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BASVURU YAKINMALART

e OLGU-1

14 Yas Kiz

Sikayeti;

Uykuda, uyanirken nobet gecirme

e OLGU-2

16 Yas Kiz

Sikayeti;

Uyandiktan 5 dk sonra nobet

e OLGU-3

5 Yas, Kiz

Sikayeti;

3-4 sn stren dalma nobetleri



OLGU-1

Bilinen bir hastaligi olmayan 14.5 yas
kiz hasta, Ug yil 6nce uzun bir
yolculuktan dondiikten sonra uyuyup
uyanirken yaklasik 10 dakika siiren tim
vicutta kasiima ve atimlar olmus. 15
dakika sonra kendine gelmis.



OLGU-1 OZGECMIS

» Term, C/S ile, 2650 gram dogmus,
* Ydyb yatisi olmamig, Fototerapi almamis,
» Hastane yatisi olmamis,

* Asilari saglik bakanlgi takvimine uygun
yapilmis,

* Biylme gelismesi yasitlari ile
uyumluymus,



OLGU-1 SOYGECMIS

* Anne : bl yasinda, sag , 23 yasinda nobet
gegirmis, bir sire ila¢ kullanmis

* Baba: 59 yasinda, sag-saglikli,
* Akraba evliligi yok
* Ailede bagka epilepsi tanisi alan yok,

« Kardesler:
« 1. Cocuk: Hastamiz



OLGU-1 FIZIK MUAYENE

« BE: 52 cm (14 p)
* Norolojik muayenesi dogal,
» Diger sistem muayeneleri dogal









VIDEO




OLGU-1 TETKIKLER

WBC: 5800/mm3 * AKS: 95 mg/d|
NEU: 3800/mms3 : EUN;rQ,lfnggcéL4 L
. 3 * Kreatinin: 0.34 m
PLT: 235.000/mm AT
Hb: 13.4g/dL - ALT: 12 U/L
MCV: 82 .3fl « CPK: 235 U/L
 LDH: 239U/L
EEG: Bilateral frontal * Urik asit: 4,4 mg/dl
bélgelerde daha * Na: 140 mmol/L
belirgin jeneralize - K: 4,2 mmol/L
diken yavas dalga » Cl: 107 mmol/
desarjlari mevcut. - Ca: 9,2 mg/dL

* Alb: 42 g/L



OLGU- 1 KLINIK SEYIR

Hasta valproik asit tedavisi altindaki
takiplerinde 2 yil nobetsiz olarak izlendi.

Kontrol EEG: normal uyaniklik,
Ders bagarisi iyi,
VA azaltilarak takibe devam edildi.

Hastanin kontrol EEG sinde fotik uyar:
ile tekiklenen klinik nobet izlenmesi
Uzerine VA dozu tekrar yikseltildi.



OLGU -2

16 yas kiz hasta, uykudan uyandiktan yaklasik 5
dk sonra ablasiyla konusurken sorulara cevap
vermemis, ¢enede kitlenme olmus, gozleri yukari
kaymis, tim viicudundan kasilmalari olmus. Dis
merkezde epilepsi olarak degerlendirilerek ,
valproat baslanarak tarafimiza yonlendirilmis.



OLGU-2 OZGECMIS

« Term, C/S, ile 3250 gram dogmus,

» Hastane yatisi olmamis,

* Asilari saglik bakanligi takvimine uygun
yapilmis,

* Biylme gelismesi yasitlari ile
uyumluymus.



OLGU-2 SOYGECMIS

Anne : 50 yasinda, sag-saglikl
Baba : 55 yasinda, sag-saglikli, DM
Akraba evliligi yok

Kardesler:
* 1. Cocuk: 25 yas K , sag-saglikl,
« 2. Cocuk: Hastamiz




OLGU-2 FIZIK MUAYENE

* Norolojik muayenesi dogal,
» Diger sistem muayenenleri dogal






EEG- VIDEO




OLGU-2 TETKIKLER

EEG : Hiperventilasyonla
belirgin olarak tetiklenme
6zelligi bulunan 3 - 3.5 Hz
frekansinda jeneralize
epileptiform anomali dikkat
cekmistir.

