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Bebeklik ve Cocukluk Cag1
Epilepsi Sendromlari

Epileptic Syndromes in Infancy and
Childhood: Translation

OZET Derlemenin amact: Bu makalenin amaci, yeni epilepsi sendromlarini gézden gegirmek, eski
sendromlara yeni bir bakis agis1 saglamak ve bu sendrom kavraminin temel etiyoloji ve tedavi
aragtirmalar: tizerindeki etkisine vurgu yapmaktir. Son bulgular: “International League Against
Epilepsy” siniflamasina déhil edilenlerin yaninda, febril nobet arti, benign ailevi neonatal-infantil
nobet (BFNIS), uykuda orta hat diken dalgalariyla birlikte gelisen benign infantil fokal epilepsi
(BFIS), bebekligin malign migratuar parsiyel nobetleri, okul ¢ag1 ¢ocuklarda “devastating” epilepsi
ve gec baslangich kriptojenik spazmlar yeni epilepsi sendromlar: olarak sayilabilir. Genetik, bazi
yeni antitelerin (BFNIS, BFIS ile koreoatetoz) tespitinde, eski sendromlarin (Dravet sendromu ve
miyoklonik astatik epilepsi) sinirlarinin ¢izilmesinde ve mekanizmalarimin (infantil spazmlar,
piridoksin bagimli n6bet, siipresyon patlamali neonatal ensefalopati) belirlenmesinde merkezi bir
rol oynamaktadir. Ozet: Gok sayida cocugun, 6zellikle bebeklerin klinik tablosu, tanimlanan higbir
epilepsi sendromuna uymaz. Infantil epilepsili pek cok hastada hala mevcut epilepsi sendromunun
nedenlerinin tespitine veya taninmasina ihtiyag¢ duymaktadir.

Anahtar Kelimeler: Siniflama, epilepsi genetigi, epilepsi sendromlari, epileptik ensefalopatiler

ABSTRACT Purpose of review: The aim of this article is to review new epilepsy syndromes, acquire
a new understanding of older ones and emphasize the impact of this concept on basic research re-
garding aetiology and treatment. Recent findings: In addition to those included in the classification
of the International League Against Epilepsy, new epilepsy syndromes comprise febrile seizures
plus, benign familial neonatal-infantile seizures (BFNIS), benign infantile focal epilepsy with mid-
line spikes and waves during sleep (BFIS), malignant migrating partial seizures in infancy, devas-
tating epilepsy in school age children and late onset cryptogenic spasms. Genetics played a central
role in identifying some new entities (BFNIS, BFIS with choreoathetosis), to delineate older syn-
dromes (Dravet syndrome and myoclonic astatic epilepsy) and determine their mechanisms (in-
fantile spasms, pyridoxine dependent seizures, neonatal encephalopathy with suppression bursts).
Summary: A significant number of children, mainly infants, do not fit in any of the described
epilepsy syndromes. Still many patients with infantile epilepsy require the identification of cause

or recognition of an epilepsy syndrome.

Key Words: Classification, epilepsy genetics, epilepsy syndrome, epileptic encephalopathies
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ocuklarda epilepsinin seyri ¢ok degiskendir ve prognozu baslangi¢
yasina, nobet tiplerine, interiktal sartlara, elektroensefalografi (EEG)
bulgularina ya da nedene gore belirlemek miimkiin olmayabilir. An-
cak;’baslangi¢ yasinin, nobet tiplerinin, interiktal sartlarin ve EEG bulgula-
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rinin kombinasyonu, epilepsi sendromunun, nedeni
ve prognozu hakkinda bazi ipuglar1 saglayabilir. Ay-
n1 zamanda, bakim verenlerin birbirleri ile iyi bir
iletisim kurmasini da saglar. Zemindeki genetik
yap1 dahil, tedavi stratejisi ve etiyolojiyi dikkate
alan aragtirmalar yararlidir. Temel epileptolojide
saglanan son ilerlemeler bu konuyu gii¢clendirmis
ve belli bir sendromun 6zel nedenlerinin tespitini
saglamistir.

