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ONSOZz

Degerli Meslektaslarimiz,

Turkiye Milli Pediatri Dernegi olarak yeni bir etkinlikle karsinizda olmanin mutlulugunu
yasamaktayiz. Yandallasmanin hizla ilerlemesi bir taraftan akademik ve arastirma alaninda
gelismeleri tetiklerken bir taraftan da bir pediatristin cocuga butlinsel yaklasiminin dnemini daha
da artirmakta ve gliclendirmektedir. Bu nedenle pediatristlerin mezuniyet sonrasi surekli egitimi
cok onemlidir. Diger taraftan gunumizde giderek artan bilgi yogunlugunun sonucunda,
uzmanlarin stizgecinden ge¢mis, kanita ve deneyime dayali, glincel bilgiye ulasmak bir o kadar

onem kazanmaktadir.

Bu cercevede Dernegimiz, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari'nin Yandal Dernekleri ile isbirligi yaparak,
sizlerin her an basvurabileceginiz, bilimsel agidan hepimizin ortak kaynagi olabilecek

“Cocuk Saghgi ve Hastaliklarinda Tani ve Tedavi Kilavuzlari"nin olusturulmasina karar vermistir.
Yandal Dernekleri ile yapilan toplantilar ve goériismeler sonucunda belirlenen hastaliklar ve
durumlara ait kilavuzlar Yandal Dernekleri tarafindan pediatristlere yonelik olarak olusturulmustur.
Boylece bu kilavuzlarin Dernegimizin genis ve yaygin pediatrist agina ulasmasi hedeflenmistir.

Bu girisimin olusturulmasinda dernegimiz catisi altinda calisan arkadaslarimiza, ilgili Yandal
Dernek baskanlarimiza, Dernek adina kilavuzlarin yazilmasinda katkisi olan yazarlara ve emegi

gecen herkese tesekkiir ederiz.

Hekimlik sanatinin en dogruyu bulmak, cagdas bilgiye ulasmayi basarmak ve bunu uygun sekilde

uygulamak oldugunu hatirlayarak, bu kilavuzlarin sizlere yol gosterici olacagi inancindayiz.

Sevgilerimizle...

Y

Prof. Dr. Enver Hasanoglu Prof. Dr. Feyza Darendeliler
Turkiye Milli Pediatri Dernegi Turkiye Milli Pediatri Dernegi
Genel Sekreteri Baskani



COCUKLUK CAGI BASAGRILARI

Prof. Dr. Semra Hiz', Doc. Dr. Ulug Yis', Do¢. Dr. Nihal Olgac Diindar?
' Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Norolojisi Bilim Dall

2Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Norolojisi Bilim Dal

Ogrenim Hedefleri

1. Cocukluk caginda goriilen birincil ve ikincil basagris1 nedenlerini ve sik goriilen birincil

basagrisi tani kriterlerini 6grenmek

2. Basagris1 yakinmasi ile gelen ¢ocugun klinik, radyolojik ve laboratuvar degerlendirmesini

yaparak tan1 ve ayirici taniya gidebilmek
3. Basagris1 yakinmasi ile gelen ¢ocugun etiyolojiye gore tedavisini diizenleyebilmek
Tanim ve Sikhik

Basagris1 cocuk ve ergenlerde en sik karsilagilan somatik yakinmalardandir. Prevalansi 7 yas
civarinda %37-51 iken, ergenlikte %57-82’ye ulagmaktadir. Cinsiyet yoniinden prevalansin 3-
5 yasinda erkeklerde daha fazla oldugu, 5 yasindan sonra kizlarda giderek yiikseldigi ve 9-11
yaslarinda her iki cinste esit siklikta oldugu gosterilmistir. Cocukluk ¢aginda en sik goriilen
birincil basagrist olan migrende ise prevalansin yaklagik 7 yasta kizlarla erkeklerde esit
oldugu, 14 yasinda erkeklerde %6.4 iken kizlarda %14.8 oraninda oldugu bildirilmistir.
Ulkemizde yapilan degisik calismalarda ¢ocuklarda migren prevalans1 %9.3-14.5, gerilim

basagrisi prevalansi %1.8-25.9 arasinda bulunmustur.

