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COCUKLUK CAGINDA STATUS EPILEPTIKUS (SE)
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SE - Hikaye
Daha once yapilan Tanim ve Siniflandirmalar

(ILAE bagli gruplar)

Ik kez 1964 yilinda gelistirildi 1970 yilinda onaylandi
TANIM
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... sabit ve devamli bir epileptik duruma vyol acacak
uzunlukta stiren veya sik tekrarlayan nobet

SINIFLANDIRMA

Parsiyel (6rn: Jacksonian)
Jeneralize (0rn:absans, tonik-klonik
Unilateral (6rn: hemiklonik)




SE - Hikaye

__;é Daha once yapilan Tanim ve Siniflandirmalar (ILAE)

1981 yilinda;

TANIM
ataklar arasinda dizelmenin meydana gelmedigi
uzunlukta stiren veya sik tekrarlayan nébet
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SINIFLANDIRMA
Parsiyel (6rn: Jacksonian)
Jeneralize (6rn: absans, tonik-klonik
«Epilepsia Partialis Continua»




SE - Hikaye

Daha once yapilan Tanim ve Siniflandirmalar (ILAE)
*2001 yilinda / 2005 yilinda
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Jeneralize SE Fokal SE

i

4
4

1. Jeneralize tonik-klonik SE . «Epilepsia Partialis Continua»

A"I

2. Klonik SE . Aura continua

1
2

3. Absans SE 3. Limbik SE
3

4. Tonik SE . Hemipareziyle birlikte

5. Miyoklonik SE hemikonvulsif SE
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SE- Tanim

Bir ndbetin ayni tip ndbeti gosteren hastalarin
cogunda durdugu surede durmamasi veya

santal sinir sistemi fonksiyonlarinin interiktal
donemde duzelmedigi, tekrarlayan ndbetlerin
olusturdugu bir durumdur.
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SE- Tanim

Status epileptikus; epileptik tek nobet
aktivitesinin 30 »»» dakikadan daha uzun
surmesi veya
iki ve daha fazla ndbetin aralarinda hasta
bilinci acilmadan seriler halinde
gelmesidir.

Epilepsy Foundation of America. Treatment of convulsive status
epilepticus.Recommendations of the Epilepsy Foundation of
America's Working Group on Status Epilepticus.

JAMA. Aug 18 1993;270(7):854-9.



SE- Tanim

e Tonik klonik nébetlerin cogu
< 2-3 dak.
e >5 dak. nébetlerin > %95
30 dak. kadar uzamakta

\

>5 dak. nobetler tedavi edilmelidir !

Lwenstein DH, et al. Eplilepsia 1999
Shinnar S, et al. Ann Neurol 2001
Delorenzo RJ, et al. Epilepsia 1999




SE Tanim *

Hem nobeti durdurmakla sorumlu
mekanizmalarin yetersizliqgi,

Hem de nobetin anormal olarak uzamasina
vol acan mekanizmalarin baslamasi

sonucunda gorulen bir nérolojik durumdur.
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(Z1) zaman

noktasindan sonra




SE Tanim

Nobetin tipine ve stiresine bagl olarak

uzun donem sonuclarin goruldigu norolojik durum
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Hicre olimu
* Hicre zedelenmesi
Noronal agda hasar
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(Z 2) zaman
noktasindan sonra




SE tanim

Kavramlara dayali tanim

e 2 eylemsel 6lcim
— (21)
— (22)

BN

baslangici
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SE uzun dénem
sorunlara gecis
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SE Tanim

SE Tipi

Tonik-klonik SE

Suur
bozukluguyla SE

Absans SE

Tedaviye
baslama zamani

Zaman (Z1): Devamli Zaman (Z2) ; sonrasinda
nobet aktivitesine yol nobetin muhtemel uzun
acmasi muhtemel zamana | donem sonuglarinin
kadar olan nobet siiresi goruldiigi zamana kadar
gecgen sure

