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KISALTMALAR

AEI Antiepileptik ilag

BT Bilgisayarli tomografi

DSO Diinya saglik orgiitii

EEG Elektroensefalografi

HIE Hipoksik iskemik ensefalopati

ILAE International League Against Epilepsy (Uluslararasi Epilepsi ile Savag Dernegi)
JME Juvenil miyoklonik epilepsi

LGS Lennox-Gastaut sendromu

MRG  Manyetik rezonans goriintiileme

PET Positron emission tomography

SMO Standardize mortalite orani

SPECT Single photon emission computerized tomography
SSS Santral sinir sistemi

SUDEP  Sudden unexpected death in epilepsy



. OZET

2004-2009 tarihleri arasinda Kklinigimize basvuran epilepsi tanmili olgularin

simiflandirilmasi ve izlemine yonelik geriye doniik degerlendirme.

Amag: Epilepsi ¢ocuk ve adolesanlarda sik goriilen norolojik hastaliklardandir. Uygun
tedavi ve prognoz igin simiflama onemlidir. 1960'l1 yillardan baslayarak Uluslararasi Epilepsi
ile Savas Dernegi (ILAE) Siniflama ve Terminoloji Komisyonu tarafindan epilepsi
smiflandirilmast yapilmakta ve halen siirdiiriilmektedir. Calismamizin veri toplanmasina
katkis1 olabilecegini umuyoruz.

Hastalar ve Yontemler: Ocak 2004 - Aralik 2009 tarihlerinde Cerrahpasa Tip Fakiiltesi
Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Cocuk Norolojisi Poliklinigi’nde izlenen 2 ay - 16 yas arasinda
533 epilepsili ¢ocuk yas, cinsiyet, goriintiileme bulgulari, ndbet tipi, epileptik sendrom,
epileptik ndbet ve sendromlarla iliskili hastalik ve antiepileptik tedavi acisindan geriye doniik
olarak arastirildi. Tan1 ve siniflama i¢in ILAE Kriterleri kullanildi.

Bulgular: Calismaya katilan c¢ocuklarin %52,5’1 erkekti. Cocuklarin %56,5’inin
parsiyel, %43,5’inin jeneralize tipte ndbet gecirdigi goriildii. Ileri yaslarda parsiyel nobetler
daha sikt1 (p<0,001). Cocuklarin %53,3’iinde lokalizasyona bagli, %37,1’inde jeneralize
epilepsiler ve sendromlar goriildii. ilk yas iginde jeneralize epilepsiler ve sendromlar, ileri
yaslarda lokalizasyona bagli epilepsiler sikti (p<0,001). West sendromu en sik goriilen
epileptik sendromdu (%8,2). Cocuklarin %47,1’inde eslik eden bir hastalik saptandi. Perinatal
iskemi en sik gozlenen hastalikt1 (%9,8). Etiyolojide % 49,3 ile gogunluk semptomatikti.
Cocuklarin %55°1 tek, %20,6’s1 ii¢ ve ligten fazla ila¢ kullanmaktaydi. En sik tercih edilen
ilag valproatti.

Sonu¢: Calismamizda lokalizasyona bagli epilepsilerin jeneralize epilepsilerden daha
stk goriilmesi ve ilk yasta jeneralize epilepsilerin oranmin yiiksek olmasi epidemiyolojik
caligmalarla uyumluydu. Idyopatik epilepsiler diisiik oranda goriiliirken, semptomatik
etiyolojide perinatal olaylar ve metabolik hastaliklar daha sikti. Tedavide politerapi
oranlarinin yiiksekligi dikkat cekti. iki durum birlikte degerlendirildiginde perinatal sorunlarin
ve akraba evliliginin sik gortildigii gelismekte olan iilke ¢ocuklarinda direngli epilepsilerin

O6nemi vurgulandi.



1. ABSTRACT

A classification of epileptic seizures and syndromes of patients with epilepsy
followed in our pediatric neurology out-patient clinic between 2004 - 2009: a

retrospective evaluation.

Objective: Epilepsy is one of the most common neurologic disorders in children and
adolescents. An accurate diagnosis and classification of epilepsy is essential for instituting
appropriate treatment and determining the prognosis. Beginning from the 1960’s international
epilepsy specialists gathered and worked to lay down foundations of classification schemes of
epileptic seizures and epileptic syndromes. The attempts to provide a new classification for
epileptic seizures and syndromes is to be continued by the newly appointed International
League Against Epilepsy (ILAE) Commission on Classification and Terminology. We believe
that the results of our study may provide data for the coming generation.

Patients and methods: We retrospectively evaluated the files of 533 patients with
epilepsy aged between 2 months and 16 years who were followed in our clinic between
January 2004 and December 2009 for age, sex, seizure type, epileptic syndrome, imaging
findings, disorders associated with epileptic seizures and epileptic syndromes, and
antiepileptic therapy. ILAE criteria were used for the diagnosis and classification of the
epileptic seizures and epileptic syndromes.

Results: 52.5% of the children were boys. 56.5% of the children had partial seizures and
43.5% of them had generalized seizures. Partial seizures were more common at later ages
(p<0.001). 53.3% of the children had localization-related epilepsies and syndromes and
37.1% of them had generalized epilepsies and syndromes. Generalized epilepsies and
syndromes were more frequent in the first year of life whereas localization-related epilepsies
and syndromes were more common at later ages (p<0.001). West syndrome was the most
frequent syndrome (8.2%). Other disorders were found to be associated with epilepsy in
47.1% of the children. The most common associated phenomenon was perinatal ischemia
(9.8). A majority of the children had symptomatic etiology (49.3). 55% of the children were
on mono-therapy whereas 20.6 % of them were on polytherapy with >3 drugs. The most

common of which was valproate.



Conclusions: Our results such that localization-related epilepsies were found to be more
frequent compared to generalized epilepsies and also generalized epilesies were more
common in the first year of life were in accordance with the previous reports on epilepsy.
However, there was a significant difference when the etiology is considered. For example the
idiopathic epilepsies were less common among our population whereas symptomatic
etiologies such as perinatal insults and inborn metabolic diseases were more frequent. It was
also noticed that polytherapy was considerably high. The presence of a high frequency of
symptomatic and/or cryptopgenic etiologies in our group together with a necessity for
polyfarmacy was believed to be that intractable epilepsies of childhood was an important

issue for developing countries.



I11. GIRIS

[k kez Hipokrat tarafindan bir beyin hastalig1 olarak tanimlanan epilepsi tiim diinyada
en sik goriilen norolojik hastaliklardan biridir (1,2). Cesitli iilkelerde yapilan ¢alismalarda
genel popiilasyonda goriilme sikligi 5 - 8/1000 arasinda bulunmustur. Epilepsinin insidansi
toplumdan topluma degismekle birlikte genellikle yilda 20 - 50/100.000 olarak
bildirilmektedir (1-4). Epilepsi insidansinin en yiiksek oldugu iki dénem, yasamin ilk yili ve
60 yas sonrasidir (1).

Nobet, bir grup serebral néronun ani, anormal ve asir1 bosalimina bagl olarak biling,
davranig, duygu, hareket veya algilama fonksiyonlarinda ani baslayan, kisa siireli ve gegici
stereotipik degisiklik durumudur. Epilepsi ise kronik olarak tekrarlayan, tetiklenmemis (non-
provoke) nobetlerle giden tabloyu tanimlar, bu nedenle tek bir tetiklenmemis ndbet epilepsi
anlamina gelmez (1,2).

Uygun tedavinin diizenlenmesi ve yagsam kalitesinin iyilestirilmesi i¢in epilepsi tanisinin
dogru konulmasi son derece onemlidir. 19601 yillardan baslayarak uluslararasi epilepsi
uzmanlarinin bir araya gelmeleriyle epileptik ndbetlerin ve epilepsilerin siniflandirilmasinin
ilk temelleri atilmistir. ILAE 1981 yilinda epileptik nobetlerin klinik ve elektroensefalografik
smiflamasini, 1989 yilinda da epilepsi ve epileptik sendrom siniflamasini olusturmustur (5).
Bu iki smiflama tiim diinyada genel kabul goérmiis, nobetler ve epileptik sendromlarin
tanimlanmasinda ortak bir dil olusumunu saglamistir.

Epileptik nobetler ve sendromlarin siniflandirilmast uygun antiepileptik ilag secimi,
prognozun belirlenmesi, verilerin toplanmasi ve karsilastirilmasinda dnemlidir. Giliniimiizde
video EEG ve gelismis goriintiileme yontemlerinden elde edilen bilgiler 1s18inda smiflama
calismalar1 ILAE tarafindan siirdiiriilmektedir. Ancak yeni Onerilen simiflamalarin yaygin
kullanimi1 heniiz benimsenmemistir (2).

Epileptik ndbetlerin siniflamasinda 1981°de ILAE tarafindan yapilan smiflama
kullanilmaktadir (5). Epileptik nobetler genel olarak parsiyel ve jeneralize olmak iizere iki
temel gruba ayrilir. Parsiyel nobetler beynin bir bolgesindeki néronlarin desarj1 sonucu ortaya
cikan, klinik ve (EEG) bulgusu bu anatomik lokalizasyonla iligkili nobetlerdir (1,5). Nobet
sirasinda biling degisikligi olmasi (kompleks parsiyel) veya olmamasina (basit parsiyel) gore
ikiye ayrilirlar. Her iki tip de korteksin diger bolgelerine yayilarak sekonder jeneralize
nobetlere doniisebilir. Parsiyel nobetler jeneralize tonik klonik ndbete doniisiir ise tam biling

kaybr olur (2).



Jeneralize nobetler, klinik ve EEG bulgulari ile ndbetin baslangicinda her iki hemisferin
de difiiz olarak olaya katildigi nobetlerdir. Jeneralize nobetlerde genellikle biling kaybi
gortliir, ancak miyoklonik tip gibi bazi nébetlerde ndbet o kadar kisadir ki biling kayb1 tam
olarak degerlendirilemeyebilir (2,7,8).

Epilepsiler ve epileptik sendromlarin siniflandirmasinda temel olarak 1989°da ortaya
atilan ILAE simiflamasi kullanilmaktadir (9). Nobet tipleri ve baslangi¢ yaslari ile tedaviye
yaniti, klinik gidisleri ve ortak EEG bulgular1 mevcut, fakat farkli etiyolojileri olabilen
durumlar epileptik sendrom adini alir. Nobet ile bagvuran hastalarda nébet tipini belirledikten
sonra yapilmasi gereken hastanin hangi epileptik sendroma uydugunu saptamak olmalidir.

Herediter yatkinlik diginda bir neden bulunamayan epilepsilere idyopatik epilepsiler
denir. Nedeni bulunan epilepsiler semptomatik epilepsiler olarak siniflandirilir. Semptomatik
oldugu diisiiniildiigii halde neden bulunamayan epilepsiler de kriptojenik epilepsiler grubunda
yer alir (2).

Bu calismanin amaci Istanbul ili Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Norolojisi Bilim Dali Polikliniginde Ocak 2004 - Aralik
2009 tarihleri arasinda epilepsi tanisiyla izlenen hastalar1 yas, cinsiyet, goriintiileme bulgulari,
ndbet tipi, epileptik sendrom, epileptik nobet ve sendromlarla iligkili hastalik ve antiepileptik
tedavi acisindan taramak, siniflamak ve uygun antiepileptik ila¢ sec¢iminin Onemini
belirlemektir. Calismamizin = sonug¢larinin - hem  bilimsel verilerin  toplanmast  ve
karsilastirilmasinda hem de uygun antiepileptik ilag seciminde ileride yapilacak epilepsi

arastirmalari i¢in dnemli olabilecegini diisiinmekteyiz.



IV. GENEL BILGILER

4.1. EPILEPSI

4.1.1. Tammlar

Epileptik nobet, bir grup serebral néronun ani, anormal ve asir1 desarjina bagli olarak
gecici bulgu ve/veya semptomlarin ortaya ¢ikmasidir (9). Bu tanima bagli olarak epileptik
ndbet, zamansal olarak kesin bir baslangict ve bitisi olan gecici bir durumdur (10). ILAE’nin
Onerisine gore epilepsi, beynin kalic1 epileptik ndbetler olusturma yatkinligi ve bu durumun
norobiyolojik, bilissel, psikolojik ve sosyal sonuclari ile karakterize bir hastaliktir (9). Bu
tanima gore, beynin ndbet olusturma yatkinligr varliginda tek bir nobet epilepsi tanisi igin
yeterlidir, eski tanimlara gore en az iki nobet veya tetiklenmemis olma sartt aranmamaktadir.
Ayrica bu tanim davranis bozukluklari, biligsel, psikolojik ve sosyal sonuglar1 epilepsinin bir
pargasi olarak gdrmektedir (11).

Bagka bir tanima gore epilepsi, tekrarlayici epileptik nobetlerle nitelenen kronik
norolojik bir durumdur (12,13).

Bir diger tanima gore epilepsi, tetikleyen bir olay olmaksizin ortaya ¢ikan tekrarlayici (2
veya daha fazla) epileptik nobetle nitelenen bir durumdur (14,15). Bu tanima gore 24 saat
icindeki ¢oklu ndbetler ve epilepsi statusu tek bir olay olarak kabul edilmektedir. Yalniz
febril nobetler veya yenidogan ndbetleri olanlar bu tanimin disinda kalmaktadir.

Aktif epilepsi, son bes yilda antiepileptik ilag (AEI) kullanimindan bagimsiz olarak en

az bir epileptik nobet gegirilmesi olarak tanimlanmaktadir (14,15).

4.1.2. Epidemiyoloji

Epidemiyolojik ¢aligmalar hastaliklarin goriilme sikligi, bolgesel farkliliklari, risk
faktorleri, etiyolojileri, iligkili mortaliteleri ve dogal siiregleri hakkinda bilgi saglar. Epilepsi
ile ilgili epidemiyolojik ¢aligmalar hastaligin tiim diinyada yaygin bir sekilde goriildiigiinii ve
hicbir etnik fark, cinsiyet ayrimi ve yas sinir1 tanimadigimi gosterir (16). Gelismis tilkelerde
epileptik ndbetler popiilasyonun %1 - 2’sini ¢ocuklarin ise %4 linii etkilemektedir (17,18).

Insidans ve prevalans oranlari epilepsinin taniminin neonatal ve febril ndbetleri ve/veya tek



veya tetiklenmis ndbetlerin dahil edilip, edilmemesine bagli olarak farklilik gdsterir. Bu
oranlar1 ayrica olgularin durumlarin1 gizleme istekleri sonucu doktora bagvurmamalari
ve/veya tedaviyi kesmeleri de olumsuz etkileyebilmektedir. Bu metodolojik yetersizliklere
ragmen, gelismis iilkelerde ¢ocuklarin %6 - 7’si en az bir veya daha fazla epileptik ndbet
(tetiklenmis veya tetiklenmemis) gecirdigi goriilmektedir (11).