Basagrisinda degerlendirme ayrintili 6ykii ile baglamali, dikkatli genel ve nérolojik muayene
ile devam etmeli ve tekrarlayan basagrisinda psikolojik faktorler mutlaka goz Oniinde
bulundurulmalidir. Ayirict tanida laboratuvar testleri, dykii, basagrisinin karakteri, fizik ve
norolojik incelemelere gore planlanmalidir. Fokal veya ilerleyici nérolojik bozuklugu olan
hastalar mutlaka goriintiilleme yontemleri ile degerlendirilmelidir. Basagrilarinin rutin
degerlendirmesinde elektroensefalografi ve diger norofizyolojik incelemelerin yeri siirlidir.

Birincil basagrilarinda altta yatan bir neden yokken (migren, gerilim tipi basagrisi, kiime



basagris1 ve diger trigeminal otonomik basagrilari), ikincil basagrilarinda altta yapisal veya

metabolik bir neden bulunmaktadir.

Basagrisinin ciddi oldugunu diisiindiiren durumlar, ilk ve ¢ok siddetli baglayan akut basagrisi,
basagrisinin siklik ve siddetinin artis gostermesi, biling degisikligi, papilédem, anormal goz
hareketleri veya taraf veren norolojik bulgularin saptanmasi, ates, kilo kaybi, dokiintii, eklem
agris1 gibi sistemik belirti ve bulgularin eslik etmesi, olguda immunsupresyon,
hiperkoagulasyon, ndrokutandz hastaliklar, kanser, genetik hastaliklar, romatolojik hastaliklar
gibi risk faktorlerinin varligi, oksipital yerlesim, uykudan uyandiran basagrisi, sabah olan ve
kusmanin eslik ettigi basagris1 ve oksiirme, ikinma gibi manevralarla ortaya ¢ikan veya artan

basagrilarinin varligidir.
Basagris1 Nedenleri

Basagris1 olan birgok ¢ocuk tibbi yardim almazken hastane bagvurularini en sik ciddi ve
tekrarlayan akut ve kronik basagrilart olusturmaktadir. Tani ve degerlendirmeyi
kolaylastirmak amaci ile basagrilarin1 dort temel ana baslik halinde incelemek miimkiindiir: 1)
akut 2) akut, tekrarlayici (epizodik) 3) kronik ilerleyici 4) kronik ilerleyici olmayan (sekil 1,
tablo 1). Akut tekrarlayict ve kronik ilerleyici olmayan basagrilar1 siklikla birincil
basagrilarina bagli olsa da belirli durumlarda ikincil nedenler goézden kacirilmamalidir.
Kronik ilerleyici basagrilar1 en korkulan basagrisi nedeni olup ayritili arastirtlmalidir. Tek
akut basagris1 siklikla benign olup ¢ogunlukla bir viral enfeksiyon veya birincil basagrisi
nedeni tarafindan tetiklenebilirse de ciddi nedenlerin de akut basagrisina neden olabilecegi

unutulmamalidir.

Diger bir yaklasim ise basagrilarini Uluslaras1 Basagris1 Cemiyetinin siiflandirmasina goére

birincil ve ikincil basagrilar: bagliklari altinda degerlendirmektir:
Birincil Basagrilar

Birincil basagrilar altta yatan bir nedene bagli olmayan bagagrilaridir. Cocukluk ¢aginda
goriilen basagrilarinin 6nemli bir kismimi birincil basagrilar1 olusturmaktadir. Bu grupta

migren, gerilim tipi basagrisi, kiime basagris1 ve diger otonomik sefaljiler yer almaktadir.