5 dakika 30 dakika altinda

10 dakika 30-60 dakika

2 dakika bilinmiyor

Z1=tedaviye Z2=SE’ un uzun dénem
baslamak icin en sorunlarini 6nlemek icin

erken zaman SE’un kontrol altina
alinmasi gereken
zamana kadar gecensiire




Konvulsif SE ‘da Klinik Seyir

. E 1 Erken donem SE @
vre SE uyaricisi, SE baslangici

* Evre 2 Yerlesik SE
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y Direncli SE
°
Evre 3 evre 1,2 tedavilerine ragmen 30-60 dak.

devam eden; subtil

e Fvre 4 Super-direncli SE
Anestetiklerle tedaviye ragmen
devam eden SE > 24 saat




Konvulsif SE ‘da Klinik Seyir

Evre 1 Erken donem SE llk tedavi

5-10 dak

baslama (BZD)

Benzodiazepine
yanit vermeyen

.

Evre 2 Yerlesik SE
10-30 dak

I"-.i

Benzodiazepin ve
AE ilag veya
ilaclara yanit

vermeyen

Evre 3 Direncli SE
30-60 dak

nestetiklerle
tedaviye ragmen
devam eden SE >
24 saat

Evre 4 Super-direncli SE
> 24 saat




Epidemiyoloji

e Cocukluk caginda SE insidansi
*yilda 17-23 epizod/ 100.000

* Yasla degisir (En ylksek insidans ilk 1 yasta)
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Epilepsi tanili cocuklarda SE orani %1.3 — 16
SE 6ncesinde epileptik nobet oyklisi orani : % 32 (eriskinde % 48)

*Chin RF, et al. Lancet 2006;
*Raspall-Chaure M, et al. Epilepsia 2007




Epidemiyoloji

e 1 yas altindaki epilepsi tanili cocuklarin % 70’ inde SE ilk
bulgu
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* Epilepsi tanili cocuklarin % 20’ sinde 5 yil icinde SE gelisir
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* Febril nobet tanili cocuklarin % 5’ inde SE gelisir.
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Risk faktorleri

Epilepsili cocuklarin % 10-20 ‘sinde en az 1 SE epizodu
Epilepsili cocuklarin % 12’ sinde ilk epileptik nébet SE

Parsiyel nobetleri olan epilepsili cocuklarda
parsiyel nobetler kiimeler halinde ise (%47)
parsiyel nobetleri kimeler halinde olmayan (%13)

cocuklara gore SE gelisme riski daha yuksek



SE Risk Faktorleri (bagimsiz)

e SE dykusunin varhgi
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* Semptomatik etiyoloji
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* Nobet baslangicinin erken yas olmasi
(1 yas veya alti)

Risk faktorlerini bilmek hastaya yaklasim acisindan dnemlidir.

Eriskinlerde RF leri medikal komorbidite ile iliskili. Bu faktorler
cocuklara uygulanamaz ¢cocuklarda daha farklidir.




Cocuklarda SE Risk faktorleri

Coklu ilag kullanimi, sik AEI degisimi
* AE| kesimi
 EEG’ de fokal zemin aktivitesi bozuklugu

 Noromotor gerilik
* EEG’ de jeneralize zemin aktivitesi bozuklugu
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* Sekonder jeneralize fokal nobetler

* |lk nébet SE olmasi

* Noro-goruntulemede jeneralize anormallik
e SE oykusu

* Erken yasta nobetlerin baslamasi

* Lezyoner/ metabolik etiyoloji
*Degiskenlik gosterebilir
5 — 30 dak sirede fark yok




SE Siniflandirilmasi

SE’ lu hastalarin en azindan % si epilepsi /epileptik sendrom degil

SE siniflandirilmasinin yapilabilmesi icin éncelikle her
hastayi degerlendirmek icin bazi eksenler kullantlir

1970 yili
1. klinik nébet tipi

2. EEG iktal, interiktal bulgular:
3. anatomik substrat

4. etiyoloji
5.vyas

2015 yili 4 eksen

1981 yili

1. nobet tipi

2. EEG iktal,
interiktal bulgulari



*SE Siniflandirilmasi (2015)

