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Disorders of Electrical Status Epilepticus During Slow Sleep

Sema SALTIK

Epilepsi 2005;11(1):34-43

Yavas uykuda elekiriksel status epileptikus (ESES),
elektroensefalografik (EEG) bir terim olmasina rag-
men epilepsi, davranig/kognitif fonksiyon bozuklu-
gu, motor nérolojik semptomlardan olusan klinik
uzanimlar da icermektedir. Karakteristik EEG bul-
gusu, uyku NREM’de siirekli diken dalga aktivitesi-
dir; bu aktivitenin NREM'in en az %85’ini kapsama-
sI bazi arastirmacilar tarafindan gerekli gérilmekte-
dir. Elektriksel status epileptikusla ilgili hastaliklar
¢ok genis bir spektruma sahiptir. Bu spektrumun mi-
nimum ortak 6zelligi yasla iliskili olarak EEG'de
NREM'de artis gbsteren aylar hatta yillar sonra tu-
mUyle sénen ya da artis dncesi déneme geri dénen
epileptojenik bosalimlardir. Bununla birlikte, davra-
nig/kognitif fonksiyon bozukluklar! kalici olabilmek-
tedir. Bu bozukluklarin EEG’deki fokal desarijlarin lo-
kalizasyonu ile iligkili oldugu dustinulmektedir. Kali-
¢l bozukluklar engelleyebilmenin yolu, ESES slre-
sini kisaltabilecek erken ve etkin tedavi gibi goérin-
mektedir.; ancak, tedavi konusunda henlz bir géris
birligi bulunmamaktadir.

Anahtar Sézciikler: Cocuk; kognisyon bozukluklari/etyoloji;
elektroensefalografi; epilepsi, parsiyel; epilepsi, Rolandik;
Landau-Kleffner sendromu; prognoz; uyku; uyku bozukluk-
lari; uyku evreleri; status epileptikus/fizyopatoloji.

Although electrical status epilepticus during slow
sleep (ESES) is an electroencephalographic term,
it designates a group of disorders covering epilep-
sy, cognitive/behavioral dysfunction, and motor
neurologic symptoms. lts characteristic EEG find-
ing is continuous spikes and waves during NREM
sleep, which, according to some authors, should
occupy at least 85% of this period. Disorders asso-
ciated with electrical status epilepticus are of a
wide spectrum, with a common characteristic fea-
ture of age-related increasing epileptogenic dis-
charges during NREM sleep, which completely dis-
appear or decrease to initial levels within months or
years. However, behavioral or cognitive involve-
ment may be lasting or even become permanent.
These disorders are thought to be associated with
the localization of focal discharges. Early and effec-
tive therapy aiming to decrease the duration of
ESES may also help prevent permanent neuropsy-
chological impairment, though no consensus exists
as to the optimal treatment.

Key Words: Child; cognition disorders/etiology; electroen-
cephalography; epilepsies, partial; epilepsy, Rolandic;
Landau-Kleffner syndrome; prognosis; sleep; sleep disor-
ders; sleep stages; status epilepticus/physiopathology.

Epilepsili hastalarda zihinsel veya davranis-
sal degisikliklerin nedenleri uzun yillardir 6zel
bir ilgi alan1 olusturmustur. Konuyla iligkili ola-
rak kullanilan ilk terim “dementia dysrhythmi-

ca infantum”dur. Uyku sirasindaki EEG’de bi-
yoelektrik status tablosu gozlenen c¢ocuklarda
ilerleyici kognitif ve dil-gelisimsel defisitlerin
bulunabilecegi ileri stirtilmiistiir. Daha sonra
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1971 yilinda Patry ve ark.” bu sendromu bu-
glinkii anlasildig: sekliyle, besinde epilepsi, bi-
rinde dil bozuklugu olan alt1 olguda tanimla-
miglar ve bu durumu ¢ocuklarda uykuyla orta-
ya ¢ikan “sub-klinik elektriksel status epilepti-
kus” olarak bildirmislerdir. Bu tanimda,
EEG’deki devamli diken-dalga aktivite siiresi-
nin tim yavas uykunun en az %85’ini kapsama-
s1 ve bir ay ve tizerindeki zaman diliminde ger-
geklestirilen ti¢ ayr1 EEG kaydinda bu durumun
goriilmesi kesin tani Olgiitii olarak kabul edil-
mektedir. 1977’de Tassinari ve ark.” ise aym
tablo icin, “yavas uyku sirasinda elektriksel sta-
tus epileptikusla iligkili ensefalopati” ve “yavas
uykuda elektriksel status epileptikus (ESES)”
ifadesini kullanmuglardir. Daha sonra, 1983 y1-
linda Marsilya’da gerceklestirilen bir toplantida
Morikawa" tarafindan 6nerilen “continuous
spikes and waves during slow-sleep: CSWS (ya-
vas uykuda stirekli diken-dalga)” terimi 1985
yilindan itibaren literatiire girmis, 1989’da
ILAE'nin Uluslararas1 Epilepsiler ve Epilepsi
Sendromlar: siniflamasinda yer almigtir.”’ Yavas
uykuda stirekli diken-dalga klinik 6zellikleriyle
birlikte ele alindiginda CSWS sendromu olarak
ifade edilmektedir. Bugiin icin ESES ya da
CSWS olarak her iki sekilde de kullanilabilen bu
tablo, terimlerden de anlasilacag: sekilde elekt-
roensefalografik bir durumu ve onun klinik
uzanimlarini kapsamaktadir. Klasik sinirlarina
bakilacak olursa, ESES'nin klinik yansimalar:
epilepsi ve noro-psikiyatrik ya da bilissel tutu-
lumlardir. Sendromun ILAE tarafindan kabul
edilen tanimmi soyledir: «CSWS ile sekillenen
epilepsi, uykuda gelen parsiyel ya da jeneralize,
cesitli nobet tiplerinin birlikteliginden olusur;
atipik absanslar uyaniklikta goriiliir. Tonik no-
betler goriilmez. Karakteristik EEG paterni ya-
vas uykuda goriilen yaygin diken-dalgalardir;
bu bulgu, nobetlerin baslangicindan sonra orta-
ya ¢ikar ve aylar hatta yillarca stirebilir. Nobet-
lerin siklikla “benign” gidisine ragmen, noro-
psikolojik bozukluklar nedeniyle prognoz ihti-
yatl degerlendirilmelidir.»