Migren

Migren ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen birincil basagrist nedeni olup prevalansi 3-7 yaslari
arasinda %1-3, ergenlikte ise %8-23"diir. Ergenlikte kizlarda daha sik goriilmektedir. Migren
tanis1 gorlintiilemeye gerek kalmaksizin Oykii ve muayene ile konmaktadir. Migren tant
kriterleri tablo 2’de gosterilmistir. Cocukluk ¢aginda aurasiz migren aurali migrene gére daha
sik goriilmektedir. Kiiglik ¢ocuklarda basagrisindan ziyade kusma ve bas donmesi 6n planda
oldugundan tani koymak daha zordur. Migren agris1 tek veya ¢ift tarafli olup siklikla frontal
ve temporal yerlesimlidir ve zonklayic1 karakterdedir. izole oksipital bolgede basagrisi gok
nadir gozlenir, bu durumda mutlaka baska nedenler arastirilmalidir. Eriskin ve ¢ocuklarda
patofizyoloji benzer olup noral ve vaskiiler karmasik etkilesimlere dayanmaktadir. Migrende
genetik bilesen ¢ok giiclii olsa da kalitim sekli karmasiktir. Degisik aile bireylerinde ¢ok farkl
klinik bulgular olabilmektedir. Genetik nedenler gibi c¢evresel nedenler de migren
patofizyolojisinde 6nemli yer tutmaktadir. Migren basagrisi ¢ocuklarda erigkinlere gére daha
kisa siirmektedir. Fotofobi veya fonofobiye bagl olarak cocuk sessiz ve karanlik bir yer
aramaktadir. Istahsizlik, bulant1 ve kusma sik olup uyku ile sikayetler gerilemektedir. Atakla
iligkili diger semptomlar sersemlik hali, gérmede bulaniklik, okumada zorluk, karin agrisi,
terleme, solukluk ve g6z cevresinde siyah halkalar olugmasidir. Cocuk siklikla basagrist ve
eslik eden bulgulart tanimlamada zorluk c¢ekeceginden c¢ocuktan basagrisint ¢izmesi
istenebilir. Agriy1 tetikleyen nedenler stres, yorgunluk, uykusuzluk, hastalik, acglik ve
dehidratasyondur.

Aura cocukluk c¢agir migreninde sik karsilasilan bir bulgu olmamakla birlikte varliginda
basagrisindan genellikle yarim saat dnce baslamakta ve 5-20 dakika stirmektedir. Auralar
siklikla gorsel olup skotom, gecici bulanik goérme, zig-zag ¢izgileri, 151k parildamalari
seklinde iken cisimleri oldugundan biiyiik veya kiigiik gorme veya hareket etmeyen cisimleri
sanki hareket ediyormus gibi gérme gibi daha da karmasik olabilir. Diger auralar duyusal
sikayetler, konfiizyon, gii¢siizlik, amnezi veya afazi seklinde olabilir. Migrende auralar

tamamen geri dontigiimlii olup, tekrarlayicidir ve genellikle 30 dakikadan kisa stirmektedir.

Daha nadir goriilen migren alt tipleri ise aura belirtisi hemiparezi ile karakterize olan ailesel
hemiplejik migren, bagdénmesi, gérme bozukluklari, bilateral duyusal sikayetler ve ataksi ile
karakterize baziler migren, basagrisi ile birlikte veya basagrisindan sonra dort giin i¢inde

ortaya ¢ikan ii¢, dort ve altinc sinir paralizileri ile karakterize oftalmoplejik migren, amorozis



fugaks ataklar1 ile karakterize retinal migren ve 4 ile 24 saat arasinda siirebilen akut
konflizyon, ajitasyon ve afazi ile karakterize akut konflizyonel migrendir. Siit ¢ocuklugu,
cocukluk ve ergenlerde goriilen basagrisi olmaksizin ortaya ¢ikan periyodik, paroksismal
migren esdegeri sendromlar ise siklik kusma, abdominal migren, benign paroksismal vertigo

ve benign paroksismal tortikollistir.
Gerilim Tipi Basagrisi

Gerilim tipi basagrisi ¢ocuklarda sik rastlanan bir basagrisi tipidir. Migrene gore agri siddeti
daha azdir, bir saat veya giinlerce stirebilir ve siklikla sikistirict tiptedir. Agriya siklikla boyun
ve omuz bolgesinde gerginlik ve kas agrisi eslik eder. Gerilim tipi basagrisi epizodik (<15
giin/ay) veya kronik olabilir (>15 giin/ay) (Tablo 2). Stres gibi tetikleyici faktorlerin ve altta

yatan depresyon gibi psikiyatrik hastaliklarin 6ykiide saptanmasi ¢ok dnemlidir.
Kronik Basagrisi