Eksen 1. Semiyoloji
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Eksen 2. EEG
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Eksen 3. Etiyoloji

Eksen 4. Yas

*Her bir hasta icin




Eksen 1- Semiyoloji

1. On planda motor semptomlar:  var/yok
2. Suur bozuklugunun derecesi (kalitatif veya kantitatif )
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motor
semptomlar
on planda

suur

bozuklugu

Konvulsif: surekli veya kesintili
olabilen, genellikle bilateral asiri NONKONVULSIE SE
anormal kas kasilma episodu (NKSE)
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A) Motor Semptomlar On Planda ise;

A.1 Konvulsif SE (KSE = tonik—klonic SE)
A.l.a. Jeneralize KSE A.4 Tonik status
A.1.b. Fokal baslangic - bilateral KSE
A.l.c. Fokal / jeneralize bilinmeyen

A5. Hiperkinetik status

A.2 Miyoklonik SE
A.2.a. Komaile
A.2.b. Koma gorilmeksizin

A.3 Fokal motor
A.3.a. Tekrarlayan fokal motor nobetler (Jacksonian)

A.3.b. ‘Epilepsia partialis continua’ (EPC)
A.3.c. Adversif status

A.3.d. Okuloklonik status
A.3.e. iktal parezi (6rn., fokal inhibitor SE)
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B) Motor Semptomlar On Planda Degilse;

(= Nonkonvulsif SE, NKSE)

B.1 Koma ile NKSE

(“subtle” SE)

B.2 Koma goriilmeksizin NKSE

B.2.a. Jeneralize
B.2.a.a Tipik absans status
B.2.a.b Atipik absans status
B.2.a.c Miyoklonik absans status

B.2.b. Fokal
B.2.b.a Suur bozuklugu olmadan (aura

continua, with autonomic, sensory, visual, olfactory,
gustatory, emotional/ psychic/experiential, or
auditory symptoms)

B.2.b.b Afazik status

B.2.b.c Suur bozuklugu ile birlikte

B.2.c .Fokal/ jeneralize oldugu bilinmeyen
B.2.c.a Otonomik SE
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Eksen 2 - * SE Etiyolojisi

v’ Bilinen (= Semptomatik)
v Akut (0rn., inme, intoksikasyon, ensefalit...)
v'Uzak (8rn., posttravmatik, postensefalitik, inme sonrasi...)
/Progresif (6rn., beyin tm, Lafora hastaligi ve diger PME...)
v'Tanimlanan elektroklinik sendromlarda SE

v’ Bilinmeyen (= Kriptojenik)

X Genetik
idiyopatik * 2010; ILAE siniflandirma komisyonu



SE Etiyoloji

e Akut semptomatik (%35)

* Kriptojenik /idiyopatik (%30)
e Uzak semptomatik (%10-15)

* Progressif ensefalopati (%5)
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Febril (% 25 )

YAS iLE iLiSKiLi

Kicuk cocuklarda ; akut semptomatik ve febril
BlyUk cocuklarda ; uzak semptomatik ve kriptojenik




SE Etiyoloji

iran
* Kullanilan siniflandirma sistemine  [EiEoSs (%51 en sik)

* sosyo ekonomik-kiltiirel durum 2. AEI kesimi

Hindistan (Gelismekte olan iilke)

*Akut Semptomatik SE (en sik) Tunus ve Suudi Arabistan
*SSS inf Akut semptomatik + Febril SE (%80)
vaskuler Uzak semptomatik nadir
akut metabolik
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AEi kullanimina uyumsuzluk (2.
sikhik) Kenya

1. Enfeksiyonlar % 71
( malarya, febril, SSS inf.)

Febril nobetler yok.
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SE Etiyoloji- Gelismis Ulkeler

Montreal (10 yillik)
epilepsi (%32)

Febril nobetler (% 13.6)
Menenjit (%13)
Ensefalit (%13)

ingiltere
Febril SE (%34 )of cases.
Uzak semptomatik (%28)
Akut semptomatik (%18)
(SSS inf, travma, anoksi)

