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Olgu 

ϯ Ǉaş, kız hasta 

 

YakıŶŵa  
Ateş, Ŷöďet geçirŵe 

 



    Öykü 
 

• Daha öŶĐe ateşli Ŷöďetleri olduğu ďiliŶeŶ hastaŶıŶ, Ǉeŵek 
ǇedikteŶ soŶra saŶdalǇede otururkeŶ gözleri ǇaŶa kaǇŵış.  
 

• Bir ŶoktaǇa saďit ďakŵaǇa ďaşlaŵış.  
 

• SoŶrasıŶda kollarıŶda ve ďaĐaklarıŶda iki taraflı kasılŵaları 
olŵuş. 
 

• BiliŶĐi kapaŶŵış. 
 

• Nöďeti uzuŶ sürdüğü içiŶ aile rektal diazem uǇgulaŵış.  
 

• Yarıŵ saat kasılŵaları devaŵ ediŶĐe ϭϭϮ’Ǉi araŵış.  
 

• Hasta aĐil servisiŵize getirildiğiŶde kasılŵaları devaŵ 
ediyordu. 

 



  Özgeçŵiş 
• Doğuŵ öŶĐesi: AŶŶeŶiŶ Ϯ. geďeliği 
• Doğuŵ: Miad, ϮϳϱϬgr NSVD olarak doğŵuş.  
• Doğuŵ soŶrası: YeŶidoğaŶ sepsisi ŶedeŶiǇle ϱ güŶ  

YDYBÜ’de Ǉatışı olŵuş. 
• Aşıları: taŵ   Alerji: Ǉok. 
• Geçirdiği operasǇoŶ Ǉok. 

 

• İlk ŶöďetiŶi ϯ aǇlıkkeŶ ateşli eŶfeksiǇoŶ sırasıŶda geçirŵiş.  
• ϲ aǇlık olduktaŶ soŶra Ŷöďetleri sıklaşŵış. 
• ϲ aǇlıktaŶ soŶra ďirçok kez, sıklıkla ateşli eŶfeksiǇoŶ 

dönemlerinde olan, status tablosu nedeni ile çocuk acil 
servis ďaşvurusu ve Ǉatışı olŵuş. 
 

 



   Soy-geçŵiş 
 

• AŶŶe : Ϯϯ Ǉaş sağ-sağlıklı 
• Baďa : ϯϬ Ǉaş  sağ-sağlıklı 

 

• AŶŶe ďaďa arasıŶda akraďalık Ǉok.  
 

• ϭ. çoĐuk : ϰ Ǉaş, kız , sağ-sağlıklı 
• Ϯ. çoĐuk : Hastaŵız 

• ϯ.çoĐuk : ϴ aǇ, erkek , sağ-sağlıklı 

 



  Fizik Bakı 
 

•  Ateş: ϯϵ°C 

• Naďız: ϭϴϬ/dk 

• SoluŶuŵ sayısı: ϯϮ/dk  

• KaŶ ďasıŶĐı: ϵϬ / 5Ϯ ŵŵ/Hg  ;5Ϭ persaŶtilͿ 
• Oksijen saturasyonu oda havasıŶda:  %ϵϬ 

• Boy: 97 cm (50-75 persantil) 

• Kilo: 14 kg (50 persantil) 

 



 
• Genel durumu kötü, status epileptikus tablosunda  
 
• Nörolojik değerleŶdirŵesiŶde,  
 

– Işık rekleksi +/+ (direkt/indirekt), pupiller izokorik,  
– Fokal nörolojik defisiti yok. 
– Solunum sistemi: Solunum sesleri kaba  
     Ral yok, ronkus yok, ekspiryum uzuŶluğu Ǉok. 