Sonraki yayinlarda bu tanim biraz daha ge-
listirilmis ve tablonun en son tanimi asagidaki
bulgularla karakterize, yasa bagh ve kendini s1-
nirlayan bir bozukluk olarak ILAE’ye oneril-
mistir.”

1. Fokal ve jeneralize nobetlerle giden epi-
lepsi (tek tarafli veya iki tarafli klonik nobetler,

tonik-klonik nobetler, absans, parsiyel motor
nobetler, kompleks parsiyel nobetler veya epi-
leptik diismeler).

2. Kognitif fonksiyonlarda global ya da se-
lektif gerileme seklinde noropsikololojik bo-
zukluk.

3. Ataksi, dispraksi, distoni veya tek tarafli
defisit formunda motor bozukluk.

4. Elektroensefalografide tipik olarak, en az
bir aydan uzun stireli, arka arkaya cekilen ti¢
veya daha fazla EEG’de devam eden ve yavas
uykunun %85’ine varan diffiiz (ya da az ¢ok tek
tarafli veya fokal) diken-dalga paterninin bu-
lunmasi.

Ancak, zamanla giderek artan klinik ve EEG
deneyimleri, her hasta 6zelinde, tanimlanan bu
olciitlerin birlikte olmayabilecegini gostermis-
tir. Epilepsinin eslik etmedigi olgular olabildigi
gibi, EEG’de ESES gelismis her epilepsili olgu-
da davranissal ve kognitif degerlendirmesonu-
cunda belirgin tutulum saptanamamakta; bazi
olgularda ise tersine, ESES gelismeden once
davranis kusurlar1 baglayabilmektedir. Hatta
bazi arastirmacilar, bu tabloda EEG’de diken-
dalgalarmn NREM’'in %85’ine varmasinin sart
olmadigini savunmuslardir.”” Tim bu gesitli-
likler, ESES ile seyreden hastaliklarin ¢cok genis
bir spektruma sahip oldugunu ve konunun
“ESES spektrumu hastaliklar1” basligr altinda
toplamanin daha dogru olabilecegini goster-
mektedir. Bu spektrumun en belirgin ortak
ozelligi, yasla iligkili olarak EEG’de NREM'de
artis gosteren, aylar hatta yillar sonra artis 6n-
cesi donemine geri donen ve giderek tiimiiyle
sonen epileptojenik aktivitedir.

DEMOGRAFIK BILGILER

Hastaligin insidansi gesitli calismalarda epi-
lepsili olgularin %0.2-%0.51 olarak bildirilmis-
tir.*” Onceki bilgiler her iki cinsiyetin esit oran-
da etkilendigi yoniinde olmakla birlikte,”""
sonraki yillarda daha biiytik hasta gruplarimi
iceren calismalar bu oranin erkeklerde hafifce
yiiksek (%63) oldugunu gostermistir."" Elekt-
riksel status epileptikuslu olgularin ailelerinde
epilepsi oOykiisti, febril konvulsiyonlar1 da ige-
recek sekilde %15 oraninda bildirilmistir."”

