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OLGU

* 4 yas 8/12 kiz hasta

e 12 saatte 9 kez ndbet gecirme sikayeti ile dis merkeze basvurmus



HIKAYE

* Ilk nébetini 6 aylikken atesli ndbet seklinde gecirmis

* Febril-afebril nébetlerinin devam etmesi ve gelisimsel gerilemesi
olmasi Gzerine, genetik analiz gébnderilmis ve dravet sendromu tanisi
almis

* Valproik asit ve klobazam kombinasyonu ile kismi nobet kontroli
saglanmis



HIKAYE

e |ki gindur burun akintisi ve hafif 6ksurugl olan hasta evde tekrar kere
nobeti olmasi GUzerine dis merkeze basvurmus

* Dis merkez gozleminde de ndbet tekrari olunca Universitemiz cocuk
acil klinigine sevk edilmis

* Cocuk acil klinigine geldiginde bilinci kapaliymis ve bes dakika icinde
ard arda iki jeneralize tonik ndbeti daha gézlenince cocuk norolojisi
onerisi ile IV midazolam inflizyonu baslanmis



OZGECMIS

* Antenatal: Takipli, sorunsuz gebelik
* Natal: G1P1 anneden, 38 hafta, 3000 gr normal dogum

* Postnatal: Yasaminin 2. gintnde indirekt hiperbilirubinemi sebebiyle
1 gun fototerapi almis

* Asilari tam

e Desteksiz oturma 8 ay, yurime 14 ay, ilk kelime 19 ay, cimle kurma
yok

* Hastada 2 yasindan sonra bilissel gerileme olmus, su an otizm
spektrumunda



SOYGECMIS

Anne - baba akrabaligi yok.
Anne: 29 yas, SS

Baba: 34 yas, SS

1.Cocuk: Hastamiz
2.Cocuk: 1,5 vyas, E, SS
Ailede epilepsi olan birey yok.



FIZIK MUAYENE

* Ates: 38.2° Nabiz: 125 atim/dk Tansiyon: 110/80 mm/Hg
 Bilinci kapali, agr ile gboz acmasi ve agridan kacinma var, inleme

seklinde sesler cikartiyor
* Pupiller midriyatik, IR yavas aliniyor

Motor Yanit

Emre itaat-

Agriya lokalize -

Agridan kaginma-

Fleksoryanit-

Ekstensoryanit-

Agriya yanitsiz-

Sozel Yanit

-Oriente
-Konfilize
-Uygunsuz Sozler

-Anlamsiz bagirma

-Yanitsiz

Goz Agma

Spontan-
Sesli uyariile-
Agriliuyariile-

Yanityok-




FIZIK MUAYENE

* Deri rengi soluk ve nemli, deri alti yag dokusu yeterli, turgor normal.

* Bas ve boyun: lenfadenopati yok, toplardamar dolgunluk yok.

* Gozler: Isik refleksi her iki yanli yavas alintyor. Pupiller midriyatik

* Kulak, burun, bogaz muayenesi: tonsilleri hiperemik, postnazal seroz akintisi var.
e Kardiyovaskiiler sistem: Tasikardik, S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiiriim duyulmad..

* Solunum sistemi: Hisilti ve ronkls mevcut. Her iki akciger solunuma esit
katiliyordu.

* Batin muayenesi: Bagirsak sesleri dogal. Duyarllik, defans, rebound yok.
Organomegali yok.

* Haricen kiz.
* Kas-iskelet sistemi: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Tirnaklar dogal.



HANGI TETKIKLERI
PLANLARIZ?



L ABORATUVAR
o

WBC: 4530 Glukoz: 83,6 mg/dL LDH:240 U/L
HGB: 12,8 g/L BUN: 12,9 mg/dL Amonyak: 45 ug/dL
HCT: % 33,8 Kre: 0.43mg/dL Laktat: 9
MCV: 85,1 fL Na/K: 133 / 4,9 mmol/L T.protein:72.6 g/L
PLT: 92 000 Cl:97 mmol/L Albumin: 43,4 g/L
Ca/P: 8,9/4,4 mg/dL CRP: 0,5 mg/L
Mg: 1,9 mg/dL U.asit: 4 mg/dL
AST/ALT: 51/27 U/L Valproik asit : 110 pg/ mL

Ph:7.21/PCO2:51/cHCO3: 27

Solunum yolu etken paneli: influenza A.... pozitif



* Bilinci kapali hasta

e 5 dakikadan kisa surede
nobet tekrari

* Bilinen gelisimsel ve
epileptik ensefalopati
oykusu



TANI

e STATUS EPILEPTIKUS




Status
Epileptikus
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NOobet nedir?