Bu ¢aligmada, daha 6nce bilinen sendromlar ve
yeni epilepsi sendromlar1 hakkinda elde edilen ye-
ni bilgilere odaklanilacaktur.

I BENIGN AILEVi
NEONATAL-INFANTIL NOBET

Bu sorun benign ailevi neonatal konviilziyon 1.
[Benign familial neonatal convulsion (BFNC)] ve
benign ailevi infantil konviilziyon 2. [benign fami-
lial infantile convulsion (BFIC)] veya bagka bir
deyisle benign ailevi neonatal-infantil nébet 3. [be-
nign familial neonatal infantile seizures (BFNIS)]
arasinda kalmistir.! Bu ailelerin tespiti BFNC’de 2
giinden, BFIC’de 6 aya kadar uzayabilir. Giiniimii-
ze kadar, SCN2A mutasyonlu toplam 10 aile bildi-
rilmistir. Net BFIC fenotipli ve SCN2A mutasyonlu
bir Italyan aile, BFNIS ve BFIC'nin értiigen klinik
ozelliklere sahip oldugunu diisindiirmiistiir.> En
son yayinlanmis bir klinik spektrum derlemesinde
neonatal baglangi¢ vurgulanmais olsa da, BENC'li ai-
lelerde SCN2ZA mutasyonlar1 olmadig: bildirilmis-
tir.?

I AILEVi INFANTIL KONVULZIYONLAR VE

KOREOATETOZ

Otozomal dominant taginan paroksismal koreoate-
tozlu benign ailevi infantil nobet ilk olarak 1997
yilinda tanimlanmigtir.* Farkl: tilkelerden 20’den
fazla aile bildirimi yapilmigtir. Nobet 3.-12. aylar-
da baslar, parsiyeldir ve daha 6nce belirtildigi gibi,
sekonder jeneralize olabilir.’ Nobet kisa siirede so-
na erer, ancak 5-9 yil icinde paroksismal koreoate-
toz baglar. Paroksismal ataklar halinde, istirahatte
gelisebilir ya da egzersiz ve anksiyete ile indiikle-
nebilir. Ataklar arasinda noérolojik muayene ve
EEG traseleri (psikomotor gelisim gibi) normaldir.
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Genetik caligmalar, kromozom 16’nin perisentro-
merik bolgesinde bir baglantinin varlig: lehine giic-
li kanitlar saglamaktadir. Bugiine kadar hicbir
nedensel gen bulunamamistir.

I UYKUDA ORTA HAT DIKEN DALGALI
BENIGN INFANTIL FOKAL EPILEPS]

Nobet baglangici 4-30. aylar arasindadir. Nobet be-
lirtileri tipiktir, kisa siireli siyanoz, bos bakma ve
nadir lateralize edici bulgularla karakterizedir.
Tiim olgularda sadece uykuda, giiclii bir EEG gos-
tergesi olan orta hat bolgelerinde lokalize diken ve
sonrasi ¢an sekilli yavas dalga izlenir. Prognoz do-
gal olarak iyidir ve hastalarin ¢ogunda antiepilep-
tik ilac (AEI) gerekmez.®

I SUPRESYON PATLAMALI
EPILEPTIK ENSEFALOPATI

Bu agir sorun ilk 3 ayda baglar. EEG’de birkag sani-
ye stiren paroksismal aktivite patlamalar (¢oklu di-
kenler) ve alternan diiz ya da diigitk amplitiidli
trase epizodlar1 gozlenir (bu kombinasyona supres-
yon patlama denir). Bu durum hem uyanik hem de
uykuda goriilmekle birlikte, agirlikli olarak uyku-
da gozlenir. Degisken derecelerde miyoklonus ya
da spazmlarla birlikte olan parsiyel nobetler eslik
eder.

“International League Against Epilepsy” sinif-
lamasinda,” siipresyon patlamali iki hastalik bulun-
maktadir: Erken infantil epileptik ensefalopati
(EIEE) ya da Ohtahara sendromu?® ve neonatal mi-
yoklonik ensefalopati (EME).’