WBC: 7250 /mm3
NEU: 4500 /mm3

PLT: 282.000/mm3
Hb: 12.1g/dL
MCV: 87 fl

« AKS: 85 mg/dl

- BUN: mg/dL

» Kreatinin: 0,85 mg/dL
-« AST: 20 U/L

« ALT: 12U/L

* Na:138 mmol/L

« K: 4,1 mmol/L

« Cl: 102 mmol/L

* Ca: 9,1mg/dI

- Alb: 39g/L



OLGU - 3

5 yas kiz hasta, 2 yil once konusurken
10-15 sn siiren dalma sikayetleri
baslamis. Dalma sikayetleri glindiiz
oluyormus ve glinde birkag kez
tekrarliyormus. Bunun lzerine poliklinige

basvurmus.



OLGU- 3 OZGECMIS

* 40 gh, 3400 gram, C/S ile dogmus

» Ydyb yatis oykisu yok, Sarilik oykdsti
yok

» Antenatal takipli ,USG takipleri normal
oldugu soylenmis,

 Hastane yatisi yok
* Norolojik gelisimi yasitlar: ile uyumlu




OLGU-3 SOYGECMIS

Anne :27 yasinda, sag - saglikli
Baba:28 yasinda, sag-saglikl
Akraba evliligi yok

Kardesler:
« 1. Cocuk: Hastamiz



OLGU-3 FIZIK MUAYENE

» Biling agik, GKS: 15, IR +/+

* Kranial sinirler intakt,

* Motor duyu defisit yok,

* Norolojik muayenesi dogal,

» Diger sistem muayeneleri dogal.






VIDEO




OLGU-3 TETKIKLER

- EEG: Hiperventilasyon * WBC:7200 /mm3
?énﬁminld%ysaklaslk 3|Hz + PLT:290.000 /mm3
rekansli 7-8 sn siireli .
yiiksek amplitiidlii * Hb:12.4 g/dL
Jeneralize diken yavas e MCV:78 fl

dalgalari izlendi.

+ Fotik uyarida, 15,19 ve 23 * Kreatinin: 0.24mg/dL
Hz frekansinda birer kez « AST:15 U/L

Qr"rayalglka(;\.lizole - ALT: 12U/L
eneralize diken yavas Ry
éalga deser;ji izleyndi. ) llz!a4r1\'\3n§o?}r[i\0|/ L

* CI:101 mmol/L
* Ca:9.1 mg/dL
* Alb: 41 g/L



« ON TANILARINIZ ?



IDIYOPATIK JENERALIZE
EPILEPSILER

e Juvenil Myoklonik Epilepsi (JME)

e Juvenil Absans Epilepsi (JAE)
16 yas K

OLGU-3 e Cocukluk Cagi Absans Epilepsi
5 yas K (CAE)



1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (JME)

* En sik goriilen epilepsi sendromlarindan

biridir. Tim epilepsiler arasinda gorilme
sikhgi %5-10'dur.

v" Miyokloniler hasta, aile lyeleri ve hatta hekimler
tarafindan nobet olarak degerlendirilmeyebilir.

v' Siklikla hasta hekime tonik klonik nobetini gegirdikten
sonra gelir ve daha dnceki miyoklonilerden sorulmazsa
bahsetmez.

v' Hastalarin %3-12'sinde miyokloniler tek basina goridiliir.



1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (JME)

Hastaligin baslangicinda JME'li hastalarin
yaklasik yarisi yanlis tani alir, dogru tan
ortalama 6 yil sonra konulabilir.

Baslangi¢ yasi ortalama 12-18 (8-30 y arasi) dir.
JME genetik bir epilepsi sendromudur.

JME'li hastalarin yaklasik yarisinda birinci veya
ikinci kusak aile lyelerinde nobet oykusd vardir.

Genetik baglanti ¢alismalari, JME'nin kromozom
6p (ETM1) ve 15q (ETM2) ile iligkisini
gostermislerdir.




1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (TME)

Miyoklonik nobetler, kisa siireli, bilateral
senkron, boyun, omuz, kollar ve bacaklarda,
hafif-orta siddette sicramalar seklindedir.

Bazen asimetrik veya unilateral olabilir.
Yiz hi¢cbir zaman etkilenmez.

Ust ekstremite miyoklonileri sirasinda
hasta elindeki nesneyi distirebilir.

Uyandiktan sonra 2 saatte daha belirgin
olmasi nedeniyle sabah aktivitelerini
(kahvalti, dis firgalama,vb) engelleyebilir.