Laboratuvar 
Biyokimya    
• Açlık kaŶ şekeri: ϴϵ, ϴ ŵg/dL 
• Bun:19 mg/dL 
• Üre: 40,4 mg/dL 
• Kreatinin: 0,41 mg/dL 
• LDH: 346 IU 
• Total protein: 6,83 g/dL 
• Albumin: 3,88 g/dL 
• Na: 137,2 
• K: 3,95 mEq/L 
• Cl: 105 mEq/L 
• Ca: 8,6 mEq/L 
• Mg: 2,1 mEq/L 
• P: 6,62mEq/L 
• Ürik asit : 6,04 mEq/L 

 

Hemogram 
• Beyaz küre: 33,876 /mm3 
• Nötrofil :30,195 /mm3 
• Hemoglobin : 7,52 gr/dl 
• Hemotokrit : 24,44 
• Troŵďosit saǇısı: ϰϯϮ,ϰϬϬ /ŵŵϯ 

 
• CRP: 3, 58 mg/dL 
 

 



       Patolojik bulgular 
 
• ϯ aǇlıkkeŶ ateşli Ŷöďet öǇküsü 

 
• ϲ aǇlıktaŶ soŶra ateşli veǇa ateşsiz döŶeŵlerde Ŷöďet  

 
• Ateşli eŶfeksiǇoŶ döŶeŵleriŶde sık status öyküsü 

 
• Nöďetler ďaşladıktaŶ soŶra Ŷöroŵotor gelişiŵ ďasaŵaklarıŶda 

gerileme 



ÖN TANILAR ? 



Dravet sendromu 

• ÇoĐukluk çağı ağır miyoklonik epilepsisi olarak bilinen 
Dravet sendromu (DS), dirençli nöbetlerle seyreden, 
nöro-gelişiŵsel geriliğe ŶedeŶ olaŶ geŶetik ďir epilepsi 
sendromudur.  

 

• Erken infantil epileptik ensefalopatiler içinde  
sıŶıflaŶdırılır. (EIEE6) 

  

 

 



Epidemiyoloji 

• Dravet sendromu (DS) nadir görülen bir bozukluk olup 
15.700 – ϰϬϬϬϬ ĐaŶlı doğuŵda ϭ’dir. 

 

• Erkekleri ve kızları eşit oraŶda etkiler. 

 

 



Genetik ve Patofizyoloji 

• DS, ϭϵϳϴ'de Charlotte Dravet tarafıŶdaŶ ilk kez 
taŶıŵlaŶŵış ve voltaj kapılı sodǇuŵ kaŶalı, alfa-1 
suďuŶit ;SCNϭAͿ geŶiŶde ŵutasǇoŶlarıŶ 
keşfedilŵesi ile ϮϬϬϭ'de geŶetik ďir teŵel taşıdığı 
ďuluŶŵuştur. 

 

 
  
 



   Klinik özellikler 

• Dravet sendromunda (DS) klinik tablo zamanla 
oturŵaktadır. 
 

• Temel özellikler; 
 

– Ateş ile tetikleŶeŶ veǇa kötüleşeŶ , tedaviǇe direçli 
farklı Ŷöďet tipleriŶiŶ olduğu epilepsi 

– Nöbetlerden sonra ďaşlaǇaŶ Ŷörogelişiŵsel gerilik 

 



• Dravet seŶdroŵu ;DSͿ ilk ǇaşıŶ ortalarıŶda (5-8 ay) 
genellikle febril, generalize yada taraf değiştireŶ, tek 
taraflı, kloŶik, uzaŵış Ŷöďetlerle ďaşlar.  
 

• Ateşle tetikleŶŵe giderek azalır ve Ϯ-ϯ ǇaşıŶda Ŷöďetler 
artık ateşsiz olŵaǇa ďaşlar. 
 

• Nöbetler genellikle 10-ϭϱ dakika sürer. Sıklıkla uzaǇarak 
status  epileptikusa dönebilmektedir. 
 

• Kural olarak DS'li bebeklerin ilk nöbetinde fiziksel ve 
psikoŵotor gelişiŵ normaldir. 