EIEE’de spazmlar vardir ve siipresyon patla-
mali bulgular1 genelde kortikal malformasyon, he-
mimegalensefali ya da fokal kortikal displazi
tarafinda izlenecek sekilde asimetriktir.® Aicardi
sendromu, oliver dentat displazi ve sizensefali bu
tiir traselerin rastlandig: diger sorunlardir.’” EME’-
de, radyolojik bir beyin lezyonu kanit1 yoktur, has-
talarda erratik ve masif miyoklonus izlenir ve ailevi
niiks vardir." Non-ketotik hiperglisinemi, Menkes
hastalig1, piridoksin ve piridoksal fosfat bagimlilig:
ve glutamat transporter defekti olabilir ve tiim bu
sorunlarda agir1 glutamat transmisyonu ortaktir.'
Piridoksin bagimlilik geni olan antiquitin, bobrek-
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lerde piridoksin ile yarisan ve eksikligine yol acan
alfa-aminoadipik-semialdehit salgilanmasina neden
olur.B*

Her ne kadar her iki antite arasindaki ayrim
etiyolojik ve terapotik agidan 6nemli olsa da, has-
tada bu ayrimi yapmak zor olabilir, zira miyoklo-
nus ve spazmlar o yasta karistirilabilir, ¢linki
supresyon patlamalar fragmente hipsaritminin er-
ken bir varyanti olabilir ve biitiin hastalar EIEE ve-
ya EME kriterlerini tamamlamayabilir.!* Son
olarak, beyin manyetik rezonans goriintiileme
(MRG)’nin normal oldugu akraba olmayan 2 EIEE
olgusunda ARX geninde infantil nébettekinden da-
ha uzun bir polialanin ekspansiyonu (“Aristales-
related homeobox”) gézlenmistir.”>*

I INFANTIL SPAZMLAR VE WEST SENDROMU

Spazm kiimeleri, psikomotor gerileme ve hipsarit-
minin bir kombinasyonu olan West sendromu ¢o-
gunlukla 3.-12. aylar arasinda baglar. Kriptojenik
olgular tiim olgularin %9-15’idir, geri kalani semp-
tomatiktir. Semptomatik olgular bazi prenatal, peri-
natal ve postnatal faktorlere sahiptir. Farkli beyin
disgenezleri (lizensefali, hemimegalensefali, fokal
kortikal displazi, septal displazi veya kallozal age-
nez), kromozomal (Down sendromu, del1p36) ve-
ya tek gene (ARX veya STK9 gen mutasyonlar1)

1617° Bazen tedavisiz fe-

bagli nedenler bildirilmistir.
nilketontiri, tetrahidrobiopterin eksikligi ve NARP
mutasyonu gibi mitokondriyal sitopatiler de izle-
nebilmektedir. Menkes hastalig siirecinde infantil

spazmlara ¢ok sik rastlanmaktadir.

Vigabatrin ve steroidler tedavinin temelidir.
Erken tedavi, sonucu diizeltir.'"® Tiiberosklerozun
haricinde bagka bir sorunu olan hastalarla yapilan
kontrollii ¢aligmalarda, vigabatrine kiyasla steroi-
din kisa siireli etkilerinin daha iyi oldugu, buna
karsin hormonal tedavi ile relaps hizinin daha yiik-
sek olmasi nedeni ile uzun vadeli etkilerin ayni ol-
dugu goriilmistiir.'”?' Bazi etkileri olan topiramata
gecmeden Once, cerrahi igin radyolojik ¢alisma ya-
pilmalidir, ancak kotiilesme bildirilmigtir.?2? Ke-
tojenik diyetin yeri de belirlenmelidir.*

Nedeni bilinmeyen ilaca direngli 6 West sen-
dromu hastasinda, subkortikal yapilarda gegici bir
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diffizyon kayb1 bildirmistik. Bazi dogumsal me-
tabolizma hatalar1 veya ilag toksisitesi gibi toksik
lezyon olasiligy diisiiniilmiistiir, ancak en olas:
secenek epileptik ensefalopati gibi goriinmek-
tedir.®