Status
epileptikus
nedir?




NEDEN?

Nobeti durdurmakta Nobetin anormal
gorevli uzamasina sebep

mekanizmalarin olan mekanizmalarin
vetersizligi JENEINEN




/AMAN

tleiiieee, Anormal sekilde uzamis nébet
EN ERKEN NE ZAMAN DURDURALIM?

| 7 AsildigI takdirde uzun dénem sonuglara
sebep olacak siire

EN GEC NE KADAR SUREDE KONTROL ALTINA
ALALIM?




t1 suiresi t2 suresi

Tonik klonik SE 5 dk 30 dk

Farkindahgin bozuldugu fokal SE 10 dk > 60 dk

Absans SE 10-15 dk* bilinmiyor

*yeterince kanit yok




30 DAKIKA!




Konvulsif ;-E.E“”;?;Odjﬁem ibﬁgik SEd
Status
Epileptikusta

. . 3. Direncli SE... 4. Super direngli




Direncli Status Epileptikus

Benzodiazepin ve ardindan
uygun olabilecek bir
antiepileptik verilmesine
karsin durmayan nobet

Evre 3

30-60 dakika

% 10-40
MORTALITE %40!!!




Sudper Direncli
Status Epileptikus

* Yirmi dort saatten uzun devamli ya da aralikli nébet
aktivitesi (anestezik ilaglara karsin) veya

* Anestezik azaltma doneminde ndbet aktivitesinin geri

gelmesi

* Evre4
* > 24 saat
e %7-12



Epilepsi tanill
cocuklarda

* Coklu ilac kullanimi, sik AEI degisimi
AE| kesimi
EEG’de jeneralize bozukluk

Noromotor gerilik

Ilk ndbetin SE olmasi

Erken yasta ndbetlerin baslamasi

Lezyoner/metabolik etyoloji l




Nedenleri

.. 0
* 1. Nedeni bilinmeyen status epileptikus m
e 2. Akut nedenler (Febril konvtlziyon (%32-52), f
meningo-ensefalit, febril enfeksiyon, asilama, Oy
elektrolit bozuklugu, hipoglisemi, perinatal "y

hipoksi, inme, zehirlenme)

3. Akut olmayan nedenler (kortikal
malformasyonlar, beyin timaorleri, norokutan FP
hastaliklar, otoimmun hastaliklar, monogenik
epileptik ensefalopatiler, kromozomal
hastaliklar, metabolik hastaliklar)




SE Siniflandirma

1. Semiyoloji

2. Etyoloji

3. EEG korelasyonu
* 4. Yas

*TANI-TETKiK-TEDAVi




SE Siniflama/ 1. Semiyoloji

* SE klinik olarak nasil prezente oldu?
e Siniflamanin bel kemigi!

* 1. Belirgin motor semptomlarin varhgi/yoklugu
* 2. Bilinc durumunda bozulmanin derecesi



Konvulsif: stirekli veya kesintili olabilen, genellikle bilateral
asiri anormal kas kasilma episodu



NONKONVULSIF STATUS EPILEPTIKUS

* Primer olarak biling degisikligi ile kendini gosteren jeneralize tonik klonik SE’deki gibi dramatik
konvilsiyonlarin gértlmedigi SE’dur.

1. Bilinglilik diizeyinde azalma veya degisme (vejetatif, davranissal, aura)

» 2. Belirgin motor aktivite olmamasi (koma, miyoklonus, nistagmus, otomatizma)



0 1. Bilinen (= Semptomatik)

SE Siniflama/ 2.
Etiyoloji

A. Akut (orn., inme, intoksikasyon,
ensefalit...)

B. Uzak (6rn., posttravmatik,
postensefalitik, inme sonrasi...)

C. Progresif (6rn., beyin tm, Lafora
hastaligi ve diger PME...)

D. Tanimlanan elektroklinik
sendromlarda SE

2. Bilinmeyen (= Kriptojenik)

/4



SE Siniflama/ 3. EEG bulgular

* Epileptiform desarjlar ana bulgudur ancak SE siresi uzadikca ritmik non-epileptiform
paternler gorulebilir.

o« ***(Qgzellikle NKSE’de cok onemlidir!!!!