Genel olarak gelismekte olan iilkelerde epilepsi goriilme siklig1 gelismis tilkelere gore
daha yiiksektir (15). Bu sonug, gelismekte olan iilkelerdeki saglikla ilgili altyap1
yetersizlikleri sonucu semptomatik ve 6zellikle perinatal sebeplere bagli epilepsi oranlarinin
artmasina bagli olarak anlagilabilir bir durumdur. Bundan bagka, gelismis iilkelerde yapilan
epidemiyolojik calismalar siklikla hastane kayitlarina dayanmaktadir. Gelismekte olan
iilkelerde ise hastane kayit sistemlerinin yeterli olmamasi nedeniyle caligmalar genellikle
sahada ve iki fazli olarak gerceklestirilmektedir. Birinci fazda anket formlar1 diizenlenmekte
ve bu anket formlar saglik gorevlisi olmayan kisiler tarafindan uygulanmaktadir. Anket
formlarinin hastalig1 yeterli diizeyde tarayip taramadigi da bir diger sorundur. O nedenle,
gelismekte olan tilkelerde yukarida bahsedilen tiim bu metodolojik yetersizlikler ¢aligmalarin
giivenirliliginin sorgulanmasina neden olmaktadir.

Bu sorunlar1 agabilmek amaciyla benzer metodoloji ve terminolojiye sahip ¢ok sayida
epidemiyolojik ¢alismaya ihtiya¢ vardir (16). ILAE epidemiyoloji komisyonu epidemiyolojik
calismalarda kullanilmak iizere ortak bir terminoloji Onerisinde bulunmustur (19). Bu
terminolojiye gore epilepsi, tetikleyen bir olay olmaksizin ortaya ¢ikan tekrarlayici (2 veya
daha fazla) epileptik nobetlerle nitelenen bir durumdur (14,15). Bu tamima gore 24 saat
icindeki ¢oklu nobetler ve epilepsi statusu tek bir olay olarak kabul edilmektedir. Febril
ndbetler veya yenidogan ndbetleri bu tanimin disinda kalmaktadir.

Epilepsi insidanst yasa bagimlidir. En yiiksek insidans postnatal birinci haftada pik
yapmak {izere bir yas alti ¢ocuklarda goriilmektedir (100 - 233/100.000). Bunu izleyerek
erken ¢ocuklukta 60/100.000’e gerilemekte, ad6lesan ve eriskinde 30 - 40/100000°de plato
cizmekte ve 65 yas iistii poptlilasyonda 100 - 170/100.000’e ¢ikmaktadir (11).

Epilepsi prevalansi tiim kronik hastaliklarda oldugu gibi yasla birlikte artar (7 yasinda 2
- 3/1.000 iken, 14 veya 15 yasinda 4 - 6/1.000) (11,16). Diinya Saglik érgiitiiniin (DSO)
protokolii ile gerceklestirilen prevalans caligmalarinda gelismekte olan iilkelerde bu oranin
ortalama 18,5/1.000 oldugu hesap edilmektedir (20). Ancak sonuclar biiyiik degiskenlikler
gostermektedir. Bu degiskenlikler metodolojik farkliliklara bagli olabilecegi gibi etnik ve

cografi farkliliklarin prevalansa etkilerini yansitiyor olabilir (16).



Prevalans oranlar1 erkeklerde daha yiiksek olma egilimindedir (erkek / kiz: 1,2 - 1,5)
(12).

Fokal epilepsilerin jeneralize epilepsilerden daha sik gorilmekte oldugu
diistiniilmektedir. (= %70) (11).

Insidans ve prevalans degerlerinin ortalamasi alindiginda Avrupa’da yaklasik 0,9
milyon aktif epilepsi olgusu tahmin edilmektedir (4,5 - 5/1.000 prevalans ve yilda 130.000
yeni olgu ile insidans 70/100.000) (21). Amerika’da ise bu oranlar sirasiyla 1,4 milyon aktif
epilepsi olgusu ve yilda 210.000 yeni olgu olarak verilmektedir.

Ulkemizde su ana kadar bir tane insidans ¢alismas1 gergeklestirilmistir. Eskisehir ilinde
yapilan bu c¢aligmada diinya 2000 yili standart niifusuna gore diizeltilmis insidans hizi
erkeklerde 34,44/100.000, kadinlarda 42,79/100.000, genelde 38,07/100.000 olarak
bulunmustur. Insidans hiz1 ger¢ek degerin alt sinirinda saptanmistir (22).

Degisik bolgelerde gergeklestirilmis prevalans ¢aligmalart mevcuttur. Bu ¢aligmalarda
da baz1 metodolojik ve terminolojik farkliliklarin oldugu dikkat ¢ekmektedir. (16). Istanbul,
Sivas, Ankara, Izmir ve Bursa’da cogunlukla smirl niifus iizerinde gergeklestirilen bu
caligmalardaki prevalans degerleri 5,6 - 10,2/1.000 arasinda degismektedir (23-28).

Epilepsinin mortalite hizin1 arttirdigr diisiiniilmektedir (29-35). Standardize mortalite
orani (SMO) epilepsili popiilasyondaki 6liim sayisinin referans popiilasyondaki 6liim sayisina
orani olup, genel popiilasyona goére iki veya ii¢ kat daha fazladir (29,30). Bu artis biiyiik
Olclide epilepsiden ¢ok altta yatan hastaliga bagl olup, daha az siklikla da epilepside ani
beklenmeyen 6liim (sudden unexpected death in epilepsy "SUDEP") ile iliskilendirilmektedir.
SUDEP’in genel olarak jeneralize tonik klonik ndbetlerle iligkili olarak ortaya c¢iktigi
diigiiniiliir. SUDEP insidans1 degiskendir ve yillik 1/1000” in altindadir. Cocuklarda daha
nadirdir (yillik 1 - 2/10.000) (34,35). Ote yandan ¢ocuklarda SMO vyetiskinde oldugundan
yaklasik alt1 kat fazladir. Ancak fonksiyonel norolojik bozukluga sebep agir ndrolojik
hastalig1 bulunmayan ¢ocuklarda epilepsi ile iligkili 6liim nadirdir. Sonug¢ olarak, epilepsili

normal ¢ocuklar genel poplilasyona gore artmis bir 6liim riski tasimamaktadirlar (35).



4.1.3 Epileptik nobetler ve simiflamasi

Epileptik nobet siniflamasinda gliniimiizde gegerli olan 1981 ILAE siniflamasidir (5).
Bu siniflama Gastaut’nun 1970 yilinda 6nerdigi siniflamanin giincel uyarlamasidir (36).
1981 ILAE nobet siiflamasi klinik ve EEG (iktal ve interiktal) bulgularina dayanir

(Tablo 1). Nobetler temel olarak asagida belirtilen gruplara gore siniflanir:

1. Parsiyel (fokal veya lokal) nobetler (ndbetlerin klinik goriiniim ve siddetindeki biiytik
degiskenlige bakilmaz.)

2. Jeneralize nobetler (tonik, klonik, tonik-klonik, miyoklonik ve tipik veya atipik
absanslar sayilabilir.)

3. Smuflandirilamayan epileptik nobetler; bu ndbetler yetersiz ve eksik bilgi nedeniyle
veya simdiye kadarki siniflandirmalara uygun olmamalari nedeniyle siniflandirilamayan
nobetlerdir. Orn. ritmik gz hareketleri, cigneme ve yiizme hareketleri gibi yenidogan
ndbetleri (5).

4. Uzamis veya tekrarlayan nobetler (epileptik status)

1) Parsiyel nobetler: Beynin bir bolgesindeki ndronlarin desarji sonrasinda ortaya
¢ikan, klinik ve EEG bulgusu bu anatomik lokalizasyon ile iliskili olan nobetlerdir.
Parsiyel nobetler biling degisikligi olup olmamasia ve jeneralize nobetlere doniisiip

doniismemelerine gore alt siniflara ayrilirlar:

A. Basit parsiyel nobetler (biling degisikligi yoktur.)

B. Kompleks parsiyel nobetler (biling degisikligi vardir.) Biling degisikligi ilk bulgu
olabildigi gibi basit parsiyel nobetler kompleks parsiyel nobetlere doniisebilir.

C. Sekonder jeneralize ndbetlere (jeneralize tonik klonik, tonik ya da klonik) doniisen

parsiyel nobetler (basit veya kompleks)

2) Jeneralize nobetler: Klinik ve EEG bulgular ile ndbetin baglangicinda her iki
hemisferin ayn1 anda birlikte difiiz olarak olaya katildig1 nobetlerdir. Biling degisikligi sarttir
ve hatta ilk bulgu olabilir (5,10). Ancak miyoklonik tip gibi baz1 ndbetlerde nobet o kadar

kisadir ki biling kayb1 tam olarak degerlendirilemeyebilir.



Tablo 1: Epileptik nobetlerin klinik ve elektroensefalografik siniflamasi (ILAE, 1981)
I. Parsiyel nobetler

A. Basit parsiyel nobetler (biling degisikligi yok)
1-Motor bulgular gozlenen nobetler
a)Fokal motor
b)Yayilan fokal motor (Jacksonien)
c)Versif
d)Postural

e)Fonatuvar (vokalizasyon veya konugsmanin durmasi)

2-Somatosensoriyel veya 6zel duysal semptomlu nébetler
a)Somatosensoriyel
b)Viziiel
c¢)Odituvar
d)Olfaktor
e)Gustatuvar
f)Vertigo hissi
3-Otonomik semptomlu

4-Psisik semptomlu
a)Disfazik
b)Dismnezik (6rn: déja-vu )
¢)Kognitif (hayal durumu, zaman hissinin bozulmasi)
d)Afektif (korku, 6fke v.b.)
e)lliizyonlar (6rn: makropsi)

f) Hallisinasyonlar (6rn: miizik pargalart)

B. Kompleks parsiyel nobetler (biling bozuklugu ile giden)
1-Basit parsiyel baslangici izleyen biling bozuklugu
a)Basit parsiyel 6zelliklerin ardindan biling bozuklugu

b)Otomatizmalarla giden

2-Biling durumunun baslangigtan itibaren bozulmasi
a)Sadece biling bozuklugu ile giden
b)Otomatizmalarla giden



C. Sekonder jeneralize nobete doniisen
1-Basit parsiyel nobetin jeneralize nobete donligmesi
2-Kompleks parsiyel ndbetin jeneralize ndbete donlismesi
3-Basit parsiyel nobetin kompleks parsiyel nobete doniismesi ve ardindan

jeneralize ndbete donilismesi

I1-Jeneralize nobetler (konviilzif veya non-konviilzif)
A.1-Absans nobetleri

a)Sadece biling bozuklugu ile giden

b)Hafif klonik komponentli

c)Atonik komponentli

d)Tonik komponentli

e)Otomatizmali

f)Otonomik komponentli

2-Atipik absans
a)Tonus degisikligi A.1 den daha belirgin olan
b)Baslangi¢ ve/veya sonlanmanin ani olmamasi

B.Miyoklonik nobetler (tek veya ¢ok)

C.Klonik nobetler
D.Tonik ndbetler

E.Tonik-klonik nébetler
F.Atonik nobetler (astatik)

I11-Simiflandirilamayan epileptik nébetler (yetersiz bilgi)

IV-Uzamis ve tekrarlayan nobetler (epileptik status)
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ILAE biinyesinde olusturulan bir ¢alisma grubu (Task Force) tarafindan 2001 yilinda
epileptik nobet tipleri ve refleks epilepsiye yol acan uyaranlar i¢in ayri bir siniflama onerilmis

ancak heniiz ILAE tarafindan benimsenmemistir (37).

1. Parsiyel nobetler:

Basit parsiyel nobetler: Belirti ve bulgular nobet odagina baglidir. Motor korteksi
ilgilendiren parsiyel ndbetlerde en sik yliz, kol ve bacagi igeren ritmik klonik aktivite goriiliir.
Nobet belirli bir bolgede sinirli kalabildigi gibi belli bir sira izleyerek de yayilabilir
(Jacksonian march). Genellikle birka¢ dakika siirer. Bazen ndbet sonrasi tutulan ekstremitede
dakikalar veya saatler siirebilen gii¢ kaybi olabilir (Todd paralizisi).

Motor semptomlu ndbetler arasinda bas ve gozlerin bir yana dénmesi ile nitelenen versif
ndbetler de bulunur. Bunun disinda, konugsmanin ani durmasi veya vokalizasyon seklinde
kendini gosteren fonatuar nobetler ile bas ve govdenin bir tarafa donmesi seklinde goriilen
postural nobetler de motor semptomlu nobetler arasindadir.

Somatosensoriyel veya 0zel duyusal semptomlu ndbetler, duyu korteksinden
kaynaklanan nobetlerdir. Karsilik gelen viicut bolgesinde uyusma, karincalanma, yanma gibi
duygularla nitelenir. Seyrek olarak proprioseptif veya uzaysal algi bozukluklari ortaya
cikabilir. Ozel duyusal nébetler, etkilenen bdlgeye bagl olarak gérsel, isitsel, koku ile
iliskili, ve vertijindz semptomlu ndbetler seklinde olabilir.

Otonom semptomlu ndbetler, hipotalamus, hipokampilis, amigdala, insula ve
orbitofrontal bolgeden kaynaklanan ve bulanti, kusma, terleme, tasikardi, bradikardi, pupil
degisiklikleri, salivasyon, yiizde kizarma veya solukluk, lakrimasyon gibi semptomlarin
gozlendigi nobetlerdir.

Psisik semptomlu nobetler, riiya hali, deja vu, jamais vu gibi dismnezik belirtiler,
depersonalizasyon gibi biligsel semptomlar, ¢esitli iliizyon ve haliisinasyonlar, korku, 6fke ve
jelastik giilme seklinde afektif belirtiler ile ortaya ¢ikabilir (10).

Interiktal EEG’de olgularin yaklasik %50’sinde kontralateral fokal diken ve keskin
dalga desarjlar veya fokal yavaslama seklinde bulgular goriilebilir (10,11).

Kompleks parsiyel nobetler: Biling bozuklugu ile birlikte olan fokal baslangich
ndbetleri betimler (5). Nobetlere otomatizmalar eslik edebilir. Nobet basit parsiyel nobet gibi
baslayip sonra biling degisikligi gelisebilir veya ndbetin daha baslangicinda biling degisikligi
vardir (10).
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Kompleks parsiyel nobetler, nobet sirasinda baskin olan 6zelliklerine gore dort alt
grupta incelenebilirler (38,39).

a. Dialeptik nobet: Anlamsiz bos bakma, donakalma, duraksama, dalma anlamina gelen
Yunan alfabesindeki dialepin kelimesinden tiiretilmistir. Nobet sirasindaki temel
belirtinin iletisimsizlik, cevapsizlik, bos bakma, dalma oldugu durumlarda
kullanilmaktadir.

b. Hipomotor nébet: Genel olarak aktivitenin azaldigi ancak ¢ok kiigiik ¢ocuk ya da
mental retardasyonlu hastalarda oldugu gibi biling kaybin1 degerlendirmenin miimkiin
olmadig1 nébetleri tanimlamak i¢in kullanilmaktadir.

c. Otomotor ndbet: Biling kayb1 ile giden agiz ¢evresinde ve distal ekstremite kaslarinda
genellikle kiiciik amplitiidlii, stereotipik otomatizmalarla nitelenen ndbetleri
tanimlamak i¢in kullanilmaktadir. Ancak bu nébetlerin nadir de olsa biling kaybi
olmaksizin da goriilebilecegi unutulmamalidir.

d. Hipermotor ndbet: Proksimal ekstremite kaslarinda gozlenen daha genis amplitidli,
amagsiz, kontrolsiiz hirgin goériiniimlii stereotipik otomatizmalarla nitelenen ndbetleri
tanimlamak i¢in kullanilmaktadir.