J KRIPTOJENIK GEG BASLANGIGLI
EPILEPTIK SPAZMLAR

On iki ve 48 ay arasinda ortaya ¢ikan gec baglan-
gich kriptojenik epileptik spazmlarin West ve Len-
nox-Gastaut sendromlar: arasinda gegis bulgular

vardir.2**

EEG’de klasik hipsaritmi izlenmez, an-
cak yavas diken-dalgalarla kombine temporal veya
temporofrontal yavas dalga veya diken fokusu iz-
lenir. Tktal olaylarda kiime halindeki spazmlar, to-
nik nébetler ve atipik absanslar birliktedir. Tktal
EEG’de jeneralize yiiksek-voltajli yavas dalgalar:
diffiiz voltaj ateniiasyonu tizerine binmis hizh ak-
tivite izler (kiimeler halinde gelen epileptik spazm-
lar igin tipik). Klasik infantil spazm tedavisi,
olgularin neredeyse yarisinda yeterli olmaktadir.

Bu yeni tanimlanmisg kriptojenik sendrom sa-
dece infantil n6betin ge¢ bir varyant1 degildir, ay-
n1 zamanda posterior matiirasyon Ozellikleriyle
kombine West sendromunun ve anterior matiiras-
yon ozellikleriyle kombine Lennox-Gastaut sen-
dromunun aksine, temporal loblarda matiirasyon
disfonksiyonu eglik edebilir.

J] BEBEKLIK GAGINDA MALIGN
MIGRATUAR PARSIYEL NOBET

[k olarak 1995 yilinda 14 bebekte bildirilen? be-
beklik ¢agi doneminin malign migratuar parsiyel
nobeti [malignant migrating partial seizure in in-
fancy (MMPSI)], ilk 6 ayda baslayan, zamanla ne-
redeyse devaml hale gelen, hizli ilerleyici parsiyel
nobetle karakterize bir epileptik ensefalopatidir.
Baglangicta korteksin bir bolgesinden digerine gog
eder ve psikomotor becerilerde major bir yikim ge-
lisir. Avrupa, Asya ve Amerika Birlesik Devletle-
ri'nden olgu bildirimleri yapilmistir.

Erken nobetin motor ve otonomik bilesenleri
vardir, ge¢ nobetler ise daha polimorfiktir, ayni
hastada bir nobet ile digeri birbirinden farkli olabi-
lir. Nobet bebeklik ¢agindaki parsiyel nobetlerden
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birkag¢ dakika daha uzun siirebilir, zamanla daha sik
jeneralize olma egilimi gosterir. Miyoklonus nadir
ve spazmlar istisnaidir. {1k bir yasin sonunda né-
betler neredeyse siirekli bicimde ve kiimeler halin-
de gelir. Nobet birkag hafta siirebilir ve bu sirada
bebegin durumu ciddi 6l¢tide bozulur, ardindan
nobet birkag hafta kesilir ve bu sirada bebegin du-
rumu yavas yavas diizelir. ilerleyici mikrosefali ge-
ligir.

Giintimiize kadar, alinan tim oykiilere ve ya-
pilan biyokimyasal, radyolojik veya histolojik tet-
kiklere ragmen herhangi bir neden belirlenebilmig
degildir. Ailesel olgu veya akrabalik bildirilmemis-
tir. Bebeklik ¢ag1 migratuar parsiyel nobeti olan 3
cocukla yapilan bir genetik ¢aligmasinda, sodyum
(SCN1A, SCN2A), potasyum (KCNQ2, KCNQ3) ve
klor (CLCNZ) iyon kanallarinda herhangi bir mu-
tasyon saptanamamigtir.?8®

Siireg ¢ok agirdir, ¢iinkli nobetler higbir za-
man kontrol altina alinamaz. Nobetleri ilk bir yag
icinde kontrol edilebilen hastalar nadiren yiiriime-
ye baglayabilir. Ancak, sadece 1 hastanin 7 yaginda
gelisiminin normal oldugu® ve levetirasetamin
olas1 bir erken neonatal baslangicl olguda etkisi
bildirilmigtir.** Gidisattaki bu geligki bu hastalarin
sendromik teshisi hakkinda siiphelere yol agmak-
tadir. Klonazepam ve stiripentol kombinasyonu-
nun etkisi hakkinda agik veriler mevcuttur. Bromit
etkili olabilir, ancak parsiyel epilepsi AEI'ler, 6zel-
likle karbamazepin ve vigabatrinle sorun agirlasi-
yor gibi goriinmektedir.