Daha once de deginildigi gibi ESES, altta ya-
tan etyolojik nedenden bagimsiz olarak, bu ne-
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denin etkiledigi beyin alanlarmin yasla iliskili
degisimlerine kosut bicimde gelisen bir patolo-
jik stire¢ olarak goriinmektedir. Nitekim, olasi-
likla bu 6zellik nedeniyle, idiyopatik olgularda
oldugu gibi, beynin ¢esitli yapisal bozuklukla-
rinda da goriilebilmekte ve o durumlarda da
sonlanabilmektedir. Elektriksel status epilepti-
kus hastalarinin 6zge¢mislerinde ensefalopati,
pre- veya perinatal sorunlar, hidrosefali ve do-
gustan hemiparezi gibi durumlar yaklasik 1/3
oraninda bildirilmistir.""! Bu hastalik grubunda
nororadyolojik patoloji oraninin %33-50 oldu-
gu;""" en sik bulgunun diffiiz veya tek tarafh at-
rofi oldugu belirtilmistir."” Beynin gelisimsel bo-
zukluklar1 iginde yer alan polimikrogirilerin
ESES olusumu ile yakin iligkilerinin gosterildigi
calismalarda bu tiir anomaliler %18 oraninda
bildirilmistir."*"” Bunun yarnu sira, “benign” Ro-
landik epilepsi veya ¢ocukluk ¢agimin oksipital
paroksizmli epilepsisi (6zellikle Panaiotopoulos
tipi) gibi idiyopatik parsiyel epilepsili ¢ocukla-
rin izlemleri sirasinda da ESES gelisebilecegi
vurgulanmigtir."*"” Idiyopatik parsiyel epilepsi-
lerin izlemi sirasinda nobet sikliginda artis ve
yeni nobet tipinin ortaya ¢ikmasi, davranis
ve/veya kognitif fonksiyonlarda bozuklugun
gelismesi, EEG’deki fokal aktivitenin yayilmaya
egilimli olmas1 ESES gelisimi icin uyarici faktor-
ler olarak onerilmistir."®

PATOGENEZ

Elektroensefalografide ESES bosalimlarinin
goriintirdeki iki tarafli ve yaygm ozelliklerine
ragmen, konuyla ilgili bilgiler bu durumun fokal
bir ateslenmeye baglh yayilim oldugunu destekle-
mektedir.** Bu bilgiler, (i) ana ndbet tipinin ge-
nellikle parsiyel motor olmasy; (ii) uyaniklik ve
REM donemlerinde EEG’de fokal aktivite gortil-
mesi; (iii) hemisferler arasi maksimum latans ana-
lizleri,” (iv) tek tarafh frontal bolgede faz karsilag-
masi yapan dikenlerin varhgi® (v) koherans ve
faz analizleri® ve (vi) pozitron emisyon tomogra-
fi (PET) calismalarinda lokal bir metabolik bozuk-
lugun gosterilmesi™ olarak 6zetlenebilir.

Elektriksel status epileptikus, EEG parok-
sizmlerinin bir veya birkag kortikal odaktan ya-
yilmasi ile iligikili goriinmektedir. Odagin tipi
ve yerlesimi, ister yapisal lezyonla iligkili, ister-
se sadece fonksiyonel dogada olsun, klinik
sendromlara gore degisiklik gosterir. Bu konu,
en iyi ESES spektrumu hastaliklar1 icinde yer
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alan, fakat EEG’de her zaman ESES'nin goriil-
medigi Landau-Kleffner sendromunda (LKS)
ele alinmistir. Bu amacla incelenen, EEG’de
ESES'nin bulundugu LKS olgularinda gercek-
lestirilen intrakraniyal EEG kayitlari,™ EEG-
spektral analizleri,”” PET ve SPECT incelemele-
rinin“*" ortaya koydugu bulgular, LKS'de pri-
mer odagin genellikle temporal yerlesimli ol-
dugu ve ¢ok ender durumlar disinda, lezyonel
olmadigna isaret etmektedir.”* Yavas uykuda
sirekli diken-dalga sendromunda ise siklikla
frontal veya santral odaklar gortiliir; bunlar ya-
p1sal bozukluklarla birlikte olabilir. Yine de ¢o-
gu hastada, paroksismal EEG bosalimlar: ile
iligkili iki tarafli kortikal tutulumun néropsiko-
lojik bozukluklardan sorumlu oldugu kabul
edilebilir. Clinkdi, isitsel agnozi veya kognitif
bozulma beynin tek tarafli bir disfonksiyonu
temelinde izah edilemez.

Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastaliklarinda epilepsi ve EEG’de ESES'nin
sonlanabilmesine karsin, norokognitif ve dav-
ranissal bozukluklar kalici olabilmektedir. Bu
nedenle, klinik durumu asil belirleyen faktor
noropsikolojik bozukluklardir. Elektroensefa-
lografide ESES'nin ortaya ¢ikmasi veya kaybol-
mastyla noropsikolojik bozukluklarin goriilme-
si arasinda, ESES siiresi ile noropsikolojik bo-
zuklugun prognozu arasinda ve interiktal odak
ile noropsikolojik bozuklugun paterni arasinda
yakin iliski bulunmaktadir. Nitekim, EEG’de
ESES’si kisa siiren (ortalama 6 ay) ve paroksis-
mal aktivitenin herhangi bir kognitif islevi ol-
mayan kortikal bolgeden kaynaklandig1 cocuk-
larda normal noropsikolojik gelisim gozlendi-
gi; temporal veya frontal epileptojenik odag:
olan ve ESES'si iki yi1ldan uzun siiren ¢ocuklar-
da global noropsikolojik yikim veya afazi geli-
sebilecegi bildirilmistir.”" Benzer sekilde, de-
vamli diken-dalga aktivitesinin 6zellikle motor
bolgeyi tutmasmin, dispraksi, distoni, ataksi
veya tek tarafli defisit seklinde motor bozuk-
luklara®”" veya negatif miyoklonilere"” yol
agacag1 belirtilmigtir."***** Bu calismalar, nérop-
sikolojik bozuklugun paterni ve derecesini etki-
leyen en onemli etkenlerin ESES stiresi ve pa-
roksismal aktivitenin yerlesimi oldugunu gos-
termektedir.

Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastaliklar1 arasinda, néropsikolojik bozukluk-
lar agisindan prognoz farkliliklari gortilebil-
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mektedir.”” Bir ESES spektrumu hastalig1 olan
“atipik ‘benign’ parsiyel epilepside” ESES son-
ras1 iyi bir nérokognitif / psikolojik diizelme go-
rilliirken, LKS’de agir hasarlar gelisebilmekte-
dir. Bu prognostik farkliliklar, anormal bosa-
Iimlarin kaynaklandig1 kortikal merkezlerin
duyarlilig: ile ilgili olabilir. Bir yaklasima gore,
kognitif veya davranissal islevlerden sorumlu
olan beyin merkezlerinin yeterince uzun bir sii-
re epileptik bosalimlarin bombardimanina ma-
ruz kalmasi sonucu, deneme ve uygulama yo-
luyla edinilen bilgiler 6nce aralikl1 olarak aksa-
yabilmekte; eger epileptik aktivite, 6grenme
icin onceden programlanmis olan uygun za-
manda maksimal etkiye sahip olursa, bu stire-
cin uzun donemdeki etkileri daha da belirgin
olabilmektedir.”! Epileptik bogalimlar sirasin-
da, gecici olabilen kognitif ve davranissal bo-
zukluklar, beyinde kalic1 yapisal bozukluklara
yol acabilmektedir.” Gelisen bozukluklar, etki-
lenen bolgenin islevsel etkinliklerine baglidir.
Klinikte nobetler ortaya ¢ikmasa da, bombardi-
man seklindeki epileptik bosalimlarin etkiledi-
gi korteks alanlarinin islevleri ortadan kalkabil-
mektedir. Sonugta, LKS'de agnozi ve sekonder
konusma kaybi, CSWS’de ise kognitif ve davra-
nigsal bozukluklar gelisebilmektedir. Eger bu
fonksiyonel etki yeterince uzun stirer ve konus-
ma ve/veya kognitif fonksiyonlarin kazanildi-
g1 kritik donemde ortaya ¢ikarsa, kalic1 sekeller
olusabilmektedir. Bu hipotez kabul edilecek
olursa, paroksismal aktivitenin baskilanmasi-
nin nobetsiz hastalarda da gerekecegi sonucu
cikarilabilir.

Bu yaklagimlarin yani sira, epilepsi ile ko-
nusma, davranis, bilisim gibi islevlerin bozul-
masindan sorumlu olan ortak bir primer etme-
nin varligini distinmek de mtimkiindiir.

KLINIK BILGILER

Literattirdeki olgu orneklerine gore ESES'nin
baslangic yas1 3 ile 14 arasinda degismektedir;
ortalama yas 8 civarindadir. Epilepsisi olan ¢o-
cuklarda ESES genellikle nobet baslangicindan
bir-iki y1l sonra gelisebilmekte, siiresi de birkag
aydan birkag yila kadar uzayabilmektedir.

Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastaliklar: i¢inde olgularin %80"inde epilepsi
nobetleri gozlenirken, %25’inde ise ilk klinik
belirti olarak noropsikolojik yikim goriilmekte-
dir'llz,%l

Epilepsi

Elektroensefalografide ESES baslayan hasta-
larin bir kisminda 6nceden idiyopatik, kriptoje-
nik ya da semptomatik parsiyel epilepsi nobet-
leri baglamistir. Nobet baslangici iki ayliktan 12
yasina kadar olabilir ve 4-5 yaslar arasinda aza-
mi diizeye ulasir. Olgularin %40’ 1nda ilk nobet
tek taraflidir ve bazen de bir hemiklonik status
seklindedir. Diger olgularda parsiyel motor,
klonik, jeneralize tonik-klonik veya kompleks
parsiyel nobetler gézlenmektedir. Ilk nobet sik-
likla uykuda meydana gelir.