Otomatizma terimi nobet sirasindaki stereotipik hareketleri tanimlamak icin kullanilir
(40). Otomatizmalar ndbet ortaya ¢iktigi anda hastanin yapmakta oldugu aktiviteye devam
etmesi seklinde olabilecegi gibi yeni bir aktivitenin gdzlenmesi seklinde de olabilir (10).
Bircok uzman otomatizmalarin genelde biling kayb1 ve amnezi ile birlikte goriildiigiinii kabul
eder (12).

Basit otomatizmalar davranis degisikliklerinin eslik etmedigi basit istemsiz
hareketlerdir. Asagida basit otomatizma ornekleri verilmistir:

Oroalimenter otomatizmalar; agiz, dil, dudaklar ve c¢enede goriilen tekrarlayici
karakterde emme, ¢igneme, yutkunma, yalanma gibi stereotipik hareketlerdir.

El otomatizmalar1 tek tek ya da her iki elde hizli, tekrarlayici tarzda parmaklarda para
sayma, ovusturma ya da etraftaki objeleri (giysi ya da yatak carsafi gibi) beceriksizce
cekistirme arama, yoklama, gibi stereotipik hareketlerle nitelenirler.

Vokal otomatizmalar; tek veya tekrarlayan homurdanma, ¢i1glik atma gibi ses ¢ikarma
seklindedir.

Sozel otomatizmalar; tek veya tekrarlayan sozcilk veya ciimlelerin sdylenmesi
seklindedir.

Ambulatuar otomatizmalar; tekrarlayan diiz ylirlime veya daire ¢izerek yiiriime gibi

koordine hareketlerin yapilmasi seklindedir.
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Bacaklarda pedal ya da bisiklet c¢evirme tarzindaki stereotipik hareketler
gozlenebilmektedir.

Mimik otomatizmalar; korku, giilimseme, somurtma gibi yiiz ifadesinde degisme ile
nitelenirler (12,40).

Kompleks otomatizmalar; toplum icinde elbiseleri c¢ikarmak veya yenmeyecek
maddeleri yemeye c¢alismak, saldirgan davranislarda bulunmak gibi uygunsuz aktivitelerin
yapilmasi ile nitelenir (12).

Aura; bir hastada nobet belirtilerinin hemen Oncesinde ortaya ¢ikan 6znel bir iktal
olaydir (12). Genellikle saniyeler ile dakikalar arasinda siirer, ¢ok nadiren siirekli ya da kisa
araliklarla tekrarlayici tipte de goriilebilir. Izole olarak gériildiigiinde basit parsiyel sensoriyel
nobete karsilik gelir. Aura varligi noébetin fokal baslangicinin kanitidir. Aktive olan
epileptojenik alanla uyumlu belirtiler ortaya ¢ikar, epileptojenik alanin lokalizasyonunda ¢ok
yol gostericidir (40).

Kompleks parsiyel nobetlerde interiktal donemde fokal diken, keskin dalga veya
yavaglama goriilebilir. Bu bulgular en sik 6n temporal bolge olmak {izere diger bolgelerde de
ortaya ¢ikabilir. Anormallikler lokal veya bilateral olabilir. Meziyal frontal lobdan

kaynaklanan desarjlar EEG’de jeneralize desarjlar seklinde goriilebilir (10).

2. Jeneralize nobetler:

Absans nobetleri: Tipik absans nobetleri, kisa siireli (saniyeler i¢inde sonlanan), ani
baslangi¢ ve bitigli jeneralize ndbetlerdir (41). Genelde ¢ocukluk caginda goriilmekle birlikte,
eriskin yaslarda da devam edebilir ve ¢ok nadir de olsa eriskinlikte ilk kez ortaya c¢ikabilir
(42). Iki bileseni vardir: (1) Klinikte biling kayb1 (2) EEG’de 3 - 4 Hz’lik (>2,5 Hz) diken
yavas dalga desarjlar1 goriiliir (5,41). Nobet sirasinda yapilmakta olan aktivite aniden durur,
hastada bos bakis seklinde dalma gozlenir. Nobet sonrasinda postiktal konfiizyon gézlenmez,
hasta yapmakta oldugu aktiviteye devam edebilir.

Tipik absans nobetleri, sadece biling bozuklugu ile birlikte goriilen absans nobetleri ve
biling bozuklugu ve iktal motor belirtilerin birlikte goriildiigii kompleks absans nobetleri
olarak ikiye ayrilir. Cocuklarda kompleks absans nobetleri basit absans ndbetlerinden ¢ok
daha sik gozlenir (5,41). Nobet sirasinda yutkunma, yalanma veya giysilerle oynama gibi
basit otomatizmalar veya klonik hareketler goriilebilir. Midriyazis, solukluk, ylizde kizarma,
terleme, salivasyon, piloereksiyon gibi otonomik belirtiler ortaya ¢ikabilir. Tonik ve atonik

belirtili absans daha seyrektir (10).
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Tipik absans ndbetleri genellikle spontan olarak goriilmekte ancak tedavisiz birakilan
%90 hastada hiperventilasyon ile ortaya c¢ikarilabilmektedir. Bir kisminda fotosensitivite
goriilebilir (41,42).

Atipik absans nobetleri, baslangi¢ ve bitisi daha belirsiz olup daha uzun siiren ve kas
tonusunda daha belirgin degisiklikler gosteren nobetlerdir (43). Bu nobetler sadece diger
ndbet tiplerinin de goriildiigii ve 6grenme bozukluklarmin eslik ettigi agir semptomatik ve
Kriptojenik epilepsili ¢ocuklarda goriilmektedir (44,45). Atipik absans nobetlerinde EEG’de
desarjlar daha yavas (1,5 -2,5 Hz) ve asimetrik olma egilimindedir. Tipik absans

ndbetlerinden farkli olarak hiperventilasyon ve fotik uyarim ile tetiklenmezler (43).

Miyoklonik Nébetler: ILAE tanimina goére miyoklonus; degisik bolgelerdeki (aksiyal,
proksimal ekstremite, distal) kas veya kas gruplarinin ani, kisa siireli (<100 ms), istemsiz
kontraksiyonudur (13,46). Miyoklonus, higkirik veya uykuda sigrama gibi normal (fizyolojik)
bir fenomen olabildigi gibi ¢cok degisik hastaliklarin bir belirtisi olabilir ve epileptik veya
non-epileptik olmasina goére smiflanir (47-51). Miyoklonik nébetler, baslica idyopatik
jeneralize epilepsi sendromlarinda ya da ensefalopatiyle giden semptomatik ya da kriptojenik
jeneralize epilepsilerde goriiliir (52). Uykuya dalarken veya uyanirken daha sik ortaya ¢ikar.
Miyoklonik nobetler daha kisa siireli olma ozellikleri ile tonik ndbetler ve epileptik
spazmlardan ayrilirlar. EEG’de genellikle c¢oklu diken dalga desarjlart ortaya ¢ikar,

fotosensitivite sik goriiliir (10).

Tonik nobetler: Ekstremitelerin ya da tim govdenin postiir almasina neden olan kas
gruplariin bir slire boyunca devamli kontraksiyonu sonucu olusurlar. Genellikle birkag
saniye strerler (>2 -10 sn) ancak bazen dakikalarca siirebilirler ve bu oOzellikleriyle
miyoklonik atimlardan (<100 msn) ve epileptik spazmlardan ayrilirlar (0,2 -2 sn). Aksiyal
tonik ndbetler; yiiz, boyun, paraspinal, solunum ve karin kaslarmin tek veya birlikte
tutulumuna bagl olarak gortliirler. Bas yastiktan yiikselir, kaslar yukar1 kalkar, gozler agilir
ve yukart deviye olur, agiz agilir, dudaklar gerilir, yliksek sesli c¢iglik olusabilir.
Aksorizomelik tonik nobetlerde iist, bazen de alt ekstremitelerin proksimal kaslar1 da tutulur,
kol ve omuzlarin elevasyonu, abduksiyon veya adduksiyonu goézlenir. Global tonik nobetlerde
ekstremitelerin distal kaslar1 da tutulur. Genelde diisme ve yaralanmalara sebep olurlar. Tonik
ndbetlerin prevalansina gelince, yenidogan, siit ¢cocugu ve ¢ocuklarda sik goriilen epileptik
sendromlarla birlikteliklerinden dolay1 yiiksektir. Genellikle semptomatik epilepsilerde

goriilmektedirler. Idyopatik jeneralize epilepsiler ve miyoklonik astatik ndbetlerde

15



goriilmezler. Lennox-Gastaut sendromunda en sik goriilen nbet tipidir (%80-90) (11). Tonik
nobetler siklikla uykuda ortaya cikarlar. interiktal EEG hizli ritm ve non-REM uykuda diken
ve diken yavas dalga desarjler1 ile nitelenir. iktal EEG’de diisiik voltajli hizl1 paroksizmal
aktivite gozlenir. Bu aktivite ¢cok hizli (20 = 5 Hz) ve amplitiitii progresif olarak artan
nitelikte olabildigi gibi 10 Hz hizinda ritmik olarak da gozlenebilir. Semptomatik etyoloji
nedeniyle beyin goriintiilemesi ve diger testler gereklidir. Genellikle tedavi yiiz giildiiriicti

degildir (11).

Klonik nébetler: Bilateral, ritmik, tekrarlayici klonik atimlar ile nitelenir. Siiresi
dakikalar veya saatler arasinda degisir ancak her bir klonik aktivite <100 msn siirer, 1 - 3 Hz
hizinda goriiliirler. Klonik ndbetlerin miyoklonik nébetlerden ayrimi 6nemlidir. Miyoklonik
ndbetler tek veya diizensiz tekrarlayan nobetler olarak goriiliirken, klonik ndbetler 1 - 3 Hz
hizinda diizenli olarak tekrarlamaktadirlar. Izole jeneralize klonik nobetler nadirdir. Ozellikle
yenidogan ve siit cocuklarinda goriiliirler ancak siklikla fokal baslangiclidirlar. Genellikle
semptomatik epilepsilerde goriildiiklerinden beyin goriintiilemesi ve diger testler gereklidir.
Interiktal EEG degiskendir normal veya ileri derecede bozuk olabilir. iktal EEG’de her klonik
ndbet diken veya ¢oklu diken desarja karsilik gelmektedir. Daha nadir olarak hizli ritmler ve

yavas dalgalar goriilebilir (10,11).

Atonik nobetler: Bas, gdvde, ¢ene veya ekstremite kaslarinda 1 - 2 saniye siireli ani
tonus kaybi olarak tanimlanmaktadir (13). Atonik nébetler astatik nobetlerle esanlaml
degildirler. Astatik nobetler (esanlami drop attack, diisme ataklari) dik postiiriin atonik,
miyoklonik ya da tonik mekanizmalarla kaybi olarak tanimlanmaktadir (10,53). Dolayisiyla
bir atonik nobet astatik ndbet olarak sayilsa da, astatik nobetler miyoklonik, tonik ndbetlerle
de goriilebilmektedirler. Atonik ndbetlerin Oncesinde genellikle miyoklonik ndbetler
gorilmektedir. Klinik degiskendir; yere diisme ya da sadece bas diismesi goriilebilmektedir.
Biling genellikle korunur. Atonik nobetler genellikle 5 yas altinda baslayan epilepsilerde,
Lennox-Gastaut gibi epileptik ensefalopatilerde goriilmektedirler. Interiktal EEG epileptik
ensefalopatilerde oldugu gibi genellikle bozuktur. Iktal EEG’de coklu diken-dalga
kompleksler veya diizlesme goriiliir. Atonik nobetlerin kontrolii zordur. Genellikle jeneralize

epilepsiler i¢in uygun ilaglarla politerapi gerektirmektedir (54).

Tonik-klonik nébetler: En agir nobet tipidir. Birgok idyopatik, kriptojenik veya

semptomatik epilepsilerin belirtisidir. Yenidogan hari¢ tiim yas gruplarinda goriilmektedir.
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Somatik kaslarin 6nce tonik ardindan klonik kasilmasiyla sekillenen, otonomik olaylarin eslik
ettigi nobetlerdir (13). Primer olabildigi gibi basit veya kompleks parsiyel nodbetlerin
sekonder yayilimi sonucunda da gelisebilir. Primer tonik-klonik nobetler idyopatik jeneralize
epilepsilerin en agir nobet tipidir. Prevalans, siklik ve prognozlar goriildiikleri idyopatik
jeneralize epilepsi sendromuna baglidir. Sekonder tonik-klonik ndbetler fokal epilepsilerin
yaklagik % 90’ninda goriiliirler, siklik, siddet ve prognozlart degiskenlik gosterir (44,55).

Klinikte nobetin bagslangicinda vokal kordlardaki spazma bagli olarak hasta ¢iglik
seklinde ani bir ses ¢ikarabilir. Tiim iskelet kaslarindaki ani ve tonik kasilma sonucunda yere
diiser, ekstremiteler ve govde gerilir. Cenedeki kasilma sonucu dilini 1sirabilir. Solunum
inhibe oldugundan siyanoz geligir. Salivasyon gozlenebilir, idrar ve gaita inkontinansi
olabilir. Tonik faz sonrasi klonik hareketler baglar. Nobet sonlandiginda uykuya dalabilir
veya ajitasyon gosterebilir. Bu durum dakikalar veya saatler siirebilir ve post-iktal donem
olarak adlandirilir. Ayrica ndbet sonrasit hastalar bas agrisi, miyalji, yorgunluk gibi
semptomlardan yakiirlar (10). Ortalama nobet siiresi 1 dakikadir, sekonder jeneralize
nobetler cok nadiren 2 dakikadan fazla siirerler, bu siireyi gecen nobetlerin acil intravendz
tedavisi gereklidir (56).

Post-iktal metabolik ve hormonal degisiklikler yaklasik 1 saat siirer. En sik laktik
asidoz, prolaktin ve kreatin kinaz (CK) degerlerinde yiikselme goriiliir. Ancak epileptik
statusta prolaktin degeri normaldir (57). Tek bir jeneralize tonik-klonik ndbete bagh
komplikasyonlar iktal ya da erken postiktal donemde goriiliirler. Bunlar; agiz yaralanmalari,
kafa travmasi, ortopedik yaralanmalar, aspirasyon pnomonisi, akciger odemi, diyafram
herniyasyonu, deri degisiklikleri, biligsel yikim ve ani 6limdiir. Epileptik status durumunda
bu komplikasyonlarin olasilig: artar (58).