I DRAVET SENDROMU

[lk olarak 1978 yilinda tanimlanan Dravet sendro-
mu, aslinda normal olan bir bebekte ilk bir yil i¢in-
de ¢ogunlukla ategle birlikte gelisen jeneralize veya
unilateral klonik veya tonik-klonik nobetle karak-
terizedir.! Sonra, miyoklonus, atipik absans ve par-
siyel nobet gibi bagka nobet tipleri de eklenebilir.
Ikinci y1ldan itibaren ilerleyici gelisim geriligi bas-
lar. Nobet atese duyarhidir ve status epileptikusa
doniigmeye egilimlidir.?? Dravet sendromu terimi,
bebeklik ¢aginin agir miyoklonik epilepsisi terimi-
ne tercih edilir, ¢tinkii her hastada miyoklonus ge-
lismez. Ik nobet kompleks febril néobetle
karigabilir, ancak erken niiks bu ayrimi saglar. No-
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betin bu atese hassasiyeti, SCN1A’daki mutasyon-
larin tespitini saglamigtir® [Bu gen ilk olarak febril
nobet artili jeneralize epilepsisi olan ailelerde
(GEFS+) tanimlanmigtir].3* Febril nébet art1 (FS+),
6 yasindan sonra belirti veren veya non-febril no-
betlerin eslik ettigi febril nobetleri tanimlamak
tizere kullanilan bir ifadedir.®® Dravet sendromu,
FS+ baglantili epilepsi spektrumunun en agir for-
mudur. Dravet sendromu olgularinin %?75’inde
SCN1A mutasyonu vardir. Son olarak, negatif mu-
tasyon bildirilen olgularin neredeyse %10 unda
gende parsiyel veya komplet silinme ve daha nadir
olmak iizere duplikasyon bulunur.’*%’* Parental
mozaisizme sahip kalitsal olgular da bildirilmis-
tir.3%%% SCN1A mutasyonlarinin as1 ensefalopatile-
rine neden oldugu gosterilmigtir.**

Dravet sendromunda nobetler ilaca oldukga
direnclidir. Nihai hedef ilk bir yilda nobetleri, 6zel-
likle de status epileptikusu azaltmaktir.*! Ileriye do-
nitk randomize ¢aligmalarda,*’ klobazam, valproat
ve stiripentoliin birlikte status epileptikusu ve to-
nik-klonik nobet frekansini diisiirmede etkinligi
kanitlanmistir. Kismen yanit veren hastalarda, to-
piramat veya levetirasetam eklenmesi etkili olabi-
lir.

Hipokampal lezyon insidansi gézden kagabi-
lir.® Tki veya 3 yagindan sonra cekilen bir T2 agir-
ikl koronal MRG ile bu durum ortaya ¢ikarilabilir.

Bu sendromda 6zellikle sik gelisen ani 6liimiin
mekanizmasi SCNIA mutasyonu olabilir.*

I MiYOKLONIK ASTATIK EPILEPSI

Hastalar “sentrensefalik miyoklonik-astatik petit
mal” terimi altinda toplanir, ¢iinki idiyopatik jene-
ralize epilepsiyle, kombine jeneralize tonik-klonik
nobet, miyoklonus ve jeneralize diken-dalgalarla il-
gili bir genetik egilimi paylastiklar diistiniilmekte-
dir.®

ozelliklerini paylagan bir etiyolojik kavramdir, ancak

Sorun Lennox-Gastaut sendromunun
beyin lezyonu, ilag direnci, status epileptikus atakla-
11 ve biligsel fonksiyonlar iizerinde bir etki bulunma-
maktadir. Her biri Dravet sendromu, “bebeklik
¢aginda benign miyoklonik epilepsi” ve okul ¢caginda
miyoklonik-astatik nbet olarak bildirilen bir epilep-
si sendromundan olusmus alt gruplar vardir.®