Verilere gore, ESES gelistiginde, oncesinde
seyrek parsiyel motor veya jeneralize nobetleri
olan ¢ocuklarda farkli bir klinik tablo sergilen-
meye baslamakta ve yeni nobet tipleri gelis-
mektedir. Atipik absans nobetleri, diisme no-
betleri, bazen absans statusu tablolar1 gozlene-
bilmekte, tonik nobet gortilmemektedir. Dalma
nobetlerinin ESES gelistigi sirada basladigi, bu
donemin ilk nobetlerden bir-iki y1l kadar sonra-
sina rastladigy;"” olgularm ancak %12’sinde tek
tip nobet goriildiigi bildirilmistir."” Olgularin
%44.5’inde bildirilen, sadece basi, bazen de be-
deni icine alan diisme nobetleri ESES’in basla-
dig1 dénem igin oldukga karakteristiktir."” Uya-
niklik sirasinda negatif miyokloniler,” ytizde
kasilmalar, miyoklonik absanslar, epileptik
spazmlar, jeneralize konvulsif nobetler gibi di-
ger epileptik veya paroksismal davramnislar da
seyrek olarak goriilmektedir.""”” Tonik nobetle-
rin goriilmemesi ESESyi Lennox-Gastaut send-
romundan ayirmada kullanilan bir 6zelliktir.

Elektriksel status epileptikusun sona ermesi
ile birlikte, ciddi olsun veya olmasin, epilepsi
tim olgularda hafifleme gosterir. Idiyopatik
epilepsiler, ergenlik cagindaki hemen tiim ol-
gularda nobetlerin kaybolmasi ile sekillenen iyi
huylu bir prognoza sahiptir. Bu hastalarda 15
yasindan sonra nobetlerin gozlenmedigi bildi-
rilmistir."”

Kognitif ve davramgsal kusurlar

Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastaliklarinin en Onemli ozelligi kognitif
ve/veya davranigsal bozulmalardir; bu durum
hemen hemen tiim olgularda bir dereceye kadar
da olsa saptanabilmektedir.”**" Bozulmanin
baslangici akut olabilir; fakat, daha siklikla
progresiftir; nadiren de ilk bulgudur. Noropsi-
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kolojik tutulum selektif veya global olarak go-
rillebilmektedir. Elektriksel status epileptikus
sirasinda, siirekli ve belirgin 1Q diisiikligi,™
konusma bozukluklari,” dikkat eksikligi ve hi-
peraktivite,”*" edinilmis apraksi,*" edinilmis
frontal defisit,”* edinilmis gorsel agnozi, psi-
kotik bozukluklar, otistik davranis kusurlari"**
bildirilmistir. Bu bozukluklarmn paterni, hasta-
dan hastaya, tahminen diken-dalga desarjlari-
nin yerlesimine bagh olarak degisiklik goster-
mektedir. Tsitsel agnozi ve afazi semptomlari,
sag ya da sol temporal diken-dalga odaklar1
olan hastalarda ortaya c¢ikmakta; bu odaklar
temporal kortekslere uzak yerlesimli oldugun-
da ise, konusma yetileri, ancak bosalimlarin
yayginlasmasindan uzunca bir siire sonra bo-
zulmaya baglamaktadir."** Dikkatsizlik, diir-
tiisellik, takintili davraniglar ve soyut diistince
bozukluklar1 gibi frontal lob disfonksiyonunu
diisiindiiren®™ durumlar, bu hastalarda interik-
tal odaga isaret edebilir ve diken-dalga desarjla-
rinun iki tarafli senkron frontal egemenligi ile
birlikte goriilebilir.”” Sonug olarak, ESES hasta-
liklarinda goriilen bu davranis ve kognitif degi-
siklikler, epilepsi nobetlerinin kendilerinden
¢ok daha fazla, EEG’deki odakla ve epileptoje-
nik bosalimlar yoluyla yansiyan anormal noral
aktivitenin yaygimhg ile iligkili gortinmektedir.
Bununla birlikte, bu hastalarda ilk arastirmalar
genellikle ilk nobetlerden sonra baslatildigin-
dan, gerek epilepsi, gerekse kognitif ve davra-
nigsal bozukluklarin 6nceden var olabilen bir
ortak nedene bagl olabilecegi olasiligr da bu-
lunmaktadir.”” Ancak, mental yikimin hig olus-
madig1 ESES'li hastalar da bildirilmistir."”

Epilepsinin ya da EEG’de ESES'nin sonlan-
masindan sonra, yukarida ozetlenen kognitif
ve/veya davranigsal kusurlar belli oranlarda
kalic1 olabilmektedir. Bu durumun en belirgin
ornekleri LKS’ de goriilmektedir; ancak, klinik
olarak iyilestigi izlenimi alinan bazi hastalar-
da dahi, hastaligin bitmesinden uzun yillar
sonra, dil islevi, basta hizl1 sozciik bulma ya
da uzun ve kompleks ciimle algilama gibi alt-
testlerde ciddi boyutlarda aksamalar gostere-
bilmektedir.*”

Motor bozukluk

Distoni, dispraksi, ataksi veya negatif
miyoklonus ile iligkili oldugu diistiniilen tek ta-
rafli defisit"” ESES spektrumu hastaliklarinda
gortlebilen motor bozukluklardandr.