Jeneralize tonik klonik ndbetli olgularin yaklasik yarisinda ilk EEG’de epileptiform
aktivite gosterilir. EEG’nin nobeti izleyen ilk 24 saatte c¢ekilmesiyle birlikte epileptiform
desarj saptama olasilig1 artar (57). Jeneralize epileptiform aktivite REM uykusu sirasinda
deprese olur. Idyopatik jeneralize epilepsilerde tipik 3 Hz diken dalga kompleksi, diizensiz
diken dalga kompleksleri, 4 -5 Hz diken dalga kompleksleri, ¢oklu diken dalga kompleksleri
saptanabilir. EEG yorumlanirken sik yapilan bir hata da jeneralize epileptiform paternlerin
asimetrik bulgularinin fragmanlarinin sekonder jeneralizasyon gibi yorumlanarak fokal
epilepsi ile karigtirilmasidir. Sekonder jeneralize epileptiform aktivite EEG’de 3 Hz’nin
altinda tekrarlayic1 diken-dalga desarjlari, kompleksten komplekse degisebilen morfolojik
cesitlilik, tutarli asimetrik aktivitenin varlii, transvers bipolar montajda tek bir tarafta faz

karsilasmasinin olmasi, tek tarafli fokal diken aktivitesi seklinde goriilebilir (58). Iktal
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EEG’de genelde kas artefaktlar1 saptanir. Difiiz, jeneralize simetrik desarjlar goriiliir. Primer

ve sekonder jeneralize tonik klonik ndbetler birbirinden ayirt edilemez (44,57).

4.1.4. Epilepsi ve Epileptik Sendromlarin Uluslararasi Siniflamasi

Epilepsiler ve epileptik sendromlarin siniflamasinda da temel olarak 1989’da ortaya
atilan ILAE smiflamasi kullanilmaktadir (8) (tablo 2). Epileptik nobetler i¢cin oldugu gibi
epileptik sendromlar i¢in de 2001 yilinda ILAE ¢alisma grubu (Task Force) tarafindan yeni
bir smiflama onerilmis, fakat bu heniiz ILAE tarafindan benimsenmemistir (13). Cesitli
eksikleri olsa da 1989 smiflamasinin c¢ocukluk cagi epileptik sendromlart i¢in oldukca
kullanish oldugu goriisiinde birlesilmektedir. Epilepsi siniflamasi, uygun tedavi se¢ciminin
yaninda 6zellikle prognozun 6ngoriilmesinde ve verilerin toplanmasinda 6nemlidir.

ILAE 1989 epilepsi sendrom siniflamasinda 2 ana ayrim vurgulanmaktadir (1):

1.  Fokal kortikal bir lokalizasyondan kaynaklanan parsiyel epilepsiler ile jeneralize

olanlarin ayrimi

2. Idyopatik ya da primer olanlarla semptomatik ya da sekonder olan epilepsilerin

ayrimi

Lokalizasyon ile iliskili (lokal, parsiyel, fokal) epilepsiler: Nobet semiyolojisinin
veya inceleme bulgularmin lokalize bir kaynagi gosterdigi parsiyel nobetlerle seyreden
epilepsilerdir.

Jeneralize epilepsiler: Baslangigtaki klinik ve EEG degisikliklerinin her iki beyin
hemisferini birden tuttugu epilepsilerdir.

Fokal veya jeneralize oldugu belirlenemeyen epilepsiler: Hastada bir arada veya ardi
ardina hem fokal hem jeneralize ndbetlerin izlendigi ve bu sekilde EEG bulgularinin oldugu

epilepsilerdir (10).
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Tablo 2. Epilepsilerin ve epileptik sendromlarin siniflamasi (ILAE 1989)

1. Lokalizasyona bagh ( fokal, lokal, parsiyel) epilepsiler ve sendromlar

1.1. idyopatik (yasa bagh baslangic)
Santrotemporal dikenli selim ¢ocukluk ¢ag1 epilepsisi
Oksipital paroksizmali ¢ocukluk ¢agi epilepsisi

Primer okuma epilepsisi

1.2. Semptomatik
Temporal lob epilepsisi
Frontal lob epilepsisi
Parietal lob epilepsisi
Oksipital lob epilepsisi
Cocukluk cagmin kronik progresif epilepsia parsiyalis kontinuasi

Spesifik faktorlerle uyarilan ndbetlerle karakterize sendromlar
1.3. Kriptojenik
I1. Jeneralize epilepsiler ve sendromlar

2.1. Idyopatik (yasa bagh baslangic-yas sirasina gore siralanmistir)
Selim ailesel yenidogan konviilziiyonlar1
Selim yenidogan konviilziyonlar1
Siit cocuklugunun selim miyoklonik epilepsisi
Cocukluk cagi absans epilepsisi (piknolepsi)
Jiivenil absans epilepsisi
Jiivenil miyoklonik epilepsi (impulsif petit mal)
Uyanirken gelen grand mal nobetli epilepsi
Diger jeneralize idyopatik epilepsiler

Belirli aktivasyon yontemleriyle uyarilan epilepsiler

2.2. Kriptojenik veya semptomatik (yas sirasina gore)
West sendromu (infantil spazmlar, Blitz-Nick-Salaam Kraempfe)
Lennox-Gastaut sendromu
Miyoklonik astatik ndbetli epilepsi
Miyoklonik absansli epilepsi



2.3. Semptomatik

2.3.1. Spesifik olmayan etyolojili
Erken miyoklonik ensefalopati
(Supression-burst)' lu erken infantil epileptik ensefalopati

Diger semptomatik jeneralize epilepsiler
2.3.2. Spesifik sendromlar
II1. Fokal veya jeneralize oldugu belirlenemeyen epilepsiler

3.1. Jeneralize ve fokal nobetli epilepsiler
Yenidogan konviilziiyonlar1
Siit cocugunun agir miyoklonik epilepsisi
Yavas dalga uykusu sirasinda devamli diken-dalgali epilepsi
Edinsel epileptik afazi (Landau-Kleffner sendromu)

Diger belirlenemeyen epilepsiler

3.2. Jeneralize veya fokal ozelligi ayirdedilemeyenler (uykuda gelen grand mal

ndbet olgulart gibi)

IV. Ozel (6zgiin) sendromlar
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Idyopatik epilepsiler: Yasa bagimli baslangic, karakteristik EEG ve klinik 6zellikler ve
olas1 genetik etiyolojinin disiiniildiigii epilepsilerdir. Kalitimsal yatkinlik diginda bir neden
gosterilememektedir (8). Norolojik muayene ve goriintiileme normaldir. Genelde 1yi prognoz

gosterirler, sonlanma olasilig1 vardir (1).

Semptomatik epilepsiler: Altta yatan, santral sinir sistemine ait bir hastaligin
gosterilebildigi epilepsilerdir. Tedaviye yanit ¢ok degiskendir ve spontan sonlanma olasiligi

diisiiktilr.

4.1.5. Epilepsi Sendromlari

Asagida gorece sik goriilen ve iyi bilinen epilepsi sendromlarinin bazilar1 anlatilmistir:

a) Idyopatik parsiyel epilepsi sendromlari:

Santrotemporal dikenli selim cocukluk c¢agi epilepsisi (Rolandik epilepsi):
Cocukluk caginin en sik goriilen parsiyel epilepsisidir. Yiizde 75’1 7 - 10 yas araliginda olmak
lizere baslangi¢ yas1 1 - 14 arasinda degisir. Erkeklerde kizlara oranla 1,5 kat fazla goriliir
(59). Klinikte yiiziin bir yarisinda 6zellikle dil, bogaz ve dudaklarda uyusma ve/veya tek yanl
motor bulgularla seyreder. Farinks, larinks ve dil kaslarmin tutulmasi nedeniyle konusma
durur veya dizartri goriiliir. Tiikiirlik artis1 eslik edebilir. Bu nobet sirasinda hastanin bilinci
genellikle korunur. Uyku sirasinda gelen nobetler jeneralize tonik ndbete doniisebilir. Tipik
interiktal EEG bulgusu tek yanli bazen iki yanli ama birbirinden bagimsiz ve yer
degistirebilen yiiksek amplitiitlii santrotemporal lokalizasyon veren diken/ diken-yavas dalga
aktivitesi seklindedir ve bu aktivite genellikle uykuda artma gdosterir (1). Prognozu iyidir,
nobetler baglangictan 2 - 4 yil iginde ve 16 yasindan dnce sonlanir (60-63). Nobetler genelde
seyrek oldugu ve ergenlikte sonlandigi icin bazi olgularda tedavi verilmeyebilir. Tedavi

gereken durumlarda valproati yegleyenler oldugu gibi karbamazepini {istiin bulanlar da vardir

().
Oksipital paroksizmli selim ¢ocukluk ¢agi epilepsisi: Iki tipi vardir:

1.  Panayiotopoulos tipi: Cocukluk caginin sik goriilen selim, idyopatik, parsiyel

epilepsisidir. Baglica otonomik nodbetler ve otonomik epileptik status ile

21



nitelenir (64-65). ILAE tarafindan ¢ocukluk ¢aginin erken baslangicli oksipital
lob epilepsisi olarak tanimlanmistir (13,46). Siklikla 3 - 6 yaslar arasinda
baslar, biliylime gelismesi normal olan ¢ocuklarda c¢ogunlukla gece uyku
sirasinda baslica bulanti, kusma yakinmalarini, tonik géz deviyasyonu ile giden
nobetler izler. Nobetler uzun siireli (%40 olguda en az 30 dakika)
olabilmektedir. EEG’de 1518a duyarhilik goriilmez ve yer degistirebilen
multifokal dikenler goriilebilir (1). Bu ¢ocuklar ¢ocuk acil servislere kusma
ataklar1 ile basvurduklarindan ayirict tanida sikintilar yasanabilmektedir.
Prognoz iyidir. Hastalarin 74’1 sadece tek nobet gegcirir, yarist 2 - 5, kalan 4’1
ise 6 veya daha fazla nobet gegirir. Nobetler 1 - 2 yil iginde son bulur (66-69).

2.  QGastaut tipi: Cocukluk caginin daha nadir goriilen idyopatik, parsiyel epilepsisidir.
ILAE tarafindan ge¢ baslangicli ¢ocukluk ¢aginin oksipital lob epilepsisi
olarak tanimlanmistir (13). Baslangic 3 - 15 yaslar arasindadir, ortalama yas
8°dir. Tipik nobetler korliik ve/veya ¢ok renkli daireler gérme gibi basit gorsel
haliisinasyonlarla sekillenir. Giin i¢inde sayisiz ndbet goriilmektedir, postiktal
basagris1 sik goriiliir (11). Ailede epilepsi ve migren Oykiisii siktir (70).
Prognoz erken baslangi¢lilar kadar iyi degildir (1,11).

Ozel bir semptomatik parsiyel sendrom: Rasmussen sendromu ve epilepsia
partialis continua Rasmussen sendromu ILAE smiflamasinda, semptomatik epilepsiler
arasinda c¢ocukluk caginin kronik progresif epilepsia parsiyalis kontinuasi ile seyreden nadir
ancak kotii seyirli bir tablodur. Epilepsia parsiyalis kontinua genellikle hayatin ilk on yilinda
baslayan, ancak hemen her yasta goriilebilen bir parsiyel epilepsi seklidir. Hastada neredeyse
devamli bir sekilde siiren basit parsiyel nobetler goriiliir. Bu siiregen nobetler bir hemisferi
tutan kronik Rasmussen ensefalitinde de ortaya ¢ikabilir. Etiyolojide bu kronik ensefalitten
baska kortikal displazi, tiimoérler, vaskiiler lezyonlar sorumlu olabilir. Rasmussen
ensefalitinde yavas progresif bir norolojik kotiilesme izlenir. Hemiparezi, mental retardasyon
ve dominant hemisfer tutulmugsa disfazi olur. Hastalarin %50’sinde ilk yil ndrolojik
kotiilesme ile birlikte nobetler baslar. Radyolojik olarak da yavas progresif seyirli, genellikle
tek yanli serebral atrofi tipiktir. Tedavide antiepileptik ilaglar baslanir, ancak genelde ilaglara
direncli nobetlerdir. Beraberinde kortikosteroid, intravendz immiinoglobulin, plazmaferez
veya oral takrolimus wverilir. Olgu sayist az oldugu i¢in kontrollii ¢aligmalar

yapilamamaktadir. Ancak, onceden tavsiye edilmis olan hemisferektomi /hemisferotomi bu
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olgularda artik pek tercih edilmemektedir. Uzun donem immiinoterapi su an i¢in cerrahinin

yerini almistir (1).

b. idyopatik jeneralize epilepsi sendromlar

Cocukluk c¢ag1 absans epilepsisi (piknolepsi): Giin iginde sayisiz absans
ndbetleriyle nitelenen idyopatik jeneralize bir epilepsidir. Cocukluk ¢agi ndbetlerinin yaklasik
%4’linii olusturmaktadir (1). Baslangi¢ yasi 4 - 10, pik yast 5 - 7 yastir. Kizlarda daha fazla
gorilmektedir. Tedavide valproat, etosiiksimit veya lamotrijin monoterapisi kullanilir. Absans
epilepsisinin seyrinde jeneralize tonik klonik nobetler de goriilebilir. Prognoz iyidir. Tipik

absans nobetlerinin ortadan kaybolma yasi ortalama 10,5 - 14 yastir (70).

Juvenil absans epilepsi: Cocukluk c¢agi absans epilepsisine Olduk¢a benzer.
Absans nobetleri daha uzun ve gorece daha hafiftir. 8 - 16 yas arasi normal ¢ocuk ve
ergenlerde goriilen bu tabloda ndbetler yillar iginde hafifler ama sonlanma beklenmez,
jeneralize tonik klonik ndbetler ve seyrek miyokloni olabilir ama geri plandadir. EEG

cocukluk ¢ag1 absans epilepsisine benzer ama ¢oklu diken olabilir (1).