 

• İkiŶĐi Ǉaşta diğer Ŷöďet tipleriŶe sıklıkla miyoklonik 
nöbetler eklenir.  Yüz, ekstremite veya aksiyal 
kaslarda küçük atıŵlar şekliŶde olaŶ hafif 
miyoklonilerden düşŵe ataklarıŶa Ǉol açaŶ şiddetli 
generalize miyoklonilere kadar değişeďilir.  
 

• Miyokloniler genelde uǇaŶdıktaŶ heŵeŶ soŶra, ışık, 
sıĐak ďaŶǇo ve göz kapaŵa ile tetikleŶŵe özelliği 
göstermektedir.   
 

• Atipik absans, fokal, kompleks parsiyel nöbetler gibi 
diğer tip nöbetler de zamanla ortaya çıkaďilŵektedir. 



 

• Nörogelişiŵsel ďozukluk, tipik olarak, ǇaşaŵıŶ ilk ǇılıŶda 
Ŷöďet ďaşlaŶgıĐıŶdaŶ kısa süre soŶra ďaşlar ve ikiŶĐi ǇıldaŶ 
itiďareŶ giderek ďelirgiŶleşir. 
 

• Hipotoni Ǉaklaşık ďir ǇaşıŶdaǇkeŶ saptaŶaďilir ve hastalarıŶ 
ďüǇük çoğuŶluğuŶda ďuluŶur. 
 

• Ataksi ve koordiŶasǇoŶ ďozukluğu, geŶellikle hasta yürümeye 
ďaşladığıŶda ortaǇa çıkar ve hastalarıŶ % ϱϬ- 83ünde 
gözlenmektedir. 

  

• KoŶuşŵa  uǇguŶ ďir Ǉaşta ortaǇa çıkŵa eğiliŵi gösterir.  Bir 
çok hasta teŵel Đüŵleler kurŵa aşaŵasıŶa geleŵediği içiŶ 
Ǉavaş ilerleŵektedir.  AŶĐak değişkeŶ dereĐelerde kogŶitif 
ďozulŵa ile soŶuçlaŶır. 
 

• İŶĐe ŵotor ǇeteŶekleri iǇi gelişŵeŵektedir. 



Elektroensefalografi (EEG) 

• Dravet sendromlu (DS) hastalarda interiktal EEG ilk Ǉılda 
genellikle normal olup, ŶadireŶ spoŶtaŶ veǇa ışık uǇarısı ile 
beliren diken dalga deşarjları görülebilir.  
 

• Epileptiform EEG ďulguları Ϯ-ϯ ǇaşlarıŶda ďelirir; generalize 
çoklu dikenler, çoklu dikeŶ Ǉavaş dalgalar veǇa dikeŶ Ǉavaş 
dalgalar sık görülür.  
 

• Deşarjlarla birlikte klinik olarak miyokloni olabilir, 
olmayabilir.  
 

• ZeŵiŶ aktivitesi, ďaşlaŶgıçta Ŷorŵal, ancak zamanla 
düzeŶsiz ve ǇaşıŶa göre Ǉetersiz olaďilir. 

Kraniyal MR 

• Dravet sendromlu hastalarda kraniyal MR nolmaldir. 

 



TaŶı 

• Dravet sendromu (DS) öŶĐesiŶde sağlıklı olaŶ, geŶellikle 
ǇaşaŵıŶ ilk ǇılıŶda ďaşlaǇaŶ, ateşle tetikleŶeŶ,  tedaviǇe 
direŶçli ŶöďetleriŶ olduğu ve izleŵiŶde nöro-gelişiŵsel 
gerileŵeŶiŶ ortaǇa çıktığı ďeďeklerde şüpheleŶilŵesi 
gereken bir klinik tablodur. 