Londra

Febril SE (%32)

Akut ve uzak semptomatik (%17).
idiyopatik (%10)

USA

Uzak semptomatik (% 35.7)
Akut semptomatik (%26)
Febril SE (% 10.4)




Etiyoloji

Etiolocigal classification of patients with status epilepticus
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Non-progressive neurological disorder % 30.4
Hypoxic ischemic encephalopathy % 10.7
Central nervous system malformations % 8.9
N | Trauma (more than 1 week before) % 3.6
\ N Genetic syndrome % 3.6
-ﬁ; Intrauterine infections % 1.8
Congenital hydrocephaly % 1.8
Progressive neurological disordert % 8.9
|diopathic/cryptogenic % 33.9
Febrile % 19.6

Acute symptomatic % 7.1
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Akut Semptomatik nedenler

» SSS infeksiyonu—menenjit, ensefalit

e Akut anoksik hasar

 Metabolik ( hipoglisemi, yenidogan metab hast,
elektrolit bozuklugu),

e SSS travma/ kanama/ timor

* llag, intoksikasyon, zehirlenme

* YD HIE

* |lk atak SE (6z. le febril)

* Epilepsi tanili cocuklarda SE

* Konjenital beyin malformasyonu.



Pediatrik Refrakter KSE Etiyolojisi

105 olgu (54 erkek) ; 5.6 (x5.3) yas

% 66 olguda dncesinde gelisim geriligi, zihinsel bozukluk, epilepsi hikayesi (+)

AKUT NEDENLER

e Sistemik enfeksiyon (25.7%),

* Nedeni bulunamayan ates (18%),

Santral sinir sistemi enfeksiyonu (8.6%),
Travmatik beyin hasari (5.7%),

Akut hipoksik iskemik ensefalopati (4.8%),
AEl uyumsuzlugu (2.9%),

Elektrolit bozuklugu (2%).

Bilinmeyen (22%)
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Results from the Pediatric Status Epilepticus Research Group
Neurology April 8, 2014




Febril infeksiyon iliskili epilepsi sendromu

‘Febrile infection-related epilepsy syndrome’ (FIRES);
Prodromal febril hastalik durumunda Direncli SE

(diger isimler yeni baslangic direncli SE ve

direncli tekrarlayici parsiyel nobetlerle seyreden akut ensefalit)
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* Mekanizma bilinmiyor
* Enfeksiyon ajani gn.le ayirtedilemiyor
* Otoimmun / paraneoplastik

* Immunomodulatuar tedaviden fayda (IVIG, steroid,
plazmaferez, rituximab..)



SE Nedenleri

Sik Nedenler Tiim olgu serileri (1990-2010)
%

™

ilac azaltilmasi, kesimi 10-20
Serebrovaskuler hastaliklar 10-40

N Akut SSS infeksiyonu 0-10
E_; Akut SSS anoksisi 5-10
! ilac/ toksin/metabolik 10-25
Kafa travmasi 5-10
Serebral timor 0-10
Kriptojenik/ idiyopatik 5-15




SE nedenleri
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* Tedavi edilebilir, geri donustimlu etiyolojileri
tanimak 6nemli

* Infeksiyon

\-

Otoimmun
* Toksik

* Metabolik
e Epileptik

A




SE Nedenleri

Sik Olmayan Nedenler

? Tibbi yazinda (1998- 2008 yillari arasinda) 513 olgu sunumu
= veyaolguserilerinin incelenmesi ile 181 neden belirlendi ve
~— toplam 5 kategoriye ayrildi
=
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* llac, metabolik, toksin
* Genetik veya kromozomal
* |nflamatuar veya immunolojik
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* |nfeksiyonlar
e Mitokondrial hastaliklar




Metabolik

Piridoksin bagimli epilepsi
Mitochondrial myopathy, MELAS,
(L-arginin inflizyonu SE icin)
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Wilson

Adrenolokodistrofi

Mitokondrial polimeraz g geninde mutasyon

Pirimidin defektleri (6z. Le b-treidopropionaz eksikligi)
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Genetik
e |kiz calismalari SE’ de genetik yatkinhig gosterir

* Bazi genetik sendromlarda SE’ a egilim

(Dravet sendromu, Angelmann sendromu, Down
sendrom, GEFS+)

* Wolf-Hirschhorn (4p-) ssendrom,
* Ring chromosome 14,
* Ring chromosome 20,

* Monosomy 1p36,
 Kromozom 15 inversiyon-duplikasyon.