Juvenil miyoklonik epilepsi (JME): JME, uyanirken goriilen miyoklonik atimlar,
hemen her hastada goriilen jeneralize tonik-klonik ndbet ve hastalarin {igte birinden fazlasinda
goriilen tipik absans nébetleri ile nitelenir. Miyoklonik atimlar en belirgin, en tipik ndbet
seklidir. Bunlar, uyanirken goriilen, iist ekstremitede belirgin kisa, ani, diizensiz, klonik
hareketlerdir (71-76). JME tiim epilepsilerin %5 -10’unu olusturmaktadir. Kiz ve erkeklerde
esit siklikta goriiliir. Genetik olarak belirlenmis bir sendromdur. Baslangi¢ yas1 12 - 18 yastir
(ortalama 14,6). Absans ndbetleri diger ndbet tiplerinden biraz daha Once baglar. Gece
uykusundan sonra uyanma asamasinda ¢ekilen EEG’de bilateral, senkron ve simetrik ¢oklu
diken dalga desarjlar1 goriiliir, fotosensitivite de Onemlidir (70). Uykusuzluk, alkol gibi
nobetleri  tetikleyen faktérler mevcut oldugundan JME’li hastalarda yasam tarzi
diizenlenmelidir (70,77). Uygun ilag tedavisi ile nobetler %90 kontrol altina alinir ancak ilag

tedavisinin sonlandirilmasiyla niiksler siktir, yasam boyu tedavi gerekmektedir (72,74).
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c. Kriptojenik veya semptomatik jeneralize epilepsi sendromlari

West sendromu: Yasa bagli, etiyolojisi degisken, spesifik bir epileptik
ensefalopatidir. Epileptik (infantil) spazmlar, EEG’de hipsaritmi denen multifokal odaklar,
yaygin ve fokal yavas aktivite ile giden kaotik tablo ve mental gerilik ile nitelenir (1,78,79).
Yiizde 90 olguda baslangic 3 - 12 ay arasindadir (pik 5 ay). Erkeklerde daha sik goriiliir (%60
- 70) (77). Ilk yastaki epilepsilerin %25’ini olusturan bu sendrom pediatrik yas grubundaki
epilepsi olgular iginde %2 - 8 siklikta bildirilir. Tipik spazmlar boyun, gévde ve iki taraf
ekstremitelerin fleksor veya ekstansor kas gruplarini tutan ¢ogu 0,5 - 2 sn siiren ani kasilmalar
seklinde gozlenir. Baslangicta tek tek, zamanla ¢ok defa 5 - 30 sn arayla gelen 20 - 40
spazmli kiimeler halinde goriiliir. Cogu uykuyla iliskilidir, uykuya dalarken, uyanma aninda
ya da hemen sonra goriilir (80). Prognoz semptomatik grupta ve tedavi gecikmesinde
ozellikle daha belirgin olmak iizere genellikle kétiidiir. Infantil spazmlar antiepileptik ilaglara
genellikle direng gosterirler. Steroidler, tedavi mekanizmasi bilinmemekle birlikte (ACTH

veya prednison) daha iyi sonuglar verir. Vigabatrin tedavisi ile olumlu sonuglar

bildirilmektedir (1).

Lennox-Gastaut sendromu (LGS): Cocukluk ¢agimnin, polimorfik direngli
nobetler, mental retardasyon ve EEG’de 1,5 - 2,5 Hz’lik yaygin yavas diken dalga ve hizli
aktivite paroksizmleriyle nitelenen bir epileptik ensefalopatisidir (81-83). Baslangi¢ yasi 1 - 7
yastir, 3 - 5 yas arasinda pik yapar. Erkeklerde kizlardan biraz daha fazla goriiliir (%60).
Genellikle tonik, atonik veya atipik absans nobetleri goriilmektedir. Tonik nobetler LGS nin
en tipik nobet seklidir (77,81). Nobetler genellikle ila¢ tedavisine direnclidir. Diisme nobetleri
ozellikle kot prognoza isaret eder, morbiditeye yol acar ve bu tip bazi olgularda anterior

kallozotomi girisimi ile olumlu sonuglar elde edilebilmektedir (1).

€. Semptomatik jeneralize epilepsi sendromlari:
Spesifik sendromlar:

-Progresif miyoklonik epilepsiler (PME): Baslangi¢ yasi erken ¢ocukluktan
eriskinlige dek olabilen bu tablodan altta yatan c¢esitli, genellikle genetik gecisli
norodejeneratif stiregler sorumludur. Cok sayida etiyolojik nedenlerin tiimii seyrek goriiliir ve
PME tiim epilepsilerin yaklasik %1’ini olusturur. Hepsinin ortak klinik 6zellikleri genellikle

postiir, aksiyon veya dis uyarilar (1s1k, ses ve dokunma) ile tetiklenen agir miyoklonustur,
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buna jeneralize tonik klonik nobetler ve diger ndbetler eklenir. Tedaviye direngli, giderek
siddeti artan ve mental acidan da yikima yol acgan tablolardir. Demans disinda baglica
serebellar olmak tizere ¢esitli nérolojik, oftalmolojik ve sistemik bulgular goriilebilir. EEG’de
tipik olarak temel aktivitede yavaslama ve jeneralize epileptiform desarjlar, 151k duyarhilig1 ve
bazen fokal bulgular saptanir. Klinik olarak baslangigta JME gibi selim epilepsi

sendromlariyla karisabilir ama EEG genelde bu tablolara gore belirgin yavastir (1).
En sik goriilen PME nedenleri:

-Unverricht-Lundborg hastaligi

-Lafora hastalig1

-Mitokondriyal ensefalopati ve ¢atlak kirmizi lifler "ragged red fibers" (MERRF)
-Siyalidoz (“cherry red spot”-miyoklonus sendromu)

-Seroid Lipofuksinozlar olarak sayilabilir.

-Diger nadir nedenler; Gaucher tip Ill-a, Cdlyak hastaligi, ‘’Ramsey-Hunt’> Sendromu,
Gangliyosidozis, Hallervorden-Spatz, dentatorubropallidoluysian atrofi (DRPLA:CAG
trintikleotid tekrari- Japonya’da siktir) olarak sayilabilir (1).

4.1.6 EEG ve Beyin goriintiileme yontemleri

EEG, epilepsilerin tant ve tedavisindeki en Onemli inceleme yontemidir. Tamamen
agrisiz ve zararsiz bir yontemdir. Beynin elektriksel aktivitesi sagli deriye yerlestirilen
elektrotlar araciligiyla kaydedilip degerlendirilmektedir. Kaydedilen EEG sinyal akis1 kortikal
piramidal hiicrelerin postsinaptik potansiyellerinden kaynaklanmaktadir (84). Rutin EEG ilk
ndbetle gelen hastada en 6nemli testtir. Zemin aktivitesinde belirgin asimetri veya yavaslama,
epileptiform desarjlar (diken, keskin ve diken-dalga desarjlar1) elektroklinik sendromlar
hakkinda bilgi verir. Her EEG anomalisinin epilepsi ile esdeger olmadigr ve normal bir
EEG’nin epilepsiyi dislamayacagi unutulmamalidir. Ilk EEG’de %50 oraninda tipik
epileptiform anomali saptanirken tekrarlanan EEG’lerde ise bu oran yiikselmekte ve %80-

90’a ulagmaktadir. Rutin bir EEG ¢ekimi yaklasik 30 dakika siirer. ideal olan her EEG
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kaydinin uyaniklik-uyku-uyaniklik biyolojik dongisiinii i¢ermesidir. Hiperventilasyon ve
aralikli 151k uyarani gibi epileptik odag aktif hale gecirebilecek aktivasyon yontemlerinin iyi
uygulanmasi esastir, nobetler siksa video-EEG monitérizasyonu yapilmalidir. EEG zemin
aktivitesi postiktal donem disinda idyopatik epilepsilerde normaldir, yavaglama semptomatik

epilepsiyi diistindiiriir. Epileptiform desarjlar fokal, lateralize ve jeneralize olabilir. (1,84,85).

Epilepside radyolojik goriintiilemenin temel rolii, yapisal bir anomaliyi ya da patolojiyi
belirlemek ve hastanin tedavi protokoliine yardimei olmaktir. Radyolojik bilgiler hastanin
tedavisinde, 6zellikle cerrahi olarak tedavi edilebilecek hastalarin belirlenmesinde, hastalarin

prognozunun degerlendirilmesinde ve takibinde 6nemli bir yer tutmaktadir (86).

Manyetik rezonans goriintiileme (MRG), diger yapisal goriintileme yontemlerine
ustiindiir (87,88). Tedaviye yanitsiz fokal nobetleri olanlarin %80’inde, tetiklenmemis tek
nobeti olanlar veya remisyondaki epilepsi hastalarinin %20’sinde MRG anormallikleri

saptanmistir.

Beyin tomografisi (BT), bliylik yapisal lezyonlar1 gdstermekte, ancak tiimorler, vaskiiler
malformasyonlar, hipokampal skleroz, ve ¢ogu kortikal gelisim malformasyonlar1 gibi kii¢iik
kitle lezyonlarmi atlamaktadir. MRG yapilabiliyorsa BT c¢ekilmesine gerek yoktur. Bazen
konjenital veya edinilmis enfeksiyonlarda (6rn. sistiserkosis) ya da tiimorlerdeki
(oligodendrogliom) kortikal kalsifikasyonlar1 gostermede MRG’yi tamamlayict olarak
kullanilabilmektedir (87).

Fonksiyonel goriintiileme yontemleri, beyin kan akiminda ve metabolizmasinda
degisiklige bagl olarak serebral fonksiyon bozuklugunun yerini saptamada kullanilmaktadir.
SPECT (Single photon emission computerized tomography), PET (positron emission
tomography) ve fonksiyonel MRG, cerrahi aday olabilecek hastalara MRG’yi tamamlayici
olarak yapilmaktadir (87).

4.1.7. Epilepsi genetigi

Genetik alanindaki hizli ilerlemeler epilepsili olgularin %40’ mna yakininda etiyolojinin
genetik oldugunu gostermektedir (89,90). Bunlar arasinda baslica kromozom bozukluklar1 ve
Mendel tipi kalitim gosteren hastaliklar yer almaktadir. Epilepsinin etiyolojik arastirmasinda

belirgin bir sebep gosterilemezse ve hastaliga zeka geriligi eslik ediyorsa kromozom analizi
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yapilmasi onerilmektedir. Down sendromu, Angelman sendromunda, halka kromozom 20
olgularinda epilepsi goriilmektedir. Rett sendromu X’e bagli gecis gosteren bir epilepsi ve
mental retardasyon nedenidir. Bir¢ok idyopatik epilepsi iyon kanallarindaki mutasyonlar
sonucu ortaya ¢ikmaktadir. Tuberoskleroz ve norofibromatoz da otozomal dominant gegisli
epilepsi ve mental retardasyon nedenidir. Progresif miyoklonik epilepsiler otozomal resesif
kalitilir (91,92).

4.1.8. Epilepsi tedavisi

Epilepsi tedavisinde ilk basamak, taninin dogru konmasi ve ilagla tedaviye gerek olup
olmadiginin belirlenmesidir. Tedaviye gerek goriildiiglinde nobet sekli, sendrom ozellikleri,
kismen de etiyolojisine gore hangi ilacin verilmesi gerektigi belirlenir. Epilepside genel
olarak verilen uygun ilk antiepileptik ilagla nobet kontrolii % 65 -75 civarindadir. Tedavi
alanlarda 2 yil ndbetsiz kalma oram % 74,7 olarak bildirilmistir. Iyi bir antiepileptik
tedaviden beklenen ozellikler yan etkisinin olmamasi, iyi bir biyoyararlaniminin olmasi, basit
lineer kinetige sahip olmasi, ilag etkilesimlerinin olmamasi, proteinlere az veya hig
baglanmamasi, ilact metabolize eden sistemleri etkilememesi, giinde 1 veya en fazla 2 kerede
kullanilabilmesi ve maliyetinin diisiik olmasidir. Ila¢ seciminde monoterapiler denenip ilaca
yanmt goriilmezse bu ilaclarin kombinasyonlar1 hastaya verilebilir. Ancak direngli
epilepsilerde en ¢ok yapilan hata monoterapi denenmeden gereksiz polifarmasi veya yiiksek

doz ila¢ kullanimidir (1).

Genel olarak 2 ve iizeri y1l tam nobetsizlik saglanan hastalarda ilag ile remisyon saglama
olasilig1 ¢ok yiiksektir (93). Calismalar 2 - 4 yil ilag kullanimi ile ndbetsiz kalan hastalarda
kesim sonrasi %60-75’inde remisyonun siirdiiglinii gostermistir Tekrarlarin yaris1 ilk ay,

%801 ilk 1 y1l iginde olur (93-95).

AEl’nin nébet kontroliinde yetersiz kaldigi olgular farmakolojik olmayan tedavi

yontemleri (cerrahi, uyar1 yontemleri, ketojenik diyet) i¢cin adaydirlar.
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V. AMAC

Epilepside siniflama ¢aligmalar1 hem uygun antiepileptik ilag secimi hem de bilimsel
verilerin toplanmasi ve karsilastirilmasinda hekimler arasinda ortak bir dil saglanmasi
acisindan 6nemlidir. Bu calisma ile Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Noroloji kliniginde
izlenen epilepsi hastalarmin bir dokiimiinii yapmayi; epileptik nodbet tipleri, epileptik
sendromlar ve etiyolojik agidan siniflamayi, antiepileptik tedaviyi degerlendirmeyi amagladik.

Sonuglarimizin ileride yapilacak epilepsi aragtirmalari i¢in bir temel olusturmasini hedefledik.

VI. HASTALAR VE YONTEMLER

4.1. Calisma grubu

Bu calismada Ocak 2004 - Aralik 2009 tarihleri arasinda Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 A.B.D. Cocuk Norolojisi B.D. Poliklinigi’nde epilepsi tanisiyla
izlemde olan hastalar yas, cinsiyet, goriintiileme bulgulari, ndbet tipi, epileptik sendrom,
epileptik nébet ve sendromlarla iliskili hastalik ve antiepileptik tedavi agisindan incelendi.
Epileptik nobetlerin siniflamasinda ILAE siniflama ve terminoloji komisyonu tarafindan 1981
yilinda onerilen ‘Klinik ve EEG Bulgulan ile Epileptik Nobetlerin Siniflamasi’ yontemi
(Epilepsia 1981; 22: 489-501) kullanildi. Epileptik sendromlarin tanisi ve siniflamasi igin ayni
komisyon tarafindan 1989 yilinda Onerilen ‘Epilepsiler ve Epileptik Sendromlarin
Siiflamas” yontemi (Epilepsia 1989; 30: 389-98) kullanildi. Epilepsi, ILAE’nin
epidemiyolojik ¢alismalarda kullanilmak iizere dnerdigi ortak teminolojiye gore tetikleyen bir
olay olmaksizin ortaya ¢ikan tekrarlayici (2 veya daha fazla) epileptik ndbetlerle nitelenen bir
durum olarak tanimland1 (Epilepsia 1993; 34: 592-96). Bu yiizden 24 saat igindeki ¢oklu
nobetler ve biyoelektrik status tek bir olay kabul edilerek ¢alisma disinda birakildi. Aym
nedenle yenidogana sinirli ndbetler, febril nobetler ve diger akut semptomatik nobetler de

calisma disinda birakildi. Caligma kriterlerini kapsayan hasta sayist 533 idi.

4.2. Istatistik
Verilerin istatistiksel degerlendirilmesi tanimlayici veriler i¢in say1 ve yiizdeler ile

yapildi. Niteliksel verilerin karsilagtirllmasinda Ki-Kare ve Egimde Ki-kare analizleri
kullanildi.
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VII. BULGULAR

5.1. Hastalar

Calismada ¢ocukluk ¢agindaki epilepsili 533 olgunun Ozellikleri incelendi. Olgularin
25371 (%47,5) kiz, 280’1 (%52,5) erkekti (tablo 3).