Turkiye Klinikleri ] Neur 2010;5(2)
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Miyoklonik astatik epilepsi (MAE), 2-5 yasla-
11 arasinda genelde patlama seklinde tonik-klonik
nobet veya drop ataklar halinde baglar. O yagstaki
ilk tonik-klonik nébet EEG gerektirir ve diken dal-
ga aktivitesi bulunan olgularda tedavi gerekir. Mul-
tipl nobet tipleri arasinda miyoklonik-astatik,
tonik-klonik ve absans nébetler sayilabilir. Non-
konviilziv status epileptikus klasik olarak yeterin-
ce teshis edilemeyen bir komplikasyondur. Tonik
nobet bir kotil prognoz risk faktoridiir.*® Biligsel
yikim Lennox-Gastaut’ta gozlenenden farklidir ve
genelde apraksi ve dizartriden ibarettir. Bu baskin-
ik, miyoklonus gelisimine katkida bulunan rolan-
dik stripin agirlikli olarak tutulumuyla agikla-
nabilir.

MAE’de genetik egilim rol oynar. GEFS+ gen
mutasyonlu FS+ ailelere ait ¢ok az sayida olgu bil-
dirilmistir.>**” Ancak, MAE’den etkilenmis 22 spo-
radik hastalik bir caligmada, 3 major GEFS+
geninde (SCN1A, SCN1B ve GABRGZ2) mutasyona
rastlanmamistir.** MAE’nin Dravet sendromundan
farkli bir genetik zemini vardir ve farkli gen ailele-
rini ilgilendiren poligenik bir bozukluk olarak ak-
tarilir.

Gidisat degiskendir. Cogu hasta 1-3 yil i¢inde
diizelirken, digerlerinde miyoklonik status ve epi-
leptik ensefalopati baglaminda major biligsel yikim
gelisir. Erken ¢ocukluk ¢aginda miyoklonik-astatik
nobetli epilepsinin tedavisi ampiriktir. Bazi bile-
sikler sorunu agirlastirabilir: Fenitoin, karbamaze-
pin ve vigabatrin gibi.* Valproat, etosiiksimid ve
benzodiazepinler (klonazepamdan daha ¢ok kloba-
zam) bagari ile kullanilmigtir. Ancak, en etkili kom-
binasyon valproat + lamotrijin gibi gériinmekte-
dir.>° Benzodiazepin kullanimi miyoklonik status
epileptikus atagina saklanmalidir. Ancak, epileptik
ensefalopati ve siiregen tonik ve miyoklonik nobet-
lerle birlikte biligsel ve motor yikim gelisen hasta-
larda ilag direnci siktir. Sorun belirlenir belirlen-
mez ketojenik diyete baslanmalidir.>'*? Diyete ya-
nitsiz olanlarda veya tolere edemeyenlerde steroid
baslama endikasyonu vardir. Ancak, konviilziv no-
betin presipitasyonundan kaginmak i¢in doz orta
diizeyde tutulmalidir. Yaklagik 1-2 yillik risk peri-
yodu esnasinda relaps: engellemek icin tedavi uza-
tilmalidir.