Bir ayda 15 gilinlin {izerinde devam eden basagrilari kronik basagrist1 olarak
isimlendirilmektedir. Kronik basagrilari, kronik migren, kronik gerilim tipi basagris1 ve yeni
giinlik devamli basagrisidir. Kronik migrenli hastalarda oncesinde epizodik migren ataklari
olup izlemde agr1 sikligi artmakta ve neredeyse aym her giinii hasta basagrisindan
yakinmaktadir. Kronik migrenli hastalarda agr1 siirekli hale geldik¢e bulanti, kusma ve
basagris1 siddeti azalmaktadir. Kronik gerilim tipi basagrisinda migren ve gerilim tipi
basagris1 ayrimi zor olsa da hastalarda oncesinde epizodik migren ataklar1 yoktur. Bu
hastalarda depresyon ve anksiyete sik olup yetersiz uyku, stres, yetersiz gida ve sivi alimi,
asir1 kafein tiikketimi gibi tetikleyici faktorler ortadan kaldirilmalidir. Yeni gilinliikk devaml
basagrisi ise baglangicindan {i¢ giin sonra devamli hale gelen ve altta yatan baska bir nedene
bagli olmayan basagrisidir. Bu tip basagrisi ¢ok ani baslangicl oldugu i¢in altta yatan ikincil
nedenler mutlaka digslanmalidir. Bu tip basagrisini baslatan nedenler viral enfeksiyonlar, kafa

travmasi ve cerrahi girisimlerdir.



Diger Primer Basagrilari

Trigeminal otonomik basagrilari ¢ocukluk caginda nadirdir. Migren ve gerilim tipi
basagrisinda kullanilan tedaviler bu agrilarda etkili olmadigindan taninmasi ¢ok énemlidir. Bu
grupta kiime basagrisi, paroksismal hemikrani ve kisa siireli konjuktival kizarma ve yasarma
ile birlikte olan tek tarafli noraljiform basagrisi ataklari bulunmaktadir. Bu paroksismal
basagrilara tek gézde kizariklik, yagsarma, nazal konjesyon, burun akintisi, géz kapaginda
sislik, miyozis, pitozis ve agrinin oldugu bolgede terleme gibi yakinmalar eslik etmektedir.
Diger nadir goriilen bir basagrisi tipi de trigeminal sinir ilk dalinda olan (orbita, temporal ve
parietal alan) diizensiz araliklarla gelen ve birkag saniye siiren birincil bigak saplanir tarzda
olan basagrisidir.

Ikincil Basagrilar

Bu tip basagrilar altta yatan bir nedenin oldugu, diger adiyla organik basagrilaridir. Cocukluk
caginda en sik ikincil basagrisi nedenleri ekstrakraniyal ve intrakraniyal enfeksiyonlar,
travma, vaskiiler bozukluklar, hidrosefali ve neoplaziler, madde kullanimi, metabolik
bozukluklar ve hipoksi, kraniyum ile iliskili bozukluklar (siniis, goz, kulak, vs.) ve epileptik
bozukluklardir.