Eksen 3 — EEG

SE icin kanita dayali bir EEG 6l¢ltl yoktur
*EEG paternlerini tanimlamak icin 6nerilen terminoloji
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*Kaplan PW. Epilepsia 2007

Sutter R, Kaplan PW. Epilepsia 2012
Beniczky S. ve ark. Epilepsia 2013

Hirsch LJ. ve ark. J Clin Neurophysiol 2013
Sutter R, Kaplan PW. Epilepsia 2013
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Eksen 3 — EEG

_;_5 SE icin kanita dayali bir EEG 6l¢uta yoktur

*EEG paternlerini tanimlamak icin 6nerilen terminoloji

EEG PATERNININ

1- LOKASYONU

Jeneralize (bilat.
senkron patternler dahil)

Lateralize

Bilateral bagimsiz

Multifokal *Kaplan PW. Epilepsia 2007

Sutter R, Kaplan PW. Epilepsia 2012
Beniczky S. ve ark. Epilepsia 2013

Hirsch LJ. ve ark. J Clin Neurophysiol 2013
Sutter R, Kaplan PW. Epilepsia 2013
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Eksen 3 — EEG

é SE icin kanita dayali bir EEG 6l¢uta yoktur

*EEG paternlerini tanimlamak icin 6nerilen terminoloji

EEG PATERNININ

1- LOKASYONU 2- ADLANDIRILMASI
Jeneralize (bilat. " Periodik desarjlar
senkron patternler dahil) = Ritmik delta aktivitesi
= DD /Keskin Dalga + alt tipleri

Lateralize

Bilateral bagimsiz

Multifokal *Kaplan PW. Epilepsia 2007
Sutter R, Kaplan PW. Epilepsia 2012

Beniczky S. ve ark. Epilepsia 2013
Hirsch LJ. ve ark. J Clin Neurophysiol 2013
Sutter R, Kaplan PW. Epilepsia 2013




Eksen 3 — EEG

EEG PATERNININ

3- MORFOLOIISI 4- ZAMANLA iLiSKiLI BULGULAR
Keskinligi " Prevalans

Faz sayisi (6rn. trifazik) Siklik
Net ve goreceli amplitiadi Sidre
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Polarite GunlUk patern slresi ve index
Baslangic (ani /kademeli)
Dinamigi (gelisim, dalgali, duragan)

5- DEGISIMI

Uyaranla/ spontan
6- EEG’ ye ILACIN ETKISI




Eksen 4 —Yas

1. Neonatal (O - 30 glin)

2. Siit cocuklugu (1 ay -2 yas) _‘:-q | !

= 3. Cocukluk (> 2- 12 yas) m
4. Adolesan ve eriskin (> 12 — 59 yas) ﬁ

5. Yash (= 60 yas) g
[

(L
P L

I"
il‘iﬁ‘ll




Eksen 4 —Yas
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Yenidogan ve slitcocugu epilepsi sendromlarinda SE

 Ohtahara veya West sendromunda—> tonik SE
* Dravet sendromunda - miyoklonik SE

e Fokal SE

Febril SE

— Bilateral

— Unilateral




Eksen 4 —Yas
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Cocukluk ¢agi ve adodlesan donemde goriilen SE

| ™

* Panayiotopoulos sendromu - Otonomik SE
* LGS - tonik status

* PME - miyoklonik status

 ESES

* Landau-Kleffner sendromu - afazik status

=
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» Spesifik cocukluk epilepsi send. ve etiyoloji - NKSE

(Ring kromozom 20 ve diger karyotip anomalileri, Angellman
sendromu, miyoklonik ensefalopatiler...)
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Eksen 4 —Yas

