksek oldugu
goriilmiistiir(45). Bizim az sayidaki hastalarrmizda da ilk verilen AEQ olarak
intermittan KLB’m %100 etkili oldugu goriildii. Baz1 hastalarimizda da devam eden

nobetlerde intermittan KBZ nin etkili oldugu goriildii.

Hastalarimizin higbirinde SSE bagli ndbetler sonrasinda SE tablosunun
gelismedigi goriildi. Literatiirde de SSE ile SE tablosuna giren vaka ornegi

bulunmamaktayda.

Hastalarimiza yapilan interiktal EEG kayitlarinda %93,4 normal, %]1,6
tempora-parietal diken dalga, %1,6 jeneralize teta dalga, %3,2 jeneralize epileptiform
degisiklik raporlandig1r goriildii. Literatiirde interiktal EEG kayitlarinin %81,25
oraninda normal EEG kaydi, %12,5 fronto-temporal alanda daha sik rastlanan fokal
diken dalga/ zemin ritminde yavaslama ve %6,25 de jeneralize epileptik degisiklikler

oldugu goriilmiistiir(45).

Hastalarimizdan 31 tanesinin BBT goriintiilemesi vardi; hepsi normal olarak

raporlanmisti. 2014 te Satishandra ve ark. 260 vakali ¢alismasinda 224 vakanin BBT
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goriintiilemesi vardi ve hepsi normal olarak degerlendirilmisti(45). Iyi bir klinik

degerlendirme ile SSE tanis1 konulursa BBT ¢ekmeye gerek olmayabilir.

41 hastamizin ise beyin MRG goriintiilemesi mevcuttu. Bunlardan %92,7 si
normal olarak raporlanmisti. %7,3 de patolojik degisiklikler bulunmaktaydi; ancak
SSE spesifik degisiklikler olarak degerlendirilmedi. Her ne kadar fokal epileptiform
aktivitede beyin MRG 6nem arz etse de klinik SSE ile uyumlu ise beyin MRG’nin de
etyolojiyi aydinlatmada faydas1 yok gibi gériinmektedir.

Literatiirde yer alan calismalarda da noro-radyolojik degerlendirmelerde
rastlanan patolojilerin SSE’e spesifik degisiklikler olarak degerlendirilemeyecegi

belirtilmistir.

Sonug olarak; polikliniklerde karsilasabilecegimiz SSE’nin klinik seyri ve
prognozunun iyi oldugu bilinmelidir. Epilepsinin aile tizerinde olusturdugu olumsuz
etkileri tam1 konulduktan sonra ailelere ayrintili bilgi verilerek ortadan

kaldirilabilecegi unutulmamalidir.
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