SE Siniflama/ 3. EEG bulgular

1)

2)

3)

4)

5)
6)

Konum: jeneralize (bilateral senkron paternler dahil), lateralize, bilateral bagimsiz,
multifokal

Paternin adi: Periyodik desarijlar, ritmik delta aktivite veya diken-dalga/keskin-dalga
ve alt tipleri.

Morfoloji: keskinlik, faz sayisi (6rn. trifazik morfoloji), net ve goreceli amplitid,
polarite

Zaman iliskili 6zellikler: prevelans, siklik, stire, ginlik patern siresi ve indeksi,
baslangic (ani, kademeli artis) ve dinamikler (gelisen, dalgalanan veya duragan).

Degisim : uyaran ile ve ya spontan.
EEG’de mudahalenin etkisi (ilag)




Konvdulsif Status Epileptikus
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Non-konvdulsift Status Epileptikus
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SE Siniflama/ 4. Yas

1. Neonatal (0 - 30 giin)

2. Sut cocuklugu (1 ay -2 yas)

3. Cocukluk ( > 2- 12 yas)

4. Adolesan ve eriskin (> 12 — 59 yas)
5. Yash (= 60 yas)




SE Siniflama/ 4. Yas




* Norotransmitter yogunlugundaki
degisiklikler

* Sinaptik Gama-aminobutirik asit reseptorleri
internalize oluyorken, glutamat reseptorleri

PATOF ‘ /YOLO \ artmis sekilde disari saliniyor.

* GABA A reseptor kaybi ve Glutamat
reseptorlerin artisi ile birlikte uzamis
nobetlerde benzodiazepine rezistans

gelisiyor.




Figure 1: Schematic diagram shows change in postsynaptic receptors after continued status epilepticus. The GABAergic receptors are endocytosed and its number is decreased by clathrin, and the clathrin-coated vesicles
are destroyed by the endosomes; however, the glutamate receptors are upregulated. C = clathrin-coated vesicle

Before status After continued status

Glutamate

Endoplasmic
reticulum




TANISAL YAKLASIMLAR

Onerilen Tetkikler

o Kan sekeri (parmak ucu hizli degerlendirme)
e o Serum elektrolitleri, Ca, Mg, rutin biyokimya
e ¢ Kan gazi, PH

e ® Tam kan sayimi

* o idrar-kan toksik inceleme

* o Serum AEi seviyesi




TANISAL YAKLASIMLAR

Duruma Bagh Onerilen Tetkikler

* o Kan kuiltird, lomber ponksiyon (inf, SSS inf stiphesi)
e o Genetik test

e Metabolik hastaliklar icin metabolik tarama (stiphe ?)
e e NOro-goriintiileme (MRG/ CT)



0-5 Dakika Stabilizasyon Zamani 1. Hastay stabilize et ( Havayolu, solunum, dolagim, norolojik
1. Hastay: Stabilize Et ABC 2 . igin

2. Monitorize Et ‘monitorize et

3. Oksijen Destegi Sagla 3. Oksijen destegi, nazal kanil/maske ile oksijen ver, solunum
5. Kan Sekeri Bak destegi ihtiyaci olursa hastay: entiibe et i

6. Damar Yolunu Ag 4. EXG monitorizas)

yonunu baglat
5. ASLA KAN SEKERINI UNUTMA ! Kan glukoz degerini kontrol et,
Kan gekeri <60 mg/dl ise 2cc/kg %10 dekstroz bolus puge (IV) ver.