 



 
DS için International League Against Epilepsy ( ILAE ) 
kriterleri, çoğu zaŵaŶ geçtikçe ďelirleŶeďileŶ aşağıdaki 
dokuz kliŶik özelliği içerŵektedir: 
 
• Ailede epilepsi veǇa ateşli koŶvülsiǇoŶ öǇküsü 
● Nöďetler ďaşlaŵadaŶ öŶĐe Ŷorŵal gelişŵe 
● Bir ǇaşıŶdaŶ öŶĐe ďaşlaǇaŶ Ŷöďetler 
● Pleomorfik epilepsi (miyoklonik, fokal klonik, absans ve 
ǇaǇgıŶ ŶöďetlerͿ 
● EEG’de jeŶeralize  çoklu dikeŶ dalgalar ve diken 
dalgalar  
● Işığa duǇarlılık veǇa fokal aŶorŵallikler 
● İki ǇaşıŶdaŶ soŶra psikoŵotor gerilik 
● Psikoŵotor ǇavaşlaŵaŶıŶ ďaşlaŵasıŶdaŶ soŶra ataksi, 
piraŵidal işaretler veǇa miyoklonilerin görülmesi. 
● Hipertermi ile nöbetlerin alevlenmesi 

 



Tedavi 

• Tedavinin aŵaçları;  
 
– Nöbetlerin süresiŶi ve saǇısıŶı azaltŵak  
– Status epileptikusu önlemek,  

– Antiepileptik ilaçlarıŶ yan etkilerini sıŶırlaŵak 

– Daha iǇi ŶörokogŶitif gelişiŵ sağlaŵak 

– Yaşaŵ kalitesini arttırŵak 
 
 



 
• DS'li hastalar, genel epilepsi popülasǇoŶuŶa göre ďazı Ŷöďet 

tetikleyici durumlara karşı daha duǇarlıdır. Bu duruŵlardaŶ 
kaçıŶŵak tedaviŶiŶ eŶ teŵel ďasaŵağıdır. 
 

• Ateş ve Hipertermi : 
– Ateşli eŶfeksiǇoŶ döŶeŵleriŶde, erkeŶ ve etkili ďir ateş koŶtrolü 

içiŶ uǇguŶ dozda ve düzeŶli  ateş düşürüĐü kullaŶılır. 
– EďeveǇŶleriŶ, sıĐak ďaŶǇodaŶ kaçıŶŵası  veya sıĐak güŶlerde aşırı 

fiziksel aktiviteyi en aza indirmeleri öneriliyor. 

 
• Işık uǇarıŵıŶı en aza indirgemek : 

– Bu tetikleǇiĐilere karşı hassasiǇet sergileǇeŶ hastalarda ďu 
stimülasyonu eŶ aza iŶdirilŵelidir. ;GüŶeşli güŶlerde şapka 
takŵak, çok parlak ve ǇaŶıp söŶeŶ ışıklı ortaŵlar, TV veǇa 
ďilgisaǇar oǇuŶlarıŶdaŶ kaçıŶŵakͿ 
 

 



Medikal tedavi 

• DS'li hastalarda eŶ sık kullaŶılaŶ antiepileptik ilaçları 
valproat, clobazam, topiramat, stiripentol, 
levetirasetam ve bromürleri içerir. 
 
 
•Çoğu hastada valproatı ďiriŶĐi sıra ilaç olarak kullaŶıp, 
uǇguŶ valproat dozuŶa ve seruŵ seviǇeleriŶe rağŵeŶ 
nöbetlerin kontrolü Ǉeterli olŵazsa genellikle clobazam 
eklenir. 
 
 
 
 
 



    Valproat (Depakin) 
 
• Valproat, DS'li hastalarda ǇaǇgıŶ olarak öŶerilŵiş geŶiş 

spektrumlu antiepilepik  bir ilaçtır. 
 

• DS içiŶ ďiriŶĐi ďasaŵak  ilaç olarak düşüŶülŵektedir.    

 
     Clobazam (Frizium) 
 
•   Clobazam, DS'li hastalarda tercih edilen ilk ilaç 
ekleme tedavisidir.  