1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (JME)

Miyokloniler tek veya tekrarlayici olabilir, ritmik
6zellik gostermez.

Bazen miyokloniler elektrik soku gibi algilanir
veya hareket olmadan viicudun iginde hissedilir.
Biling bozulmaz veya kisa siireli etkilenir.

Hastalarin 7%690-95'inde JTKN'ler gériiliir.
Siklikla hafif-orta siddette birkac¢ dk siiren
jeneralize miyoklonileri izleyerek ortaya ¢ikar.

Absans nobetleri hastalarin 7%10-33'(inde
goriilir. Genellikle kisa siirer, otomatizmler eslik
etmez.




1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (TME)

* Miyokloniler ve jeneralize nébetler
genellikle sabahlari, uyandiktan hemen
sonra gorildr, uykusuzluk, yorgunluk,
alkol kullanimi ile tetiklenir.

 Diger tetikleyici faktorler
menstruasyon, emosyonel stres,aglik,
amitriptilin, aralikli 1sik uyarisidir.



1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (JME)

Nérolojik muayene ve IQ normaldir. Ancak son
zamanlarda frontal lob fonksiyonlarinda (
mental esneklik, kavram olusturma, soyut
diisiinme) defisit saptanmistir.

Frontal fonksiyonlardaki defisit, kigilik
bozukluklarini diistindiirecek olumsuz
davranislara neden olabilir.

Hastalarin yaklasik 7%25‘inde psikiyatrik
bozukluklar gériiliir.

JME hastalarinda tedavi uyumsuzlugu ve
diizensiz uyku aliskanligi sik gérilmektedir.



JME-EEG

* Interiktal EEG’de temel aktivite normaldir.

* Tipik bulgusu jeneralize, 3,5-6 Hz coklu diken
dalga desarjlaridir.

* Simetriktir, frontal ve santral bolgelerde

belirgindir. DUzensiz 2-5 Hz dikenler ile karisan yavas
dalgalar izlenir.

e Klasik cocukluk cagi absans epilepsisinde (CAE)
gorulen 2,5-3 Hz desarjlar hastalarin sadece
%25’inde gorulir.



1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (TME)

» Hiperventilasyon genellikle
epileptiform aktiviteyi artirir.

« Hastalarin %27-41'i fotosensitiftir,
bu 6zellik kizlarda 2-3 kat daha

fazladir.



1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (TME)

» Fokal EEG anomalileri hastalarin %16-
54'linde gordlir , taniyr dislamaz.

» Miyoklonk nobetler,interiktal
desarjlardan ayirt edilemeyen jeneralize
¢oklu diken dalga desarjlari ile
birliktedir, bazen diken sayisi interiktal
desarjlarla karsilastirildiginda fazladir.

* Miyoklonilerin siddeti ,tekrarlayan
dikenlerin sayisi ile korelasyon gésterir.



1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (TME)

4. dekattan sonra azalma gosterse de
nobetler 6mir boyu sirer.

Hastalarin %85'inin nobetleri
antiepileptik tedavi ile kontrol altina
alinir. %15'i medikal tedaviye
direnclidir.

astalar yillarca nobetsiz kalmalarina

ragmen ilac kesilmesinden sonra
o ' .o ce eofee
7690'dan fazla oranda niiks gérdlir.

Antiepileptik ilaglarin en az 5 yillik
nobetsizlik doneminden 6nce
azaltilmamasi gerekir.




1-)JUVENIL MIYOKLONIK
EPILEPSILER (TME)

* Valproik asit, topiramat, levetirasetam
tedavide kullanilir

* Lamotrijin cevabi degiskendir.

« Karbamazepin idiopatik generalize
epilepsilerde kullanilmamahidir.



2-)JJUVENIL ABSANS EPILEPSI (JAE)

« ILAE ( International League Aqainst Epilepsy ? tanimlamasina
gore ortalama baslangi¢ yasi pubertal dénem olan, genetik
predispozisyonun rol oynadigi, entelektiel yada norolojik
defisitin goriilmedigi bir jeneralize idiyopatik epilepsidir.