[16,30]
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ELEKTROENSEFALOGRAFI
OZELLIKLERI

Elektriksel status epileptikus gelismeden
once, uyaniklik EEG’si normal olabildigi gibi,
fokal veya multifokal diken ve yavas dalga ya
da bazen paroksismal iki tarafli diken-dalga ak-
tivitesi gosterebilmektedir. Uyku sirasinda, uy-
kunun temel aktivitesinde ve siklusunda her-
hangi bir degisiklik olmaksizin interiktal epi-
leptojenik bosalimlarda siklikla bir artis gozle-
nir.

Elektriksel status epileptikusun baslamasry-
la birlikte uyanikliktaki fokal paroksismal bo-
salimlarda artis olabilir, NREM'de ise, bu de-
sarjlar uyanikliga oranla belirgin artis ve her iki
hemisfere yayilim gosterir. Bu artis NREM do-
neminin %85’ine ulastiginda “biyoelektrik sta-
tus” adi alir.™ Nitekim, ESES doneminde
esas EEG ozelligi, hasta uykuya dalar dalmaz
ortaya ¢ikan ve tiim yavas uyku evreleri bo-
yunca devam eden siirekli, diffiiz, siklikla 1.5-
2.5 Hz frekansindaki diken-dalga bosalimlari-
dir (Sekil 1). Bu bosalimlar 6zellikle ilk uyku
siklusu icinde yogundur. Elektroensefalografi-
de ESES genellikle 4-14 yaslar1 arasinda, nobet-
lerin baslamasindan bir-iki yil sonra gelisir.
Patry ve ark."” ESES’de diken-dalga oraninin
tim NREM doneminin toplam siiresinin
%85’ini kapsamas1 gerektigini vurgulamiglar-
dir. Daha sonraki ¢calismalarda ise tani igcin %85
oraninin sart olmadigi bildirilmistir.”” Baz1
arastirmacilar, %85’in altinda bir indekse daha
hafif derecede bir noropsikiyatrik tutulumun
eslik edebilecegini 6ne stirmtiglerdir.”’ Baglan-
gicta bosalimlar jeneralize olarak tanimlanmis
olsa da asimetrik de olabilirler ve ayni cocukta
bir taraftan diger tarafa gegebilirler; bu neden-
le, EEG’de tek tarafli predominans taniy: disla-
yicl degildir. Uykunun REM evresi sirasinda,
paroksismal aktivite daha az devamlilik goste-
rir, diken-dalga indeksi %25’in altina iner ve
frontal bolgede yogunlasir.

NREM'de devamlilik gosteren epileptojenik
aktivite tedaviden bagimsiz olarak aylar, siklik-
la yillar iginde azalir."” Yasla iligkili olarak son-
lanabilen idiyopatik epilepsilerde, once EEG’de
ESES, daha sonra da fokal epileptojenik bosa-
limlar sonlanir'’ ve EEG tiimiiyle normale do-
ner. Bu donem genellikle bulug cag1 ya da en
ge¢ ergenlik donemidir. Kriptojenik ve sempto-
matik epilepsilerde de ESES ayni donemlerde
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sonlanmakla birlikte, fokal epileptojenik bosa-
limlar yasam boyu siirebilir."” Buna karsin,
ESES'nin 21 yasinda baslayip 25 yasinda stir-
mekte bir olgu da bildirilmistir.**

ELEKTRIKSEL STATUS EPILEPTIKUS
SPEKTRUMU HASTALIKLARI

Elektriksel status epileptikus, daha once de
deginildigi gibi, cocukluk ¢agina 6zgii, idiyo-
patik ya da semptomatik etyolojiye sahip, ¢ok
genis bir spektrumda yer alan epilepsiler ya da
klinik olarak beraberinde nobet gelisimi kosulu
olmayan LKS gibi durumlarda goriilen, geli-
simsel bir EEG bulgusudur. Elektroensefalog-
rafide ESES'nin goriildiigi klinik tablolarin no-
zolojik tanimlamalari ve siiflandirilmalar: he-
niiz belirlenmemis olmakla birlikte, ILAE'nin
ilgili komisyon ¢alismalarinda da yer aldig: gi-
bi,” bu tablolarin ortak ve farkli yonleri agisin-
dan bazi tanimlamalar yeni yeni sekillenmekte-
dir. Bu tablolarin iginde simdilik ti¢ ana grup
gortilmektedir. Bunlardan biri, ¢ocuklugun
konvulsif hastalikla seyreden edinsel afazi
sendromu, bir digeri Rolandik dikenlerle giden
‘benign” ¢ocukluk epilepsisidir. Birinci send-
rom genel olarak Landau-Kleffner sendromu
adryla anilmakta, ikincisi “sentro-temporal di-
kenli iyi-gidisli cocukluk epilepsisi” ya da “be-
nign Rolandik epilepsi” olarak bilinmektedir.
Elektriksel status epileptikus spektrumuna ali-
nan lgiinci grup ise, ILAE tarafindan Onerilen
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ismiyle, “uykuda stirekli diken-dalgalar” ifade-
sinin Ingilizce kargilig1 olan “continuous spike-
waves during sleep - CSWS sendromu”dur."”
Gortildugi gibi, her ne kadar ESES ve CSWS
tanimlar: bir EEG degisikligine isaret etseler de,
literatiirde hentiz nihai bir goriise varilmamis
olsa da, “CSWS sendromu” ifadesi, bu EEG de-
gisikligini gosteren klinik tablolarin bir grubu
icin uygun goriilmektedir.