Tablo 3. Cinsiyet dagilim

Cinsiyet n %

Kiz 253 47,5
Erkek 280 52,5
Toplam 533 100

Olgularin yaglar1 0 - 1 ay, 1 - 12 ay, 1 - <3 yas, 3 - <7 yas, 7 - <I1 yas, 11 - <15 yas ve
>15 yas olarak gruplandirildiginda nobet baslangici en stk 1 - 12 ay arasinda gozlendi
(%30,6). 11 - 15 yas ve 15 yas sonrasi olgu goriilme siklig1 diger yaslara gore daha azdi.
(sirastyla; 11 - <15y, %4,9; >15y, %0,2) (tablo 4).

Tablo 4. Nobet baslangi¢ yasina gore dagihm

Baslangic yasi n %
<lay 43 8,1
1-<12ay 163 30,6
1-<3y 104 19,5
3-<T7y 106 19,9
7-<lly 90 16,9
11-<15y 26 4,9
>15y 1 0,2
Toplam 533 100
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Olgularin bagvuru yaslari incelendiginde y1§ilim 3 -7 yas (%27,8) ile 7 -11 yas (%24,4)
arasinda izlendi (tablo 5).

Tablo 5. Bagvuru yasina gore dagilim

Basvuru yas1 n %
<lay 2 0,4
1-<12 ay 98 18,4
1-<3y 82 15,4
3-<7y 148 27,8
7-<11y 130 24,4
11-<15y 72 13,5
>15y 1 0,2
Toplam 533 100

Hastalar hastalik baslangi¢ yasina gére daha ge¢ yaslarda klinige bagvurmustur.

Sekil 1. Baslangic - basvuru yasi iliskisi

)e /N .
NEVARNY N
S~ =
‘77 LN
5 // A

—— Baslangic yasgl
—=— Basgvuru vasi

<lay 1-=12ay 12ay<3y 3y-<Ty Tye<11y 1M-<15y =15y

30



5.2. Soygecmis

Olgularin %33’iinde ailede epilepsi 6ykiisii vardi. Olgularin ebeveynlerinin %27,8'inde

akraba evliligi s6z konusu idi (tablo 6).

Tablo 6. Ailede epilepsi varhg: ve akrabalik

Aile hikayesi n %
Var 176 33
Yok 357 67
Toplam 533 100
Akraba evliligi

Var 148 27,8
Yok 385 72,2
Toplam 533 100

5.3. Mental Gelisim

Calismada yer alan olgularin 298’inde (%55,9) mental retardasyon s6z konusuydu (tablo

7).

Tablo 7. Mental retardasyon ve epilepsi iliskisi

Mental Retardasyon n %

Var 298 55,9
Yok 235 441
Toplam 533 100
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5.4. Nobet Siniflamasi

5.4.1. ILAE 1981 Klinik ve EEG Bulgular ile Epileptik Nobetlerin Simiflamasi

ILAE 1981 ndobet siniflamasina gore olgular inceledigimizde 301 (%56,5) olgunun

parsiyel, 232 (%43,5) olgunun jeneralize tipte ndbet gecirdigi goriildii (sekil 2).

Sekil 2. ILAE 1981 Nobet tipleri

B Jeneralize nébetler o Parsiyel nobetler

En sik goriilen nobet tipi sekonder jeneralize iken (%28,0) bunu kompleks parsiyel

ndbet (%23,8) izledi. Ugiincii siklikta ise tonik-klonik ndbetler (%12,4) goriildii. Olgularda en

nadir gozlenen nobet tipi jelastik nobetlerdi (%0,4) (tablo 8).

Tablo 8. ILAE 1981 nobet simiflamasina gore nobet tiplerinin dagilim

Nobet tipi n %

Parsiyel Nobetler 301 56,5
Basit parsiyel 25 4,7
Kompleks parsiyel 127 23,8
Sekonder jeneralize 149 28

Jeneralize nobetler (konviilzif veya non-konviilzif) | 232 43,5
Absans 18 3,4
Atipik absans 12 2,3
Miyoklonik 34 6,3
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Klonik 13 2,4
Tonik 33 6,2
Tonik-klonik 66 12,3
Atonik 10 1,9
Infantil spazm 44 8,3
Jelastik 2 0,4

Basvuru yaslar1 dikkate alindiginda, nobet tiplerinin dagilimi istatistiksel anlamli

farklilik gosterdi. Ornegin, parsiyel nobetler ileri yastaki bagvurular arasinda daha yogun idi.
(p<0,001) (tablo 9).

Tablo 9. ILAE 1981 nobet simiflamasinin yas gruplarina gore dagilim

Nobet Tipi
Parsiyel nobet Jeneralize nobet Toplam
n % n % %
Basvuru <lay 0 0 2 100 2 100
yast 1-<12 ay |26 26,5 72 73,5 98 100
1-<3y |52 63,4 30 36,6 82 100
3-<7y |87 58,8 61 41,2 148 100
7-<11y |88 67,7 42 32,3 130 100
11-<15vy |47 65,3 25 34,7 72 100
>15y 1 100 0 0 1 100
Toplam 301 56,5 232 43,5 533 100
p<0,001

Basvuru yas gruplar1 arasinda parsiyel nobet tipleri agisindan istatistiksel olarak anlamli
fark yoktu (p=0,177) (tablo 10).
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Tablo 10. Parsiyel nobetler ve basvuru yasi iliskisi

Nobet tipi
Baslangi¢ |Basit Kompleks |Sekonder Toplam
yasi parsiyel Parsiyel jeneralize

n % n % n % n %
<lay 1 38 |17 654 |8 30,8 26 100
1-<12ay |5 96 |28 53,8 |19 36,5 52 100
1-<3y 7 80 [32 36,8 (48 55,2 87 100
3-<7y 8 91 (30 34,1 (50 56,8 88 100
7-<11y 4 85 |20 42,6 |23 48,9 47 100
11-<15y |0 0 0 0 1 100 1 100
Toplam 25 8,3 (127 (42,2 |149 |495 301 100
p=0,177

Olgularin bagvuru yas gruplari arasinda jeneralize ndbet tiplerine gore istatistiksel

olarak anlamli fark vardi (p<0,001). Miyoklonik, klonik, tonik ndbetler daha ¢ok ilk bir ay

icinde goriiliirken; tonik-klonik nobetler daha ¢ok 12. aydan sonra; infantil spazm 1 - 3 yas

arasinda tani almaktaydi. Absans nobetler ise daha ¢ok okul ¢aginda tani1 almaktaydi (tablo

11).

Tablo 11. Jeneralize nobetler ve bagvuru yasi iligkisi

Absans ':glsghks infantil |Jelastik |Toplam
Miyoklonik [Klonik |Tonik Tonik-klonik [Atonik spazm

Baslangic yas1 % % % % % % % % % %
<lay 0 0 50,0 50,0 0 0 0 0 0 100
1-<12ay 0 1,4 16,7 8,3 16,7 2,8 14 52,8 0 100
1-<3y 0 6,7 13,3 0 20,0 30,0 10,0 16,7 33 100
3-<7y 9,8 131 18,0 33 16,4 31,1 8,2 0 0 100
7-<1ly 21,4 2,4 48 48 71 54,8 2,4 2,4 0 100
11-<15y 12,0 0 16,0 8,0 8,0 52,0 0 0 4,0 100
15< 0 0 0 0 0 0 0 0
Toplam 78 5,2 14,7 5,6 14,2 28,4 4,3 19,0 9 100
p<0,001
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5.5. ILAE 1989 Epilepsiler ve Epileptik Sendromlar Siniflamasi

Olgular ILAE 1989 epilepsiler ve epileptik sendromlar siniflamasina gore
incelendiginde en sik goriilen grubu 284 olgu ile (%53,3) lokalizasyona bagli (fokal, lokal,

parsiyel) epilepsiler ve sendromlar olusturdu.

Olgularin 198’inde (%37,1) jeneralize epilepsiler ve sendromlar; 25’inde (%4,7) fokal
veya jeneralize oldugu belirlenemeyen epilepsiler saptandi. Olgularin 26’s1  (%4,9)

siiflandirilamad (sekil 3).

Sekil 3 . Olgularin epilepsi sendromlarina gére dagilima.

B Fokal veya jeneralize oldugu
belirlenemeyen

® Jeneralize epilepsiler ve

37% sendromlar

O Lokalizasyona bagli

5%

B Siniflandirilamayan

Lokalizasyona bagl epilepsiler ve sendromlar incelendiginde en biiyiik grubu 141 olgu
(141/284, %49,6) ile semptomatik grup olusturdu. Bu grubun lokalize edilemeyen alt tipinde
94 olgu (94/284, %33) bulunmasi dikkat cekiciydi. Kriptojenik grup 103 olgudan olustu
(103/284, 9%36,3). En kiiciik grubu 40 olgu (40/284, %14,1) ile idyopatik grup olusturdu. Bu
grup iginde en sik goriilen sendromun 33 olgu (33/40, %82,5) ile santrotemporal dikenli selim

cocukluk ¢ag1 epilepsisi olmasi ayrica dikkat ¢ekiciydi.

Jeneralize epilepsiler ve sendromlar incelendiginde en biiyiik grubu 80 olgu ile
semptomatik grup olusturdu (80/198, %40,4). Kriptojenik veya semptomatik grupta 69 olgu
(69/198, %34,9); idyopatik grupta ise 49 olgu (49/198, %24,7) gorildi (tablo 12).
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Tablo 12. ILAE 1989 sendrom siniflamasina gore dagilim

Lokalizasyona bagh (fokal, lokal, parsiyel) epilepsiler ve sendromlar n %
284 53,3
idyopatik (yasa bagh baslangic) 40 75
Santrotemporal dikenli selim ¢ocukluk ¢ag1 epilepsisi 33 6,2
Oksipital paroksizmali cocukluk ¢ag1 epilepsisi 7 13
Primer okuma epilepsisi - -
Semptomatik 141 26,5
Frontal lob epilepsisi 6 11
Temporal lob epilepsisi 32 6,0
Parietal lob epilepsisi 2 0,4
Oksipital lob epilepsisi - -
Cocukluk ¢agmin kronik progresif epilepsia parsiyalis kontinuasi 3 0,6
Spesifik faktorlerle uyarilan nobetlerle karakterize sendrom 4 0.8
Lokalize edilemeyen 94 17,6
Kriptojenik 103 19,3
Jeneralize epilepsiler ve sendromlar 198 37,1
Idyopatik (yasa bagh baslangic-yas sirasina gore siralanmstir) 49 9,2
Selim ailesel yenidogan konviilziiyonlari - -
Selim yenidogan konviilziiyonlari - -
Siit gocuklugunun selim miyoklonik epilepsisi 2 0,4
Cocukluk ¢ag1 absans epilepsisi (piknolepsi) 16 3,0
Jiivenil absans epilepsisi 1 0,2
Jiivenil miyoklonik epilepsi (impulsif petit mal) 12 23
Uyanirken gelen grand mal nobetli epilepsi - -
Diger jeneralize idiyopatik epilepsiler 18 34
Belirli aktivasyon yontemleriyle uyarilan epilepsiler - -
Kriptojenik veya semptomatik (yas sirasina gore) 69 12,9
West sendromu (infantil spazmlar, Blitz-Nick-Salaam Kraempfe 44 8,2
Lennox-Gastaut sendromu 20 3,7
Miyoklonik astatik nobetli epilepsi 2 0,4
Miyoklonik absansl epilepsi 3 0,6
Semptomatik 80 15
Spesifik olmayan etyolojili 64 12
Erken miyoklonik ensefalopati 5 0,9
(Supression-burst)' lu erken infantil epileptik ensefalopati - -
Diger semptomatik jeneralize epilepsiler 59 11,1
Spesifik sendromlar 16 3
Fokal veya jeneralize oldugu belirlenemeyen epilepsiler 25 4,7
Jeneralize ve fokal nobetli epilepsiler 2 0,4
Yenidogan konviilziiyonlart - -
Siit cocugunun agir miyoklonik epilepsisi 2 04
Yavas dalga uykusu sirasinda devaml diken-dalgali epilepsi - -
Edinsel epileptik afazi (Landau-Kleffner sendromu) - -
Diger belirlenemeyen epilepsiler - -
Jeneralize veya fokal 6zelligi ayirdedilemeyenler (uykuda gelen grand mal nébet olgular1 ) | 23 4,3
Ozel (6zgiin) sendromlar - -
Simiflandirilamayan 26 49
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Basvuru yaslar1 arasinda sendrom tiplerine gore istatistiksel olarak anlamli fark vardi
(p<0,001). Birinci ay i¢inde tan1 alanlar ve ilk yas i¢inde jeneralize epilepsiler ve sendromlar

on plandaydi. Daha ileri yaslarda lokalizasyona bagli epilepsiler goriildii. (tablo 13).

Tablo 13. Epileptik sendromlarin basvuru yasi ile iligkisi
Baslangic  [Jeneralize Jeneralize Lokalizasyona bagh [Simiflandirllamayan | Toplam
yasi veya epilepsiler ve

fokal ozelligi sendromlar

ayirdedilemeyenler

n % n % n % n % n %
<lay 0 0 2 100 0 0 0 0 2 100
1-<12ay |4 4,1 66 67,3 21 21,4 7 7,1 98 100
1-<3y 4 4,9 23 28,1 51 62,2 4 4,9 82 100
3-<7y 4 2,7 55 37,2 85 57,4 4 2,7 148 100
7-<11y |9 6,9 32 23,8 83 63,8 6 4,6 130 100
11-<15y |4 5,6 20 27,8 43 59,7 5 6,9 72 100
>15y 0 0 0 0 1 100 0 0 1 100
Toplam (25 4,7 198 37,1 284 53,3 26 4,9 533 100
p<0,001