Basagrisinda Degerlendirme

Basagrisinda degerlendirme ayrintili alinan o6ykii ve aile sorgulamasi ile baslamalidir.
Prenatal, natal Oyki, biliylime ve gelisme, daha onceki ciddi hastaliklari, okul durumu,
kullandig1 1ilaclar, allerji durumu ve psikososyal etmenler degerlendirilmelidir. Fizik
muayenede ates, hipertansiyon, deri dokiintii ve lekeleri, meningeal irritasyon isaretleri, papil
stazi, norolojik kusurlar ve kafa travmasi izleri 6zellikle akut ve ilerleyici basagrilarinda
nedeni belirlemeye yardimcidir. Cocugun yasi ne kadar kii¢iikse basagrisinin ciddi bir nedeni
olma olasilig1 o kadar yiiksektir. Kii¢iik ¢ocuklarda aglama, kivranma, yerde yuvarlanma,
tepinme agrinin siddetinin gdstergesi olabilir. Cocugun etkinligini kesme siiresi agrili atagin
sliresi i¢in ipucu olabilir. Ciddi basagrist i¢in uyarici belirti ve bulgular dikkatle
degerlendirilmeli ve bu durumlarda goriintiileme yapilmalidir. Basagrisi hastalarinin giinliik
ile izlenmesi hem tanida hem izlemde 6nemli katkilar saglamaktadir. Basagri giinliigiinde
tarih, agrinin gelis zamani, tipi, lokalizasyonu, siddeti, siiresi, nasil gegtigi ve okulunu, ders ve
aktivitelerini engelleyip engellemedigi gibi bilgiler yer almalidir. Agrinin siddetini
degerlendirmek icin cesitli agr1 skalalar1 arasinda ¢ocuklarda gorsel agr1 skalalar1 daha ¢ok
kullanilmaktadir. Cocuklarin agr1 sirasinda hissetliklerini ¢izdikleri resimlerin taniya varmada
yardimci olacagini gosteren aragtirmalar mevcuttur.



Basagrisinda Korunma ve Tedavi

Tedaviye baslamadan 6nce basagrisinin birincil veya ikincil oldugunun ayrimi onemlidir.
Ikincil basagrilarnin tedavisi altta yatan nedene yonelik olmalidir. Burada birincil
basagrilarinin &zellikle de migrenin tedavisi iizerinde durulacaktir. Oncelikle hastanin ve
ailesinin birincil basagrilar1 konusunda egitimi, ailenin endisesinin giderilmesi gereklidir.
Agn siddetinin, sikliginin, siiresinin ve tetikleyicilerinin belirlenmesi, o6nleyici tedavi gerekip
gerekmedigine karar verilmesi ve tedavi yanitinin gézlenebilmesi agisindan tutulan basagrist
giinliigli yararhidir. Tetikleyici nedenler arasinda stres, aclik ve 6gilin atlama, uyku diizeninde
bozulma, asir1 egzersiz, yolculuk, enfeksiyonlar, kokular, nitrit veya monosodyum glutamat

iceren yiyecekler, kafein ¢ikolata, kola, dondurma, peynir ve ¢erez olabilir.
Tedavi dort ana baslikta incelenebilir:

1. Yasam tarzi1 degisikligi
2. Akut basagris1 tedavisi
3. Tamamlayici tedavi
4

. Onleyici tedavi

1. Yasam tarzi degisikligi

Basagrisini tetikleyen veya arttiran tiim etkenler bilinmeli ve miimkiinse degistirilmelidir. Bu
degisiklikler yeterli ve diizenli uyku, elektronik aletlerin gece yatak odasindan
uzaklastirilmasi, diizenli ve yeterli beslenme (kahvalti dahil), kafein gibi agriy1 tetikleyen
icecek ve yiyeceklerin aliminin azaltilmasi, yeterli sivi alimi, stresten kaginma veya stresi
yonetebilme ve diizenli egzersizi icermelidir. Eslik eden anksiyete, depresyon ve bas

edilemeyen stres faktorleri varsa ¢ocuk ve ergen psikiyatri uzmanlarindan destek alinmalidir.
2. Akut basagrisi tedavisi