« Sikhg %0,2-2 4

« 2841 hastanin takip edildlg

i bir ¢alismada idiyopatik
jeneralize epilepsi siklig

15,3 olup bunlarin;

-%26,7'si TME
-%23,3'li CAE
-%11'i JAE

- K=E



2-) JUVENIL ABSANS EPILEPSI (JAE)

CAE ile benzer absans nobetleri olmakla beraber, nobetler daha
az siklikta ve baslangi¢ yasi pubertal dénem 7-17 yas (pik 10-12

yas)

JTK %80, miyoklonik jerk %20 hastada goriiliir. Tonik-klonik
nobetler seyrek ortaya ¢ikar ve genellikle uyanma ile iligkilidir.

Biling kaybi CAE ' ye gore daha az belirgindir.

ce\seoe

Absans nobet uzun sirdugiinde (>10 sn) daha sik olmak lizere,
basit otomatizmalar eslik edebilir.

Absans status JME'ye gore daha sik gériiliir. Spontan veya ilag
kesimine/uygun olmayan ilag kullanimina baglh goriilebilir (KBZ

gibi)



2-JTUVENIL ABSANS EPILEPSI (JAE)

Interiktal EEG'de normal zemin aktivitesinde, daha cok
hemisfer on bélgelerde lokalize olan jeneralize simetrik
diken- ¢oklu diken dalgalar goriilir.

Diken-dalga desarj siireleri CAE'ye gore daha uzun ve
daha kesintili o uE‘ yavas dalgalar‘dan once gelen dikenler
ikili-tglu gruplar halinde olabilir.

E'eiarjlar‘m hizi CAE'ye gore biraz daha hizhdir. (3,5-4
z

Fotosensitivite diger IGE lere gore daha az sikliktadir.



2-)JJUVENIL ABSANS EPILEPSI (JAE)

» Etokstiksimid ve valproik asit gibi
geleneksel tedavilerle vakalarin
780'i nébetsiz olsa da, ilac
kesiminden sonra niks 7%100'e
yakindir.

 Tedaviye cevap CAE'ye gore daha
iyidir. (CAE %80, JAE 7%85)



3-)COCUKLUK CAGI ABSANS EPILEPSISI
(CAE)

* 4-10 yas arasinda (siklikla 5-7 y) diger agidan
sagrjllkll, okul ¢agr ¢ocuklarinda, gli¢lt bir genetik
yatkinlik temelinde ortaya ¢ikar.

* Bazi olgularin oykilerinde febril nobetler
bulunabilir.

* Olgularin yariya yakininda ailede epilepsi oykisii
mevcuttur.

- KE
« GABRGZ2 (GABAA res. sublinitesi), CLCN2 (Cl kanall
subtinitesi) genleri ile iligkili.

 Bu sendromun 6zelligi olan tipik absans nobetleri ani
baslangigli olup siklikla 10 sn civarinda siirer.




3-)COCUKLUK CAGI ABSANS EPILEPSISI
(CAE)

* Glinde defalarca gelebilir; o sirada biling
onemli 6lclide etkilenir ve bakislarda
dalginlagma goézlenir, cocuk yapmakta
oldugu aktiviteyi birakir. Nobet bitiminde
ise hasta hi¢bir sey olmamis gibi daha
onceki aktivitesine devam eder.

» Absanslar basit olabilecegi gibi hafif
klonik, tonik, atonik, otomatik ve otonom
bulgular da eslik edebilir.

» Hiperventilasyon, absans nobetlerini
tetikleyen en onemli faktordir.



3-)¢OCUKLUK CAGI ABSANS
EPILEPSIST (CAE)

* Proghoz ¢ok iyidir.

 Siklikla absans nébetleri 12 yastan énce
sonlanir.

* Olgularin azinda ergenlik ya da erigkinlik
doneminde JTKN'lerin goriilebilecegi
bildirilmektedir.



3-)¢OCUKLUK CAGI ABSANS
EPILEPSISI (CAE)

CAE'de giin iginde sik tekrarlayan absans
nobetleri hastanin bilissel islevlerini
etkileyebileceginden tedaviye baslamak
kosuldur.

Valproat (VA) ve Etosiiksimid (ESM) absans
nobetlerinde ¢cok etkindir.

Bu iki ilagtan birisinin monoterapisi ya da
absanslar durmazsa , kombinasyonu 6nerilir. Bir
diger secenek Lamotrijin (LTG) 'dir.



TESEKKURLER