Adolesan ve eriskin donemde gorulen SE

 JME - miyoklonik status
e JAE > absans status

* Down sendromu —> miyoklonik status



Laboratuar

Onerilen Tetkikler
e Kan sekeri (parmak ucu hizli degerlendirme)

* Serum elektrolitleri, ca, Mg, rutin biokimya
* Kan gazi, PH

* Tam kan sayimi
 |drar-kan toksik inceleme

e Serum AEI seviyesi
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Etiyoloji
SE izlem

SE ilk ndbet
Epilepsili cocukta SE




Laboratuar

Duruma Bagli Onerilen Tetkikler

 Kan kiltirt, lomber ponksiyon (Inf, SSS inf
siphesi)

* Genetik test

* Metabolik hastaliklar icin metabolik tarama
(suphe ?)

* NOro-gorintileme (MRG/ CT)
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Etiyolojik yaklasim

e Ates (+)
e Ates (-)
— Kraniyal MRG (-)
* ilac, toksinler

* Epilepsi (Dravet, panaitopulos...)

* Metabolik/genetik (piridoksin bagimli, Beta-ureidopropionase
eksiklig, mitokondrial polimeraz gen mut...)

e SLE, hashimoto

— Kraniyal MRG (+)
(MELAS, Wilson, Adrenolokodistrofi, POLG mut...)
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EEG

SE tanisinda stiphe ?

EEG hemen yapilamiyorsa, EEG zemin aktiviteyi
degerlendirmek icin mimkuin olan en kisa stirede (ldeal

olarak 1-2 saat icinde) yapilmasi 6nerilmektedir.
Zemin aktivitesinde yavaslama SE sonrasinda saatler bazen
gunler icinde gorulur (psikojen nébetlerin aksine)

Ciddi hasta cocuklarda EEG monitorizasyonu klinik eslik
etmeksizin elektrografik nobetleri gosterir.

Suur bozuklugunun aciklanamadigi olgularda nonkonvulsif SE
tanisinda yeri
Parsiyel / Jeneralize ayrimi (tedavi...)
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Komplikasyonlar
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* Hipoksemi; >metabolik bozukluklar, beyin glikoz seviyesinde ve laktik
asidoz ->miyokard fonksiyonda bozulma, kardiak output ta azalma,

hipotansiyon
e Asidemi; laktik asidoz, respiratuar asidoz (olgularin %13 PH 7 ve alti)

* Kan Sekeri; baslangicta katetolamin desarjina bagli 1 sonra {,
Kan Basinci; baslangicta katetolamin desarjina bagh 1 sonra {4
Intrakraniyal Basing Artisi; serebral 6dem
Diger

— Serum lokosit seviyesinde 1~ (% 60)

— BOS ta pleositozis
— Jeneralize kas kasilmasi = vicut isisinda I ve rabdomiyoliz

4

Kas enzimlerinde T
Miyoglobinuri
Hipotansiyon

Akut bobrek yetmezligi




Prognoz- Morbidite

Norolojik sekel
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* Fokal motor defisit
* Mental gerilik B %15 (Raspall-
Chaure M, ve ark. 2006
% * Davranigsal sorunlar
\ & . )
. * Epilepsi

iligkili Durumlar
Altta yatan neden
Erken yas
Nobetin siresi




Nobet Rekurrensi

e SE ilk nObetse (% 50)
* Uzak semptomatik etiyoloji
 Anormal EEG

* Uykuda noébet

* Febril n6bet dyklsu

* Fokal postiktal defisit
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SE Rekiirrensi; % 16-17 (1 yillik izlemde)
(0zellikle norolojik anormallik varliginda)
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Prognoz- Mortalite

e Altta yatan nedene bagl

e Solunum komplikasyonlari

* Kardiovaskuler komplikasyonlar
 Metabolik komplikasyonlar

*Cocuklarda SE mortalite orani

% 3 -9

Febril SE; %0.2
Akut semptomatik %12-16

*Eriskinden dlistik