 
• Birçok ülkede ǇardıŵĐı aŶtiepileptik ilaç olarak 

kullaŶılŵak üzere oŶaǇlaŶaŶ, geŶiş spektruŵlu 
antikonvülzan aktiviteye sahip bir benzodiazepindir. 

 
 



     İlk iki ilaĐa yaŶıtsız hastalar  
 

• Nöďetleri koŶtrol altıŶa alıŶaŵaǇaŶ Ǉa da iŶtoleraŶs 
gelişeŶ hastalarda valproat ve clobazam ile ǇapılaŶ 
birinci basamak tedavi ďireǇselleştirilŵelidir. 
 

• Diyet terapisi (örn., Ketojenik diyet) ve cerrahi terapiler 
(örn.,Vagus siŶir uǇarıŵıͿ dahil, farŵakolojik olŵaǇaŶ 
tedavileriŶ ǇaŶı sıra ek geŶiş spektruŵlu antiepileptik 
ilaç seçenekleri de mevcuttur. 
 

• GeŶiş spektrumlu antiepileptik ilaçlar arasıŶda 
topiramat, stiripentol ve levetirasetam vardır. 

 
 
 



      KaçıŶılŵası gereken ilaçlar  
 

• Karbamazepin ve benzeri analoglar (okskarbazepin, 
eslikarbazepin) giďi sodǇuŵ kaŶalı blokorü ilaçlar, 

  

• Lamotrijin ve fenitoin, DS'li hastalardaki nöbetleri 
ağırlaştıraďilir ve geŶellikle kaçıŶılŵalıdır. 
 

• FeŶitoiŶiŶ ďazı hastalarda paroksisŵal hareket ďozukluklarıŶı 
tetiklediği ďildirildi. 

 

 

 



 

    Acil Nöbet Protokolü 
 
• DS'li tüm hastalara, aĐil Ŷöďet protokolü oluşturulŵalıdır. 

 
• Bu protokol, ďireǇselleştirilŵelidir, aŶĐak çoğuŶlukla benzodiazepinleri 

içerir. 
 

• ÇoĐuğuŶ ailesine, okuluna ve ďakıĐılarıŶa ďir kopǇası verilŵelidir. 
 

• Protokolde evde verileĐek ilaĐıŶ Ŷe zaman  verilŵesi gerektiği ďelirtŵelidir. 
 

•  HastaǇı bir acil servise götürmek için ne zaman acil tıďďi hizmetlerin 
çağrılŵası   gerektiği ďelirtilŵelidir. 
 

• Konvülzif nöbetin ďaşlaŶgıĐıŶdaŶ eŶ az üç ile ďeş dakika içinde rektal 
diazeŵ/ďukkal ŵidazolaŵ verilŵelidir. Sık Ŷöďet geçireŶ  hastalarda 
konvülzif nöbet ďaşlaŶgıĐıŶda ďekleŵedeŶ rektal diazeŵ/ďukkal ŵidazolaŵ 
verilmelidir. 
 

• Tam doz, nöbeti devam eden çocuklarda ilk dozdaŶ ďeş ile on dakika sonra 
tekrar edilebilir. 
 
 



Prognoz 
• DS'li hastalarıŶ ďüǇük çoğuŶluğuŶda, öŵür ďoǇu devaŵ 

eden ve tedaviye dirençli nöbetlerin ǇaŶı sıra orta-
şiddetli ďilişsel ďozukluklar vardır. 
  

• Konvülsif nöbetler genellikle ömür boyu devam eder.  
  
• UzuŶ süreli takip çalışŵalarıŶda, konvulsif nöbetler ve 

konvulsif status epilepticusta özellikle 3.dekattan sonra 
bir azalŵa olduğu görülŵektedir.  

  
• Atipik aďsaŶs, ŵiǇokloŶik ve fokal Ŷöďetler sıklığıŶda 

azalŵa eğiliŵi gösterir veǇa ǇetişkiŶ döŶeŵde 
kaybolurlar. 
 