Her atak i¢in gecerlidir, hafif siddetteki agrilar tedavi gerektirmeyebilir. Sessiz ve los bir
odada uyku iyi bir tedavi yontemidir. Ilaglar miimkiin oldugunca atagin basladig1 erken
donemde verilmelidir. Analjezik kotii kullanimina bagl basagrisini engellemek icin haftada 2-
3’ten fazla agri kesici kullanimi kisitlanmalidir. Ibuprofen, asetaminofen ve naproksen
genellikle akut tedavide etkinligi kanitlanmis ilaglardir. Bu ilaglarin etki etmemesi durumunda

cocuklarda giivenilirlik ve etkinlikleri hakkinda yeterli bilgi olmamakla birlikte triptanlarin da
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denenebilecegi bildirilmektedir. Antiemetikler, belirgin bulantt ve kusmasi olan hastalarda
yukaridaki tedaviye ek olarak verilebilir. Tek bir kez kusmasi olan veya kustuktan sonra bas
agris1 gegcen hastalarda onerilmez. Tablo 4’te akut tedavide verilebilecek ilaglar, dozlar1 ve

yan etkileri belirtilmistir.
3. Tamamlayici tedavi

Tamamlayic1 tedaviler, 6zellikle kronik veya tekrarlayici episodik bas agrilarinda yararhdir.
Basarili olan biyodavranigsal teknikler arasinda “biofeedback™ tedavisi, rahatlama teknikleri,
hipnoz, akupunktur, basa ¢ikma mekanizmalar1 agisindan egitim, uygun fizik tedavi veya

mesaj tedavisi bulunmaktadir.
4. Onleyici tedavi

Onleyici tedavi ayda 3-4 kez veya daha fazla basagrisi olan, giinliik aktiviteleri veya yasam
kalitesi etkilenen (okula gidememe gibi) hastalarda Onerilir. Burada kullanilan ilaglar, yan
etkilerinin en aza indirilmesi i¢in diisiik dozda baslanir ve ihtiya¢ halinde dozlar arttirilir.
Agrida anlaml bir azalma goriilmesi bazen 8-12 haftay1 bulabilir. Bu konuda hasta ve ailesi
bilgilendirilmelidir. Yan etkilere dikkat edilerek tedaviye kiigiik ¢ocuklarda en az 6-8 hafta,
biiylik ¢ocuklarda en az 4-6 ay veya okul durumuna gore devam edilmelidir. Tedavi basarisi,
agr1 siddetindeki kabul edilebilir azalma ile birlikte agri sikligin1 %50 azaltmak olarak
ongoriilmelidir. Bu donemde hastanin tuttugu agri gilinliigii bilgi verici olacaktir. Tablo 4’te
onleyici tedavide verilebilecek ilaglar, dozlar1 ve yan etkileri belirtilmistir. Onleyici tedavide
ila¢ secimi migren ve gerilim tipi birlikteyse ve uyku sorunu varsa amitriptilin, kilo fazlalig
varsa topiramat, istahsizsa siproheptadin veya valproat, ilag kotii kullanimi varsa valproat,

psikiyatrik es hastaliklar veya depresyon varsa antidepresanlar seklinde yapilabilir.

Sonug olarak, cocuk ve ergenlerde basagrisi yakinmasi oldukga siktir. Oncelikle
detayli bir oykii alinmasi, fizik ve norolojik muayenenin dikkatle yapilmasi, eger gerek
duyuluyorsa laboratuvar tetkiklerin istenmesi, birincil ve ikincil basagris1 ayriminin yapilarak
tedavinin buna gore diizenlenmesi gerekmektedir. Birincil basagrilarinda tedavi kadar

koruyucu 6nlemlerin de 6nemi akilda tutulmalidir.
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Tablo 1: Cocukluk ¢ag1 basagrisi nedenleri

. Senbil N, Aysun S. Cocukluk ¢ag1 basagrilari. Cocuk Norolojisi. Ankara, 2010; sayfa

