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Erken cocukluk cagda baslayan epileptik ensefalopatileri baslica asagida siralanan {i¢ sendromdan olusur.
1.Lennox-Gastaut sendromu

2.Landau Klefner sendromu

3. Yavas uykuda gelisen devamli diken dalga statusu

Lennox-Gastaut Sendromu (LGS)

Cocukluk cag epileptik ensefalopatilerinden olup baslica triadi

1.Baslica tonik, atonik ve atipik absans ndbetlerinden olusan degisik tipte inatci konviilsiyonlar

2. Kognitif ve davranig anormallikleri

3.Elektroensefalografide hizli aktivitere paroksisimleri ve yaygin yavas dalgalarin goriilmesi

Lennox-gastaut sendromu 1-7 yaglari arasinda goriilirse de en sik 3-5 yaslari arasinda goriiliir. Erkeklerde goriilme orani biraz
daha fazla olup erkek/kiz orani 3/2 seklindedir.

inatei konviilsiyonu olan gocuklar arasinda goriilme orani %5-10 olarak verilmektedir. Baslangici genellikle sinsidir ancak
vakalarin bazilarinda psikomotor gerilik, kognitif ve davranig anormallikleri konviilsiyon dncesi ortaya ¢ikabilir. LGS lu vakalarin %30
kadari daha dnceden West sendromu veya infantil epileptik ensefalopati tanilari almig vakalar tarafindan olusturulur.

Konviilsiyonlar tonik, atonik, ve atipik absansin kombinasyonu seklindedir. Atonik diismeler genellikle travmatik olup baslica sagh
deri ve yiizde yaralanmalara neden olurlar. Myoklonik sigramalar hastalarin %11-28 inde yalniz basina veya diger nobetlerle kombi-
nasyon halinde goriiliirler. Tonik ndbetler en sik gériilen ve LGS igin en karekteristik olan ndbet tipidir.

Etyoloji ¢cok degisken olup prenatal, perinatal ve postnatal doneme ait nedenler LGS’ ye neden olabilirler.

Tanida vazgecilmez tetkik EEG'dir. Interiktal EEG bulgulari tonik nébet sirasinda goriilen hizli ritmler ve atipik absansi karekterize
eden yavas aktiviteden olusan zemin aktivite diizensizlikleri seklindedir. Ayrica interiktal dikenler, multifokal diken ve keskin dalgalar
frontal ve temporal bélgelerde belirgindir. Uyku sirasinda bu patolojik dalgalar daha da belirginlesir.

iktal EEG’de atipik absans generalize diken dalga ile karekterize iken, tonik nébetler vertekste ve 6n bélgelerde bilateral gelen hizli
aktivite ile karekterizedir. Atonik ataklar ise generalize dikenler ve multidikenler, ve generalize diken dalga kompleksi ile karekter-
izedirler.

lzZlemde vakalarin yaklasik %5 kadari kaybedilir, %80-90'inda konviilsiyonlar yetigkin yasa kadar devam eder. Vakalarin %85-
92'sinde agir davranig bozukluklari ve mental motor retardasyon gordiliir.

Ayirici tanida epileptik ve non epileptik sendromlar géz 6niine alinmalidir.

Tedavide hangi ilac kullanilrsa kullanilsin nébetlerin tamamen kontrolii neredeyse imkansiz gibidir. Buradaki amag ndbetlerin
siklik, siddet ve siiresini kisaltmaktir.

Sodyum valproat, clonozepam, fenitoin ¢ok sik kullanilmaktadir. Yeni antikonviilsanlardan Lamotrogine, topiramate ve levatri-
asetem inda ilk ilaglar kadar etkili oldugu bildirilmektedir.

Landau-Klefner Sendromu (LKS)

Baslica klinik semptomlari kazaniimis epileptik afazi ve ndropsikolojik anormallikler olan yasa bagimli cocukluk cagr epileptik
ensefalopatilerindendir

Genellikle alti yasindan dnce baslar, erkeklerde sikligi kizlarin iki kati kadardir. Lunguistik ilerleyici anormallikler tiim vakalarda
goriliirken bunlarin ancak 3/4'iinde konviilsiyonlar gériiliir. Lunguistik bozulma subakut seyirli olup ilerleyicidir. Zaman iginde
afazinin her tiir{i olusabilir.