5. Dakika

doz1 20da-
kikadan uzun sirede ver, >50kg 50mg/dk hizinda ver) *fenitoin
Rektal diazepam 0,2-0,5 mg/kg doz (tek doz) yada;
Midazolam 0.15 mg/kg IV (maksimum doz 10 mg) yada
yada Midazolam 0.15 mg/kg IM (maksimum doz 10 mg! Fenobarbital :
Diazepam 0.25 mg/kg IV (maksimum doz 10 mg) yada doz 19}
Midazolam 0.3 mg/kg (bukkal yada intranazal (maksimum sirede ver) *fenobarbital kullaniyorsa yikleme dozunu yarrya
doz 10 mg) duiir
Levetirasetam:
159) 015
uzun sirede ver )
.
10. Dakika Valporik asit:

20 mg/kg IV/intraosseos (maksimum doz 3g), ihtiyag olursa 20
mg/kg tekrarla, g1 olanlarda

sakin (POLG mutasyonu)

TEKRARLA TEXRARLA
° Midazolam 0.15 mg/kg IV (maksimum doz 10 mg) Rektal diazepam 0,2-0,5 mg/kg doz (tek doz)
yada ya
Diazepam 0.25 mg/kg IV (maksimum doz 10 mg) Midazolam 0.15 mg/kg IM (maksimum doz 10 mg)
yoda 2.basamak ilaclar ile nobet durmazsa yada nobet tekrar ederse
Midazolam 0.3 mg/kg (bukkal yada intranazal (maksimum
doz 10 mg) Nobetin dev:
ot igi vey solu-
num ha, oksijen
Hast:

Anestezik dozlarda asagida belirtilen ilaglardan biri tercih edilir

Midazolam
Yukleme dozu 0.2 mg/kg infizyon his 2 mg/dk maksimum 2
mg/kg/st

""""""""""" Fenobarbital
Nébet 15 Dal Gegmesine Ragmen Durmadiysa Yukleme dozu 5 mg/kg inffiizyon hizi 50 mg/dk, maksimum 5
Vaskiiler yo! bul . Bulamadrysan gerekiyorsa intraosseos mg/kg/st
yolla damar yolunu ag “op'"ul

Yukleme dozu 2-7 mg/ks 50 mg/dk 5

Nobet 15 Dakika Gegmesine Ragmen Durmadiysa ;

Fenitoin 15-20 mg/kg IV

VEYA
Propofol
Yukleme dozu 1-2 mg/kg infizyon 20 mcg/kg/dk, doz >65 mc-

Fenobarbital 20mg/kg IV —— g/kg/dk da uzamiy uygulamalarda propofol infiizyon sendromu-
etmek gerekir.

VEYA
Ketamin
Levetirasetam 20 mg/kg IV Yukleme dozu 1-3 mg/k 45 mg/kg, 100
VEYA Didinik nédb i
olabilir ve ileri dizey tedavi gerekebilir.
Valporik asit 20 mg/kg IV yagindan kigok piridok
‘MWW" —
0 zayif hava girigl, solu-
num abasinda azalma, apne, santral siyanoz gibi yetersiz venti-
las
a.:w(-mm-mmhw.

- BMV yetersizligi veya ihtiyacin uzamasi

30. Dakika Sonrasinda Nobet Devam Ediyorsa -sstsun
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FIRES VE NORSE

NORSE: Yeni baslangicli
re.frakter status epileptikus;
Oncesinde nobet oykisu

yok, yapisal bozukluk yok
ve etyolojik incelemelerde
bir sonuca varilamiyor

%27 mortal
%50 etyoloji aydinlatilabiliyor: otoimmun ensefalit

of Epilepsy

FIRES: Atesli enfeksiyon
iliskili epilepsi sendromu;
NORSE’un bir alt grubudur.
Direncli SE 6ncesinde (2 hf-
24 saat) atesli enfeksiyon
olmasi gerekir.




SPECIAL REPORT

A definition and classification of status epilepticus — Report
of the ILAE Task Force on Classification of Status
Epilepticus

*1{Eugen Trinka, §Hannah Cock, YDale Hesdorffer, #Andrea O. Rossetti, **Ingrid E. Scheffer,
t+5Shlomo Shinnar, {{5imon Shorvon, and §§Daniel H. Lowenstein

Epilepsia, 536010): 15151523, 2015
doiz 10111 1epi. 13121







Cumhuriyetimizin 100. yili kutlu olsun!