COCUKLUK CAGI BASAGRISI NEDENLERI

AKUT
Migren

Viral iist solunum yolu enfeksiyonu, streptokoal farenjit

Menejit/ensefalit
Intrakraniyal kanama
Timor

Toksik maruziyet
Travma

1nme

Maliyn hipertansiyon
Vaskiilit

EPIZODIK TEKRARLAYICI
Gerilim tipi bagagrisi
Aurali/aurasiz migren
Aclik/yeme bozukluklari
Tekrarlayan toksik maruziyet
Tekrarlayan siniis hastaligi
Nobetle iliskili bagagrist
Mitokondriyal hastalik
Trigeminal otonomik basaagrilar

KRONIK ILERLEYICI

Artmis kafa ici basinci

TUmor

Vaskiiler malformasyonlar
Enfeksiyon

Siniis vendz trombozu

Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon
Tiroid/paratiroid hastaliklar

Chiari malformasyonu

Vaskiilit



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Blume%20HK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=23204398
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23204398
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Babineau%20SE%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22868546
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Green%20MW%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22868546
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shannon+E.+Babineau%2C+Mark+W.+Green%2C
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shannon+E.+Babineau%2C+Mark+W.+Green%2C
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21170567
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21170567

KRONIK ILERLEYICI OLMAYAN
Kronik gerilim tipi basagrisi

Kronik migren

Yeni baglangi¢li devamli basagrisi
Kronik siniis hastalig

Dis hastaliklar1

Uyku apnesi

Idiyopatik intrakraniyal hipertansiyon
Tiroid hastalig1

Chiari malformasyonu

Aclik/yeme bozukluklari

Kronik posttravmatik basagrisi

Kronik trigeminal otonomik basagrilari

Tablo 2: Migren ve gerilim tipi basagrisi tani 6lciitleri

MIGREN TANI OLCUTLERI

AURASIZ MIGREN TANI OLCUTLERI
A. B-D dlgiitlerini kargilayan en az 5 atak
B. Basagrisi siiresi 1-72 saat (tedavi edilmemis veya basarisiz tedavi edilmis)
C. Asagidaki 6zelliklerden en az ikisinin olmast
Tek veya cift tarafli frontotemporal
Zonklayict 6zellikte
Orta veya siddetli yogunlukta
Yiiriimek ve merdiven ¢ikmak gibi giinliik hareketlerle agrinin artmasi veya bu
hareketlerden kaginmanin olmasi
D. Basagrisina eslik eden asagidaki 6zelliklerden en az birinin olmasi
e Bulant1 ve/veya kusma
e Fotofobi ve fonofobi
E. Basagrisinin diger hastaliklara bagli olmamasi

AURALI MiGREN TANI OLCUTLERI
A. B-D olgiitlerini karsilayan en az 2 atak
B. Auranin motor gii¢stizliik olmaksizin asagidaki 6zelliklerinden en az birinin olmast
e Tamamen geri doniisiimlii gérsel semptomlar
e Tamamen geri doniisiimlii duysal semptomlar
e Tamamen geri doniisiimlii disfazik konugsma bozuklugu
C. Asagidakilerden en az birinin olmasi
e Homonim gorsel semptomlar ve/veya tek tarafli duysal semptomlar
e En az bir aura semptomunun 5 dakika ve {lizerinde yavas yavas olusmasi ve/veya
farkli aura semptomlariin 5 dakika ve lizerinde birbiri ard1 sira olugsmasi
e Her bir semptomun >5 dakika ve <60 dakika stirmesi
D. Aurasiz migren tani 6zelliklerini tagiyan bagagrisinin aura sirasinda veya 60 dakika i¢inde
baslamasi
E. Bagagrisinin diger hastaliklara bagli olmamasi
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GERILIM TiPi BASAGRISI TANI OLCUTLERI