Daha once de belirtildigi gibi, ESES’de kli-
nik ve EEG bulgular1 her hasta 6zelinde farkli-
lik gosterebilmektedir. Bu spektrum iginde yer
alan LKS’de epilepsi olmayabilecegi gibi, Ro-
landik epilepsidekine benzer nobetler de gorii-
lebilmektedir. Bu “edinsel sozel-isitsel agnozi”
tablosunda, anormal bosalimlarin NREM'deki
miktarindan ¢ok, isitme ve konusma merkezine
yakinliklar1 ve dolayisiyla bu islevlere yonelik
etkileri onemlidir. Literatiirde bir¢ok 6zellikleri
agisindan “benign Rolandik epilepsi”ye benze-
mekle birlikte diger baz1 o6zellikleri agisindan
farkliliklar gosterebilen tablolar bildirilmistir.*”
Bunlar1 tanimlarken, son yillarda, “benign Ro-
landik epilepsi ile iliskili sendromlar” ya da ba-
zilar igin “benign Rolandik epilepsinin atipik
formlar1” veya “atipik gelisimi” ifadeleri kulla-
nilmaktadir. “Benign” Rolandik epilepsi ile ilis-
kili gibi goriinen ya da ortak bazi 6zelliklere sa-
hip olan ¢ocuklugun idiyopatik parsiyel epilep-
sileri arasinda, asir1 somato-sensoriyel uyandi-
rilmis potansiyellerin (ESEP) gortildiigi “be-
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Bir hastada NREM donemindeki siirekli diken-dalga aktivitesi goriilmekte.
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nign” parsiyel epilepsi, affektif semptomlu “be-
nign” parsiyel epilepsi ve “uykuda santral ve
verteks diken-dalgalarla seyreden benign par-
siyel epilepsi” gibi bazi tablolar bildirilmistir.*”
[lk olarak “benign” Rolandik epilepsili iki olgu-
da tanimlanan,” operkiiler bolge yerlesimli
paroksismal EEG bosalimlar1 ve tekrarlayici
psodo-bulber felclerle karakterize “operkiiler
status sendromu” bir bagka form olarak giinde-
me gelmistir. Yine, ilk kez 1982 yilinda, “be-
nign” Rolandik epilepsi nobetlerine eklenen
atonik, inhibitor ozellikli nobetlerle karakteri-
ze, atipik “benign” parsiyel epilepsi veya bir
baska deyisle, psodo-Lennox sendromu tanim-
lanmigtir™ Tim bu sendromlar igin, “benign
Rolandik epilepsinin atipik formlar1” veya “ati-
pik gelisimi” terimlerinin kullanilmas: tercih
edilmektedir.*” Iste ESES durumlarinin goriile-
bildigi sendromlara da bu tablolar iginde rast-
lanmaktadir. Elektriksel status epileptikus
spektrumu hastaliklarinin 6zellikleri oldukga
genis bir konudur ve bu kavram yakin zaman-
da sekillenmeye baslamustir. Bu yazida, ESES
spektrumunda yer alan hastaliklara tek tek de-
ginilmeyecektir.
ELEKTRIKSEL STATUS EPILEPTIKUS

SPEKTRUMU HASTALIKLARINDA
TEDAVI

Elektriksel status epileptikus spektrumu has-
taliklarinda cesitli tedavi yaklagimlarmin etkile-
rini kargilastirmay1 amaglayan prospektif calis-
ma modellerinin olusturulamamis olmasi, hentiz
ortak bir tedavi protokoliiniin belirlenememesi-
nin temel nedeni olarak kabul edilebilir. Elektrik-
sel status epileptikus spektrumu hastaliklarinda,
basta genis etki spektrumu olan ilaglar olmak
lizere gesitli anti-epileptikler uygulanmakta ve
bu konu bazi izole olgu ya da gruplardaki tedavi
sonuglarmin bildirilmesiyle siurh kalmaktadir.
Genel olarak, LKS basta olmak tizere, 6zellikle
noro-psikolojik tutulumun belirgin oldugu du-
rumlarda adrenokortikotropik hormon (ACTH)
ya da ytiksek doz kortikosteroid gerektigi bildi-
rilmistir."**” Difenilhidantoin, karbamazepin ve
fenobarbitalin genellikle etkisiz oldugu ya da kli-
nik ve EEG tablosunu kottilestirebilecegi ifade
edilen bu tabloda, valproik asit, etosiiksimid ve
benzodiazepinin gecici ve kismi iyilesme sagla-
digy diisiintilmektedir.