5.6. Epilepsi ile iliskili hastaliklar

Cok cesitli hastaliklar epileptik sendromlara eslik edebilir. Olgularin 251°inde (%47,1)
eslik eden bir hastalik saptandi. Perinatal iskemi en sik gozlenen iligkili hastalikt1 (%9,8).
Bunu kortikal malformasyonlar ve SSS gelisim bozukluklari izledi (%8,5). Ardindan %35,6 ile
metabolik hastaliklar ve %4,4 ile SSS enfeksiyonlar1 geldi (tablo 14, sekil 4).
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Tablo 14. Eslik eden hastalik

iliskili hastahklar n %
iligkili hastalig1 yok 282 52,9
Norokiitanoz hastahiklar 12 23
Tubero skleroz 11 2,1
Sturge Weber sendromu 1 0,2
Kortikal ~malformasyonlar ve SSS | 42 8,5
gelisim bozukluklari
Lizensefali 2 04
Pakigiri 2 0,4
Sizensefali 3 0,6
Polimikrogiri 4 0,8
Holoprozensefali 2 0,4
Heterotopi 1 0,2
Hemimegalensefali 2 0,4
Kortikal displazi 3 0,6
Meningomiyelosel +hidrosefali 4 0,8
Ensefalosel 2 04
Prenatal ventrikiilosefali+sant 1 0,2
Dyke Davidof Masson sendromu 1 0,2
Hidrosefali 12 2,3
Serebellar atrofi 1 0,2
Kraniosinostoz 1 0,2
Hipotalamik hamartom 1 0,2
Arteriovendz malformasyon 1 0,2
Tiimorler 4 0,8
Kromozomal anomaliler 15 3
Rett sendromu 4 0,8
Angelman hastalig 1 0,2
Down sendromu 1 0,2
Trizomi 13 1 0,2
Canavan Hastalig1 1 0,2
Oliver Adam sendromu 1 0,2
Norrie sendromu 1 0,2
Osteogenezis imperfecta 1 0,2
Dravet sendromu 2 0,4
1. kromozom kisa kolda delesyon 1 0,2
Apert sendromu-+hidrosefali 1 0,2
SSS Enfeksiyonu 23 44
Herpes ensefaliti 3 0,6
Ensefalit 1 0,2
Neonatal enfeksiyon 3 0,6
Intrauterin enfeksiyon 5 0,9
Menenjit sekeli 10 1,9
Rasmussen sendromu 1 0,2
Metabolik Hastaliklar 29 5,6
3-metil glutarik asidemi 1 0,2
Fenilketoniiri 1 0,2
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Galaktosiyalidoz 1 0,2
Mukopolisakkaridoz tanimlanmamis 1 0,2
Hurler sendromu 1 0,2
GM2 Gangliosidozis 2 04
Nonketotik hiperglisinemi 1 0,2
Mitokondriyal hastalik 2 0,4
Galaktozemi 1 0,2
Kobalamin sentez defekti 1 0,2
B6 eksikligine bagl nobet 2 0,4
Tanimlanmamis metabolik hastalik 15 2,8
Prematiire+HIE 14 2,6
Hipoksi 4 0,8
Yenidogan déneminde hipoglisemi 13 2,4
intrkraniyal kanama 5 0,9
Mikrosefali 12 2,3
Perinatal iskemi 52 9,8
Neonatal inme 9 1,7
Travma 8 15
Lafora hastaligi 1 0,2
Konjenital Kalp Hastaliklar: 7 1,4
Opere BAT+ Hemipleji 1 0,2
5. kromozomda diiplikasyon +opere TOF | 1 0,2
1,22 translokasyon+KKY+Hipoksi 1 0,2
Opere trikiispit atrezisi+VSD+Hemipleji | 1 0,2
KKH+Beyin apsesi 1 0,2
Opere pulmoner vendz doniis anomalisi | 1 0,2
+ Hipoksi
Dilate KMP+inme 1 0,2
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Sekil 4. Eslik eden hastalik

52,9

@ iligkili Hastaligi Yok

B Perinatal iskemi

O Kortikal malformasyonlar ve
SSS maldevelopmani

O Metabolik Hastaliklar

B SSS Enfeksiyonu

@ Kromozomal anomaliler

B Prematiire+HIE

O Yenidogan doneminde
hipoglisemi

B Mikrosefali

B Norokutan6z hastaliklar

O Neonatal inme

O Travma

B Konjenital Kalp Hastaliklar

B intrkraniyal kanama

B Hipoksi

B TUmorler

@ Lafora hastaligi
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5.7. Etiyoloji

Olgularin 263 (%49,3)’ii semptomatikti. Bu nedenle etiyolojinin belirlenmesi 6nemliydi

(tablo 15).

Tablo 15. Etiyoloji

Etiyoloji n %

Belirlenemeyen 52 9,8

Idyopatik 95 17,8

Kriptojenik 123 23,1

Semptomatik 263 49,3
5.8. EEG

Olgularm tiimii EEG ile degerlendirildi. EEG ile 506 (%95) olguda patoloji
tanimlanabildi. 27 (%5) olguda EEG normaldi (tablo 16).

Tablo 16. EEG

EEG n %
Normal 27 4,7
Patolojik 506 94,4

5.9. Goriintiileme

Olgularin 60’inda (%11,3) goriintiileme yontemine basvuruldu. En ¢ok uygulanan
gorlintiilleme yontemi 425 (%79,7) olguyla kraniyal MRG 1idi (tablo 17). Olgularin 30’una
(%5,7) kraniyal MRG’nin yaninda ayrica diger goriintiileme yontemlerine basvuruldu. 18

(%3,4) olguda sadece kraniyal BT yeterli oldu (tablo 17).
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Tablo 17. Goriintiileme

Goriintiileme tetkikleri n %
Goriintiileme yok 60 11,3
MRG 425 79,7
BT 18 3,4
MRG+BT 19 3,6
MRG+SPECT 3 0,6
MRG+PET 8 1,5

5.10. Tedavi ve izlem

Olgularin 295’1 (%55) tek antiepileptik ila¢ kullandi. 38’1 ise (%7,1) ligten fazla ilag
kulland: (tablo 18).

Tablo 18. lag sayis1

Antiepileptik Tlac n %

1 295 55,3
2 128 24,0
3 72 13,5
>3 38 7,1
Toplam 533 100,0

En ¢ok kullanilan ilag 360 olgu ile (%67,5) ile valproatti. Bunu karbamazepin 169 olgu
ile (%31,5) ile izledi (tablo 19).
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Tablo 19. Ila¢ secimi

# %
Valproat 360 67,5
Karbamazepin 169 31,7
Fenobarbital 83 15,6
Vigabatrin 73 13,7
Topiramat 66 12,4
ACTH 53 9,9
Klonozepam 48 9,0
Okskarbazepin 46 8,6
Lamotrijin 24 4,5
Levetirasetam 13 2,4
Klobazam 12 2,3
Fenitoin 10 1,9
Etosiiksimit 6 1,1

Sekil 5. ila¢ secimi
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VIII. TARTISMA

Bu calismada c¢ocuk norolojisi poliklinigimizde 2004 Ocak — 2009 Aralik tarihleri
arasinda epilepsi tanisiyla arasinda izlenen 533 olgu nobet ve sendrom tipine gore
siniflandirildi. Geriye dontik olarak diizenlenen c¢alismada olgularin dosyalarindaki anamnez
ve tetkik bilgileri kullanildi.

Hasta se¢imi ILAE’nin epidemiyolojik calismalarda kullanilmak tizere 1993 yilinda
onerdigi epilepsi tanimina gore yapildi (19). Buna gore tetikleyen bir olay olmaksizin ortaya
cikan tekrarlayict (2 veya daha fazla) epileptik nobetlerle bagvuran olgular ¢alismaya dahil
edildi. 24 saat i¢indeki ¢oklu ndbetler ve biyoelektrik status tek bir olay kabul edilerek ¢aligma
disinda birakildi. Yenidogana smirli ndbetler, febril nobetler ve diger akut semptomatik
nobetler de galisma disinda birakildi. Literatiire bakildiginda epidemiyolojik ¢alismalarda hasta
seciminde farkliliklar gézlendi ve bu farkliliklarin ¢alistirmalarin karsilastirilmasinda zorluk
yarattigr goriildii. Ote yandan, ILAE’nin 2005°te dnerdigi tanmima gdre epilepsi beynin kalict
epileptik ndbetler olusturma yatkinligi ve bu durumun nérobiyolojik, bilissel, psikolojik ve
sosyal sonuglart ile karakterize bir hastaliktir (9). Bu tanima gore, beynin nobet olusturma
yatkinlig1 varliginda tek bir nobet epilepsi tanisi igin yeterlidir, eski tanimlara gore en az iki
ndbet veya tetiklenmemis olma sarti aranmamaktadir. Ayrica bu tanim davranis bozukluklari,
biligsel, psikolojik ve sosyal sonuglar1 epilepsinin bir parcast olarak gérmektedir (11). Buna
gore epilepsi taniminin degisken oldugu ve epidemiyolojik caligmalar igin ortak bir dil
olusturmak amaciyla calismalarin yeni bakis agilarina uyum gostermesinin gerekli oldugu
sonucuna varildi.

Olgularin  %52,5’1 erkek, %47,5’1 kiz c¢ocuklardi. Literatiirde prevalans oranlari
erkeklerde daha yiiksek olma egilimindeydi (erkek / kiz: 1,2 -1,5) (11). Bir calismada
erkeklerde epilepsinin daha fazla izleniyor olmasi erkeklerin sosyal hayata daha fazla
katilmalar1 ve bu nedenle daha fazla travma ile kars1 karsiya kalmalar ile agiklanmistir (96).
Martinik ¢alismasinda erkeklerde epilepsi insidansinin fazla izlenmesi alkole bagli ndbetlerin
sik goriilmesiyle iliskili bulunmustur (97). Ancak bu calismalar tiim yas gruplarini
kapsamaktadir. Ayrica cinsiyet farkliliklarimin desteklenmedigi calismalar da mevcuttur
(98,99).

Olgularin ndbet baslangi¢ yasina gore dagilimi incelendiginde %30,6 olgunun ilk

nobetini 1 -12 ay arasinda ge¢irdigi gézlendi. Literatiirde insidans ¢aligmalar1 incelendiginde
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birgok c¢aligmada yasamin ilk yilinda epilepsi insidansinin en yiliksek oldugu bildirilmektedir
(11,100). Italya ve izlanda’nin kirsal bolgesinde yapilan iki insidans ¢aligmasinda yasamin ilk
yilindaki epilepsi insidansi diger c¢alismalara gore daha yiiksek saptanmistir. Bu sonug
obstetrik komplikasyonlu ve perinatal asfiksi olgular1 sayisinin diger ¢aligmalara goére daha
yiiksek olmasiyla agiklanmistir (98,101). Bizim ¢alismamizda da %30,6 olgunun ilk nébetini
1 -12 ay arasinda gegirmesi en sik etiyolojik nedenin perinatal asfiksi olmasi ile agiklanabilir.
Calismamizda %#4,9 olgu ilk nébetini 11-<15yas ve %0,2 olgu >15 yas aralifinda ge¢irmistir.
Literatiirde addlesan-erigkin donemi epilepsi insidansinin en diisiik oldugu dénem olarak
bildirilmektedir (11). Calismamizda 1 -12 ay ve 11 yas iistiinde ilk nobetini geciren olgularin
sayisindaki yliksek fark ayni sekilde en sik etiyolojik nedenin perinatal asfiksi olmasi ile
aciklanabilir.

Olgularin bagvuru yaslarina gore dagilimi incelendiginde %27,8 olgunun 3 - 7 yas ve
%24,4 olgunun 7 - 11 yas araliginda poliklinigimize basvurdugu, hastalik baslangi¢ yasina
gore, ilk basvuru yaslarinda bir kayma oldugu gozlendi. Bu sonug¢ epilepsi hastalarinin
bircogunda gozlendigi gibi dncesinde baska bir merkezde izlendigi ancak ailelerin degisik
sebeplerle izlendikleri merkezden ayrilmalart ve birgok merkeze basvurmalart ile
agiklanabilir.

Olgularin ebeveynlerinin %27,8'inde akraba evliligi sz konusu idi. Tirkiye'de %25 -
28 oraninda akraba evliligi olmakta, bu rakam Dogu-Giineydogu bolgelerinde %35'e
ulagmaktadir (102).

Olgularin %33’{linde ailede epilepsi oykiisii vardi. Degisik calismalarda ailede epilepsi
Oykiisii ikinci ve ligiincii derece akrabalarin dahil edilip edilmemesine gore %9,6 - %31,6
arasinda degismektedir (100,103-106). Calismamizdaki yiiksek oran tiim akrabalarin dahil
edilmesiyle iligkilendirilebilir.

Caligmada yer alan olgularin %55,9’unda mental retardasyon s6z konusuydu. Bir
calismada mental retardasyon sikligi %38 olarak bildirilmistir (107). Ulkemizden bir
caligmada ise %55,2 olarak saptanmistir (108). Epilepsi ve mental retardasyon birlikteligi
altta yatan morfolojik sebeplere bagli olabilecegi gibi, antiepileptik ilaglarin ve ndbetlerin
etkilerine de bagli olabilir (108).

ILAE 1981 nobet siniflamasina gore olgulart inceledigimizde 301 olgunun (%56,5)
parsiyel, 232 (%43,5) olgunun jeneralize tipte ndbet gecirdigi goriildii. Bu sonu¢ diger
insidans ve prevalans ¢aligmalarindan farklilik gostermemektedir (107). Avrupa’da
gerceklestirilen ¢esitli saha prevalans calismalarinda parsiyel nobetler %33 - 65 arasinda,

jeneralize nobetler %17 - 60 arasinda degisen oranda prevalans gostermektedir (21). Sonug
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olarak, parsiyel nobetlerin jeneralize ndbetlerden biraz daha fazla goriildiigii sOylenebilir.
Ancak Serdaroglu ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada jeneralize nobetlerin daha sik
goriildiigii bildirilmistir (4).

Calismamizda basvuru yaslar arasinda nobet tiplerine gore istatistiksel olarak anlamli
fark vardi. Ileri basvuru yaslarinda daha cok parsiyel nobet tipleri gozlendi. Hauser ve
arkadaslarinin Rochester Minnesota’da gerceklestirdikleri insidans ¢alismasinda da hayatin
ilk 5 yilinda jeneralize nobetler fokal epilepsilere gore daha siktir ve ilk yastan itibaren
jeneralize epilepsilerin insidans1 giderek azalmaktadir. Fokal epilepsiler ise ileri yaslara kadar
sabit bir insidansa sahipken, 65 yasindan sonra dramatik artiglar gostermektedir (108).

Calismamizda parsiyel nobet tipleri ve yas gruplari arasinda istatistiksel fark goriilmedi.
Ote yandan jeneralize nobet tipleri ve yas gruplar arasinda istatistiksel anlamli fark saptandi.
Miyoklonik, klonik, tonik nobetler daha kiigiik yaslarda tani aldi. Tonik-klonik nbetler daha
cok 12 ay iizeri olgularda tan1 alirken, infantil spazmlar 1 ay-3 yas arasinda tani aldi. Absans
nobetleri iic yastan sonra daha c¢ok okul caginda goriildii. Bu sonug jeneralize epileptik
ndbetlerin degerlendirilmesinde beyin gelisim siirecinin 6nemli oldugunu gosterebilir.

ILAE 1989 epilepsiler ve epileptik sendromlar siniflamasina gore olgularin %95,1°1
siiflandirildi. Buna gore lokalizasyona bagli epilepsiler ve sendromlar %53,3 ile jeneralize
epilepsilerden (% 39,1) daha sik goriildii. Bu sonug degisik ¢alismalarda bildirilen sonuglarla
uyumluydu (104,109-115).

Olgularin %90,2’si etiyolojiye gore idyopatik, semptomatik ve kriptojenik olarak
siniflandirildi. Buna gore olgularin yaklasik yarisin1 (%49,3) semptomatik epilepsiler
olusturdu. Semptomatik ve kriptojenik epilepsiler birlikte degerlendirildiginde bu oran %72,4
olarak bulundu. Literatiirde semptomatik olgularin oram1 %25 -50 arasinda degismektedir
(105,110,112,113,116,). Calismalarda idyopatik, kriptojenik ve semptomatik epilepsi dagilimi
incelendiginde degisik oranlarin verildigi goriilmektedir. Goriintiileme yontemleri gibi ileri
teknolojinin kullanilmasiyla endiistrilesmis iilkelerdeki calismalarda spesifik etiyoloji %60 -
70 oraninda tanimlanmaya baslamistir. Ancak gelismekte olan iilkelerde risk faktorlerinin
daha yiiksek oranlarda olmasina karsin semptomatik epilepsi oranlar1 %40 ve daha az olarak
bildirilmektedir (16). idyopatik epilepsiler ise %17,8 ile diisiik bir oranda gériildii. Degisik
prevalans ve insidans c¢alismalarinda bu oran %12 - 43,9 arasinda degismektedir
(3,103,104,113,117,118) .