Turkiye Klinikleri ] Neur 2010;5(2)
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J| YAVAS UYKUDA SUREKLI
DIKEN DALGALI EPILEPTIK
ENSEFALOPATI

Bu sorun ilk olarak yavas dalga uykunun %85’ten
fazlasinda diken dalgalar olarak tanimlanmistir. Son-
radan, atipik benign fokal epilepsi + negatif miyok-
lonus veya fasiyal dispraksi olarak da bilinen agir
cocukluk cagr idiyopatik fokal epilepsi, 6nce rolan-
dik alan1 ve sonra da talamusu tutan vaskiiler pre-
natal veya perinatal lezyonlara bagh semptomatik ve
temporal lobu tutan afazi ve oditori agnozili veya
frontal loplar tutan frontal sendromlu kriptojenik
nobet gibi farkli sorunlarda da daha kiigiik diken ak-
tivitesi oldugu anlagilmigtir.>*>” Agikar motor veya
biligsel yikim 6ykdisii, teshis ve tedavi stratejisi i¢in
elzemdir. Ekspresif disfazi bir SRPX2 monojenik
mutasyonuyla iligkilendirilmigtir.>**

Jj OKUL CAGI COCUKLARINDA
“DEVASTATING” EPILEPTIK
ENSEFALOPATI

Okul ¢ag1 cocuklarinda devastating epileptik ense-
falopati (DESC), daha 6nceden normal olan bir ¢o-
cukta birkag hafta boyunca siiren inat¢1 konviilziv
status epileptikus olarak baslar ve arada sessiz peri-
yodun olmadig: ilaca direngli perisilvian epilepsiye
eslik eden 6zellikle temporal lob fonksiyonunda ol-
mak iizere biligsel fonksiyonlarda dramatik yikim-
la gider.”"* Dért-on bir yaglar1 arasinda herhangi
bir intrakranial enfeksiyona bagl olmayan atesle
birlikte gelisen inatgi status epileptikusu klinik ve
EEG’de perisilvian, bilateral temporal tutulum ka-
nitlarina sahip ilaca direncli epilepsi ve néropsiko-
lojik testlerde MRG ve pozitron emisyon tomografi
(PET) bulgulariyla uyumlu limbik yap1 tutulum
agirlikli frontal disfonksiyon izler. Bu sorun kolay-
ca gozden kagabilir, ¢linki atesle gelir ve kolayca

“gri cevher ensefaliti” olarak kabul edilebilir.®¢!

Beyin inflamasyonu olmasa da, status epilep-
tikus bilateral temporal epileptojenik lezyonlara
neden olabilir: Aslinda sadece daha 6nceden atla-
nan bir epileptik ensefalopati olabilir. Atesle tetik-
lenen ve her iki frontal lobun masif tutulumuyla
giden baska non-inflamatuar epileptik ensefalopa-
tiler de bildirilmistir.**
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Kirk yil 6nce Marseille Okulu tarafindan gelistiril-
mis ve “International League Against Epilepsy”
tarafindan kabul edilen epilepsi sendromlar: kav-
rami, pediatrik epileptolojide hala bir altin stan-
darttir.”%® Dravet sendromu temel mekanizmadan,
yani SCNIA genindeki bir mutasyondan uzun bir
stire 6nce klinik ve EEG kriterleriyle tanimlanmis-
tir. MAE’nin klinik ve EEG simirlarn farkl bir gene-

[ SONUC

tik zeminde tespit edilmistir.

Derlemenin basildi§i dénemdeki konuyla ilgili

makaleler énem durumuna gdre su sekilde
isaretlenmistir:

* konu ile ilgili

** konu ile ¢ok yakindan ilgili

Bu konu ile ilgili ilave kaynaklar bu sayinin Giincel
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BEBEKLIKVE COCUKLUK GAGI EPILEPST SENDROMLARI

Bu kavram DESC ve MMPS gibi yeni sendrom-
larin ozellikle klinik ve EEG kriterleriyle tespitine

izin verir. Norogoriintiileme ve genetikteki gelisme-
ler bu kavramla gelismez. Bu yaklasima dayal1 teda-
vi caligmalari, infantil spazm i¢in vigabatrin ve
Dravet sendromu igin stiripentol gibi spesifik endi-
kasyonlar {iretmistir. Eriskinlerde son epilepsi sen-
dromu tanimi bu gegerliligi artirmistir. Otozomal
dominant lateral temporal lob epilepsi (ADLTLE) ve
otozomal-dominant noktiirnal frontal lob epilepsi

idiyopatik olabilir ve cerrahiye uygun olmayabilir.
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