 



Prognoz 

• DS'li hastalar, erken mortalite riski taşır, aŶĐak ďazı 
hastalar ǇetişkiŶliğe kadar Ǉaşarlar.  
 

• En sık görüleŶ ölüŵ ŶedeŶleri epilepside ;SUDEPͿ aŶi 
beklenmedik ölüm ve status epileptikus gibi 
gözükmektedir.  

 

 

 



AyırıĐı TaŶı 
• DS aǇırıĐı taŶısı, hastalığıŶ ďelirli evreleriŶe göre değişir. 
• İlk Ǉa da ďirkaç feďril ŶöďetteŶ soŶra DS'Ǉi doğru teşhis etmek 

zordur. 

• Tipik ŵiǇokloŶus ve ŵiǇokloŶik Ŷöďetleri olaŶ ǇetişkiŶ 
hastalarıŶ da özellikle hastalığıŶ ilk ďirkaç ǇılıŶı aŶlataŶ tıďďi 
kaǇıtları mevcut değilse doğru teşhisi güçtür. 

• TaŶı, ǇaşaŵıŶ ikiŶĐi Ǉılı ile plato evresi  5-ϲ Ǉaş arasıŶda kliŶik 
olarak daha kolaǇ Ǉapılır. 
 

 



AǇırıĐı TaŶıda; 
• Febril konvulziyon 

• Lennox-Gastaut sendromu (LGS) 

• Miyoklonik-astatik epilepsi (Doose sendromu) 

• İlerleǇiĐi miyoklonus epilepsisi (PME),  

• Ağır infantil multifokal epilepsi (SIMFE)  

• PCDHϭϵ ile ilişkili epilepsi 

 



 HastaŶıŶ İzleŵi 
• Dravet seŶdroŵu taŶılı, keppra ve ĐoŶvuleǆ kullaŶaŶ hasta,  status 

epilepticusla geldi. 

• Ç.ŶörolojisiŶe daŶışılarak hastaǇa Ϭ,ϭŵg/kg’daŶ dormicum infüzyonu 
ďaşlaŶdı. 

• HastaŶıŶ ŶöďetleriŶiŶ durŵaŵası üzeriŶe ϭϱ dk aralıklarla ile 
0,6mg/kg’a kadar doz arttırıldı.  

• HastaŶıŶ Ŷöďetleri durduralaŵaǇıŶĐa ϮϬŵg/kg’ daŶ valproik asit 
yüklendi. 

• HastaŶıŶ Ŷöďetleri durdu. Ara ara kısa süreli kasılŵaları devaŵ etti. 
• Subfebril ve febril ateşleri devaŵ etti. 
• HastaŶıŶ  diŶleŵekle ac sesleri kaďa, akut fazları Ǉüksek, paac 

grafisinde infiltrasyon ŵevĐut olŵası üzeriŶe pnömoni taŶısıǇla 
sefaperazon.  sulbaktam ďaşlaŶdı.TedaviŶiŶ ϱ. güŶüŶde ateş 
Ǉüksekliği devaŵ etŵesi üzeriŶe tedavisiŶe  teikoplanin eklendi. 

 

 

 



HastaŶıŶ izleŵi  

• Takipnesi ve taşikardisi takipleriŶde devaŵ edeŶ hasta 
oksijenli ve monitorize takip edildi.  

• YakıŶ Ŷöďet takiďi Ǉapıldı. Nöďetleri olŵadıkça dormicum 
infüzyonu azaltıldı. 

• HastaŶıŶ pediatri servisiŶe Ǉatışı Ǉapıldı.  
• İzleŵde soluŶuŵ sıkıŶtısı gelişeŶ hasta ǇoğuŶ ďakıŵa alıŶdı. 
• ÇYBÜ izleminde ARDS tablosu ve multiorgan Ǉetŵezliği 

geliştiği içiŶ kaǇďedildi. 
 



 

 

 

                           

                                    teşekkürler 