Lokalizasyona bagli epilepsiler ve sendromlar incelendiginde en biiylik grubu %49,6 ile
semptomatik grup olusturdu. Semptomatik olgular yiiksek oranda (94 olgu ile %66) lokalize

edilemedi ve etiyolojiye gore semptomatik olarak degerlendirildi. Bu sonu¢ nobet
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semiyolojisinin dosya anamnez bilgilerine dayandirilmasina, video EEG monitorizasyonu gibi
iktal nobet kayitlarinin olmamasina ve noromotor geriligi olan hastalarin nobet tiplerinin
degerlendirilmesindeki zorluga baglandi. Lokalize edilemeyen grup disinda en sik
semptomatik grubu temporal lob epilepsileri olusturdu. Bu sonug literatiir ile uyumluydu.
(117). Kriptojenik olgular %36,3 oran ile oldukga yiiksekti. Bu sonu¢ semptomatik olgularin
aslinda daha yiiksek bir ylizdesinin olabilecegini diislindiirebilir.

Spesifik epileptik sendromlar incelendiginde West sendromu %38,2 ile en sik goriilen
epileptik sendromdu. Degisik calismalarda bu oran %0,5 - 4,93 ile daha diisiik olarak
bildirilmistir (3,107,116,117). Tiirkiye ve Ispanya’da yapilmus iki calismada ise sirasiyla
%10,33 ve %13,6 gibi yiiksek oranlar bildirilmistir (118,119). West sendromunun en sik
goriilen epileptik sendrom olmasi, bu c¢alismada perinatal olaylarin etiyolojide en sik goriilen
sebep olmasina baglanabilir.

Idyopatik epilepsilerden Rolandik epilepsi bu ¢alismada %6,2 ile en sik goriilen 2.
epileptik sendromdu. Cocukluk caginin en sik goriilen epileptik sendromu Rolandik epilepsi
siklig1 %8 - 25 arasinda degigmektedir. Oranlar arasindaki biiyiik fark ¢alismalara degisik yas
gruplarinin alimmasma ve tanimda klinik ve EEG bulgularinin birlikte degerlendirilmesi
zorunluluguna bagh olabilir (107). Sonug olarak 16 yasina kadar siklik yaklasik %17 olarak
bildirilmistir (3,59,103,107). Bes - ondort yas grubunda Cavazutti (112) ve Panayiotopoulos
(59) sikligt sirasiyla %23,9 ve %24,6 olarak bildirmislerdir. Buna karsilik Doose ve Sitepu
(120) siklig1 %8 olarak bulmustur ancak bu ¢alismaya 8 yas alt1 cocuklar alinmigtir. Braathen
ve Theorall (110) 16 yas alt1 hastane popiilasyonu ¢ocuklarda siklig1 %11 olarak bulmustur.
Bizim ¢alismamizda Rolandik epilepsi sikliginin diger ¢alismalarla karsilastirildiginda diisiik
olarak saptanmasi klinik nobet bilgilerinin hasta dosyalarindan yetersiz olarak elde edilmesi
ve etiyolojide perinatal olaylarin en sik sebep olmasina bagl olabilir.

Calismamizda ¢ocukluk ¢agi absans epilepsisinin siklig1 %3 olarak bulunmustur. Birgok
calismada bu siklik yaklasik %6 olarak saptanmistir (107). Buna karsilik Freitag (100) siklig
%2,8 olarak bulmustur. Calismamizdaki oranin diger ¢alismalarla karsilastirildiginda diisiik
saptanmasi Rolandik epilepsi oraninin diigiik goriilmesiyle ayn1 sebeplere baglanabilir.

Calismamizda farkl epilepsiler ve epileptik sendromlarin dagilimi yas gruplarina bagh
olarak degismektedir. ilk bir yasta jeneralize epilepsiler ve sendromlar agirlikli olarak
gorilmekteyken yas biiyiidiik¢e lokalizasyona bagli epilepsiler daha siktir. Bu sonug literatiir
ile uyumludur (119). Cocukluk ¢aginda epilepsi s6z konusu oldugunda farkli epilepsilerin ve
epileptik sendromlarin epidemiyolojisi beyin gelisim silirecine bagli oldugundan hastalarin

yas1t mutlaka g6z ontlinde bulundurulmalidir.
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Epilepsiyle iliskili hastaliklar/durumlar incelendiginde olgularin %47,1’inde altta yatan
bir hastalik/durum saptandi. Perinatal iskemi en sik goriilen sebepti (%9,8). Kortikal
malformasyonlar ve SSS gelisim bozukluklari, metabolik hastaliklar ve SSS enfeksiyonlari
diger sik goriilen sebeplerdi. Literatiire bakildiginda iilkelerin gelisme diizeylerine gore
etiyolojik farkliliklar gbze ¢arpmaktadir. Gelismis {lkelerde serebrovaskiiler olaylar,
gelismekte olan iilkelerde ise SSS enfeksiyonlari etiyolojide daha sik goriilmektedir
(108,121). Gelismekte olan iilkelerde saglik ile ilgili altyapr yetersizlikleri semptomatik,
Ozellikle perinatal sebeplere bagli epilepsi oranlarinin artmasina neden olmaktadir (16).
Ulkemizde 1990°I1 yillarda yiiriitiilen bir ¢alismada da aymi sonuglara varilmustir (118).
Calismamizda prematiire+HIE olgular1 perinatal iskemiye dahil edildiginde bu oran daha da
artmaktadir. Klinigimizde yiiriitiilen bir ¢alismada (122) prematiirite nedeniyle izlenen 532
olgunun yarisindan fazlasinda sekel tespit edilmis (prematiire retinopatisi dahil) bu olgularin
%12,2’sinde epilepsi saptanmistir. Bu sonuca goére perinatal olaylarin iilkemizde epilepsi
etiyolojisinde hala onemli yer kapladigi sOylenebilir. Caligmamizda metabolik hastaliklarin
epilepsi etiyolojisinde 3. sirada olmasi lilkemizde akraba evliliklerinin ¢ok sik goriilmesi ve
metabolik hastalik insidansinin yiiksek olmasi ile agiklanabilir. Metabolik hastaliklar gelismis
tilkelerde daha alt siralarda yer almaktadir (100).

EEG, epilepsi tanisinin konulmasinda, nobet siniflamasinda ve hastalarin takibinde
kullanilan en 6nemli laboratuar yontemidir. Epilepside EEG’nin rolii kimi zaman gereginden
fazla Oonemsenmekte, kimi zaman ise azimsanmaktadir. Gergekte EEG’nin yeri ikisinin
arasindadir. EEG, klinik ndbete yol acan serebral noronlarin paroksizmal desarjlarini
kayitlama ve degerlendirmede kullanilan tek yontemdir. Ancak EEG’nin normal olmasi
epilepsi tamisim1 dislamaz. Ornegin frontal epilepsilerde interiktal EEG kayitlar1 bulgu
vermeyebilir. Aktivasyon yontemlerinin kullanilmasi ve seri EEG c¢ekimleri ile EEG’nin
sensitivitesi artirilabilir (1,84). Caligmamizda olgularin yaklagik %95°1 gibi oldukga yiiksek
bir oranda EEG patolojisi mevcuttu.

Olgularin  %88,7’sine  gorlintiilleme yontemi uygulanmistir. En ¢ok uygulanan
goriintiileme yontemi %79,7 olguyla kraniyal MRG'dir. Pratikte 6nerilen, elektroklinik olarak
idyopatik jeneralize epilepsi veya selim c¢ocukluk ¢agi parsiyel epilepsi tanisi kesin olan
olgular disinda tiim epilepsi hastalarina kraniyal MRG ¢ekilmesidir (87).

Antiepileptik ilag tedavisi gozden gegirildiginde olgularin yarisindan fazlasinda (%55,3)
tek antiepileptik ilag ile nobet kontrolii saglandig1 goriildii. Uygun olarak se¢ilmis ve uygun
dozda kullanilmig tek antiepileptik ilag ile % 50 -70 oraninda ndbet kontrolii saglandigi

bildirilmektedir. Politerapiden kaginilmasi1 O6nerilmektedir, ancak %30 -50 hastada
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politerapinin kaginilmaz oldugu belirtilmektedir (123). Calismamizda %24 olgu 2, % 20,6
olgu 3 veya daha fazla antiepileptik ila¢ kullanmaktaydi. Finlandiya’da yapilan bir ¢aligmada
(107) 9%58,1 olguda tek antiepileptik ilag ile ndbet kontrolii saglandig: bildirilmektedir. Bu
sonu¢ calismamizdaki sonug ile benzerdir ancak politerapi s6z konusu oldugunda iki ¢alisma
arasinda farklilik goze ¢arpmaktadir. Finlandiya’da yapilan ¢aligmada olgularin %16,6’s1 2,
%5,9’u 3 veya daha fazla ila¢ kullanmaktadir. Bu calismada Rolandik epilepsili bazi
idyopatik epilepsili olgulara tedavi baslanmamistir. Politerapi oranlarinin calismamizla
karsilastirildiginda diisiik olmasi1 etiyolojiyle aciklanabilir. Calismamizda idyopatik
epilepsilerin daha diisiik oranda goriilmesi, perinatal olaylara sekonder epilepsiler gibi
semptomatik epilepsilerin ve metabolik hastaliklara bagli direngli ndbetlerin goriildiigii
epilepsilerin daha sik olarak goriilmesi politerapi oranlarinin yiikselmesine sebep oldugu
diistiniilebilir.

Antiepileptik ilag secimi iilkeler arasinda farklilik gostermektedir ve geleneklere bagh
olma egilimindedir. Bu nedenle tartisilmasi zordur ve bir¢ok epidemiyolojik c¢alismada
tedaviden bahsedilmemektedir. Calismamizda valproat en cok tercih edilen antiepileptik
ilagt1. Ikinci sirada karbamazepin yer aldi. Finlandiya’da yapilan ¢aligmada (107) da aym
sonuclar elde edilmistir. Almanya’da yapilan bir bagka ¢alismada (100) ise karbamazepin en
¢ok tercih edilen ilag iken wvalproat ikinci siradadir. Tedavi s6z konusu oldugunda
karbamazepin fokal epilepsilerde, valproat ise jeneralize epilepsilerde ilk sirada segilecek

ilagtir (107).
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IX. SONUCLAR

1. Olgularin %52,5’1 erkek, %47,5’1 kizdir. Erkeklerin sayis1 kizlardan biraz fazladir.

2. Olgularin nobet baslangi¢ yasina gore dagilimi incelendiginde yaklasik 1/3 olgunun
ilk nobetini 1 -12 ay arasinda gegirdigi ve %35,2 olgunun ise ilk ndbetini 11 yas ve
tizerinde gecirdigi gozlendi. Literatiirde bircok calismada yasamin ilk yilinda epilepsi
insidansinin en yiiksek oldugu ve adolesan-eriskin donemi epilepsi insidansinin en diisiik

oldugu bildirilmektedir. Sonug¢larimiz literatiir ile uyumludur.

3. ILAE 1981 nobet simiflamasina gore olgulart inceledigimizde %56,5 olgunun
parsiyel, %43,5 olgunun jeneralize tipte nobet gecirdigi goriildii. Literatiirde de parsiyel

ndbetlerin jeneralize ndbetlerden daha sik goriildigi bildirilmektedir.

4. Calismamizda basvuru yaslari arasinda ndbet tiplerine gore istatistiksel olarak
anlamli fark vards. Ileri bagvuru yaslarinda daha cok parsiyel nébet tipleri gozlenirken 12

ay ve altinda daha ¢ok jeneralize ndbet tipleri goriildii.

5. Parsiyel nobet tipleri ve yas gruplari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark

gosterilmedi.

6. Jeneralize nobet tipleri ve yas gruplari arasinda istatistiksel olarak anlamli fark
saptand1. Bu sonug jeneralize epileptik ndbetlerin olusumunda beyin gelisim siirecinin

o6nemli oldugunu diisiindiirtebilir.

7. ILAE 1989 epilepsiler ve epileptik sendromlar siniflamasina gore olgular
inceledigimizde lokalizasyona bagli epilepsiler ve sendromlar %53,3 ile jeneralize
epilepsi ve sendromlardan (%39,1) daha sik goriildii. Bu sonu¢ degisik epidemiyolojik

calismalarda verilen sonuglarla uyumludur.

8. Olgular etiyolojiye gore idyopatik, semptomatik ve kriptojenik olarak
smiflandirildiginda olgularin yaklasik yarisini (%49,3) semptomatik epilepsiler olusturdu.
Semptomatik ve kriptojenik epilepsiler birlikte degerlendirildiginde bu oran %72,4 olarak
bulundu. Idyopatik epilepsilerin oran1 %17,8 ile oldukca diisiiktii.
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9. Spesifik sendromlar incelendiginde West sendromu en sik goriilen sendromdu.
Cocukluk c¢ag1 idyopatik epilepsilerinden Rolandik epilepsi ve absans epilepsisi degisik

epidemiyolojik ¢alismalarda bildirilenden daha diisiik oranda goriildii.

10. Calismamizda idyopatik epilepsilerin diigiik oranda gériilmesi ve West sendromunun
en sik gorililen sendrom olmasi etiyoloji ile agiklandi. Perinatal iskeminin en sik goriilen
sebep olmasi, direncli nobetlere sebep olan metabolik hastaliklar gibi gelismis iilkelerde

nadir goriilen durumlarin {ist siralarda yer almasi en 6nemli etken olarak diisiiniildii.

11. Son yillarda perinatal ve neonatal tibbi bakimdaki ilerlemeler bebeklerin sagkalim
oranlarmi belirgin bigimde artirmgtir. Ozellikle iilkemiz gibi gelismekte olan iilkelerde
saglik ile ilgili altyapr yetersizlikleri nedeniyle ndrogelisimsel sorunlari olan daha fazla
bebek hayatta kalmaktadir. Epilepsi bu sorunlardan biridir. Calismamizda perinatal iskemi
ve prematiire + HIE’ ye bagli epilepsi oranlarinin yiiksek goriilmesi nedeniyle iilkemizde

perinatal olaylarin epilepsi etyolojisinde ¢ok dnemli bir yer kapladigi kanaatindeyiz.
12. Caligmamizda valproat ilk, karbamazepin ikinci sirada tercih edilen ilagti. Yiiksek

etkinlikleri nedeniyle yan etki profiline ragmen valproat ve karbamazepin hala en ¢ok

tercih edilen antiepileptik ilaglar oldugu diisiiniildii.
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