LKS da vakalarin 3/4”iinden fazlasinda kognitif ve hiperaktivite, dikkat eksikligi gibi davranis problemleride goriiliir. Vakalarin
3/4"linde goriilen konviilsiyonlar genelde iyi prognozludurlar. Nobetler genellikle 5-10 yas civarinda ortaya ¢ikar ve 13-15 yaslari
civarinda genellikle kaybolurlar. Noktiirnal olup tedaviye yanitlari iyidir

Nobetlerin sikhigi ve siddeti EEG anormallikleri ile veya lunguistik ve davranig problemleri ile parerellik gdstermez. N6bet semp-
tomlari ve tipleri hetorojen olup generalize tonik-klonik veya fokal motor nébetler goriilebilir.

Siitriiktiirel beyin goriintiilemeleri genellikle normaldir. Fonksiyonel beyin goriintiilemelerinde ise temporal lopta anormallik gds-
terilebilir.

EEG'de karekteristik olarak posterior temporal bélgelerde siklikla multifokal ve bisenkron olan, yavas uykuda belirginlesen keskin-
yavas dalga odag goriiliir.

Konviilsiyonlar ve EEG anormallikleri yasa bagimli olup genellikle 15 yas civarinda kaybolurlar. Dile ait ve néropsisik bozukluklar
da ayni yasta kademeli olarak diizelirler.

LKS muhtemelen konusma korteksindeki epileptojenik fonksiyonel lezyon sonucu gelisir.

Tedavide ilk secenek Sodyum valproat, ethosiiksimide, clonozepam/clobozam gibi ilaglar olup bunlar tek veya kombinasyonlar
halinde kullanilabilir.



Yavas Uyku Sirasinda Goriilen Devamli Diken Dalgal Epilepsi

Cocukluk caginin kismen revelsibl olan bu sendromu

1.Yavas uyku sirasinda EEG'de devamli diken ve dalgalar

2.Konviilsiyonlar

3.Ndropsikososyal gerileme ile karekterizedir

Yavas uykudaki devamli diken dalgalar bu sendromun tanisi igin sarttir. Hastalik cocukluk dénemine 6zgiidiir. Konviilsiyonlar 1-10
yaslari arasinda baslarsa da en sik 4-5 yas civarinda gériiliirler. Erkeklerde gdriilme sikhgr kizlara gore daha fazladir.

Vakalarin 1/3'inden daha fazlasinda anormal norolojik belirtiler vardir. Hastaligin gelisimi iic dénemde olur.

ilk dénemde klinik olarak noktiinal fokal motor ndbetler, siklikla hemiklonik status epileptikus, EEG de ise fokal, bisenkron veya
generalize bosalimlar goriiliir.

Ikinci dénem siklikla ilk nébettten 1-2 yil sonra gelisir. Konviilsiyonlar zaman igerisinde ¢ok daha sik ve degisik nébetlerin birara-
da goriilmesi seklinde daha komplike olarak gelirler. Genel goriis tonik nébetlerin gdriilmedigi seklindedir. Ayrica néropsikolojik
durumun bozulmasi ve davranig anormallikleri dnemli klinik bulgulardandir.

Uclincii donemde agressif davraniglar genellikle diizelmeye baglar ve sonugta konviilsiyonlar durur ve EEG normallesmeye baslar

Tanida EEG sarttir.

Prognoz olarak tiim vakalarda konviilsiyonlar zamanla durur ve kognitif bozukluklar ve davranis anormallikleri konviilsiyonlar dur-
duktan sonra genel olarak diizelirler.

Tedavide Sodyum valproat ve benzodiazepin kombinasyonlari iyi bir secimdir. Karbamezepin burada goriilen yavas diken dal-
galar artirabilir. Sadece benzodiazepinler ve ACTH un elektrikal statusu baskiladigi linguistik fonksiyonu da diizelttigi bildiriimekte-
dir.
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