Kullanilan antiepileptikler arasinda siklikla
valproik asit tek bagina ya da lamotrijinle bir-
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likte denenmis ve bazi olgularda basarili so-
nuclar elde edilmistir."*”” Etosiiksimidin tek ba-
sina, prednisolon ya da diger antiepileptiklerle
birlikte uygulanmasinin klinik ve EEG tizerine
etkin olduguna dair calismalar bildirilmis-
tir.”* Klobazamin bazi ESES durumlarinda
gegici ve olumlu degisiklige yol acabilecegi,""”
bazilarinda ise uzun siireli remisyon saglayabi-
lecegi ileri siirtilmiistiir.”" Lorazepam™ diger
antiepileptiklerle birlikte, nitrazepam® ve klo-
mipramin“” tek baglarina denenen ve kismen
basarili bulunan diger ilaglardir. Son zamanlar-
da, levetirasetam kullanilan ti¢ hastada olumlu
yanit alindig: bildirilmigtir.””

Bu olumlu verilere karsin, karbamazepin,”
valproik asit ve lorazepam” uygulanmast sira-
sinda EEG’de bozulmalar da bildirilmistir.
Ozellikle karbamazepinin valproik asit alan ve
ila¢ kullanmayan hastalara gére NREM II'deki
diken-dalga aktivitesinde artisa yol agtig1 gos-
terilmis;™ klobazam ise diken-dalga indeksin-
de azalma saglayabilmekle birlikte, hiperaktif
davranis kusurlarina yol agmasi nedeniyle, ba-
71 olgularda sonlandirilmistir.” Benzodiaze-
pinlerin ESES’deki akut etkilerini arastirmak
amaciyla intravenoz uygulamalarinda EEG bo-
salimlarinda supresyon, verbal iletisimde dii-
zelme seklinde hizli ve carpia etkileri bildiril-
mekle birlikte, bu sonucun gecici ve kisa stireli
oldugu belirtilmistir.”” Rektal diazepam uygu-
lamasi ise bir ¢alismada hastalarin %58inde
benzer remisyona yol agmistir.”

Elektriksel status epileptikuslu hastalarda
goriilebilen hiperaktivite ve dikkat dagimikligi-
nin semptomatik tedavisinde kullanilmis olan
amfetaminlerin davrams kusurlarina yonelik
olumlu etkileri”* EEG’'de ESES bulgularina
yansimamistir.””

Steroid tedavisinin ESES spektrumu hasta-
liklarinda, 6zellikle EEG desarjlarini baskila-
mada oldukca etkili oldugu ileri stiriilmiis-
tiir.”* Yiiksek doz steroid veya ACTH teda-
visinin, EEG bulgular1 yani sira bu hastalarin
davranis ve kognitif fonksiyon bozuklukla-
rinda etkin oldugu bildirilmistir.""** Bu ne-
denle baz1 yazarlar, ESES spektrumu hastalik-
larinda ilk basamak tedavi olarak ytiksek doz
steroid veya ACTH tedavisini, daha sonra
ikinci basamak tedavide etosiiksimid, valpro-
ik asit veya benzodiazepinlerin eklenmesini
onermislerdir.”™”
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Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastaliklarindan ozellikle LKS'de denenebile-
cegi distiniilen bir cerrahi tedavi yontemi,
Morrell ve ark."” tarafindan one stirtilen “mul-
tipl subpial transeksiyon”dur. Yazarlara gore,
bu tedavi yontemi LKS olgularindaki dil reg-
resyonu gibi ESES’ye bagl kognitif disfonksi-
yonlarin oldugu durumlarda da etkili gortin-
mektedir. Baz1 yazarlar, kortikosteroid tedavisi-
nin etkisiz kaldig1 ya da beklenmedik bir yan
etkisinin ortaya ¢iktig1 durumlarda, ¢ok uzun
siire beklemeden cerrahi tedaviye bagvurulma-
sin1 onermektedirler.™ Ciinkii, ESES dénemi-
nin 36 aydan uzun siirdiigii hastalarda normal
noro-psikolojik duruma geri dontisiin miim-
kiin olmadig belirtilmistir.”” Bir bagka ¢alisma-
da, otistik epileptiform regresyonu olan hasta-
larda, sol neokorteksin temporal, parietal ve
frontal bolgelerine yonelik “multipl subpial
transeksiyon” girisiminden sonra klinik tablo-
da diizelme bildirilmistir.”"
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