SIK OLMAYAN EPiZODiK GERILIM TiPi BASAGRISI
A. B ve D odl¢iitlerini karsilayan en az 10 atak (ortalama ayda 1 yilda 12 giinden az)
B. Basagris1 siiresi 30 dakika-7 giin
C. Asagidakilerden en az ikinsin olmasi
Bilateral
Bastirici/sikistirict (zonklayict olmayan) karakterde
Hafif veya orta siddette
Yirlimek veya merdiven ¢ikmak gibi giinliik fiziksel aktiviteler ile agrida artis
olmamasi
D. Asagidakilerden hepsinin olmasi
¢ Bulanti ve kusmanin olmamasi
e Fotofobi veya fonofobiden birisinden fazlasinin olmamasi
E. Basagrisinin diger hastaliklara bagli olmamasi

SIK EPiZODIiK GERIiLIiM BASAGRISI
A. B ve D odlgiitlerini karsilayan en az 10 atak (ayda 15 giinden, yilda 180 giinden az)
e B-D olgiitleri ve E 0lg¢iitii sik olmayan epizodik basagrisi ile aynidir)

KRONIK GERIiLiM BASAGRISI
A. B ve D olgiitlerini karsilayan 3 ayin tizerinde basagrisi (ayda 15 giinden, yilda 180 giinden
fazla)
B. Basagris1 saatlerce siirebilir veya devamli olabilir.
C. Asagidaki basagrisi 6zelliklerinden en az ikisinin olmasi
Bilateral
Bastirici/sikistirict (zonklayici olmayan) karakterde
Hafif veya orta siddette
Yiiriimek veya merdiven ¢ikmak gibi giinliik fiziksel aktiviteler ile agrida artis
olmamasi
D. Asagidakilerden hepsinin olmasi
¢ Fotofobi, fonofobi veya hafif bulantidan birisinden fazlasinin olmamasi
e Orta ve siddetli bulant1 veya kusmadan hig¢birinin olmamasi
E. Bagagrisinin diger hastaliklara bagli olmamasi
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Tablo 3. Cocukluk ¢agi migreninde akut tedavi

Tlac Doz/uygulama sekli Alt yas simir1 Yan etkiler
Asetominofen 15mg/kg/doz po NSAI ye
Ibuprofen 10mg/kg/doz po 6 ay NSAI ye
Ketolorak 0,5mg/kg/doz iv 2 yas NSAI ye
1mg/kg/doz po
Naproksen 5-10mg/kg/doz po 2 yas NSAI ye
Metoklorpramid 0,2mg/kg/doz iv,po 2 yas Sedasyon, distoni
Prometazin 0,25-0,5mg/kg/doz po | 2 yas Sedasyon, distoni
Proklorperazin 0,15mg/kg/doz 8 yas Sedasyon, distoni
Iv,po,rektal
Ondansetron <15kg:0,2mg/kg/doz 3 yas alt1 bilgi az | Sedasyon, distoni
15-30kg:4mg
>30kg:4-8mg iv
Almotriptan 12,5mg po 12 yas Triptan ye
Rizatriptan <40kg:5mg 6 yas Triptan ye
>40kg:10mg po
Sumatriptan <12yas:50mg po 8 yas Triptan ye
>12yas:100mg po nasal 5 yas
20-39kg:10mg sc 6 yas
>40kg:20mg nasal
0,06mg/kg/doz sc
Zolmitriptan <12yas:2,5mg 6 yas Triptan ye
>12yas:5mg po,nasal
Dihidroergotamin | <9yas veya 6 yas Ergotamin ye,
<25kg:0,5mg/doz bulanti
>9yas veya

>25kg:1mg/doz iv

NSAI: nonsteroid antiinflamatuvar ilaglar, ye: yan etki, mg: miligram, kg: kilogram, iv:

intravendz, po: peroral, sc: subkutan.

Tablo 4. Cocukluk ¢ag migreninde onleyici tedavi

flac Doz/uygulama sekli Alt yas sinir1 Yan etkiler
Amitriptilin Baslangi¢:5mg, 50mg | 3 yas Uyku hali
veya 1mg/kg

Siproheptadin

Baslangic:2mg
<6yas:12mg/giin
>6yas:16mg/giin veya
0,25mg/kg/giin-
1,5mg/kg/giin

2 yasg

Sedasyon, ag1z
kurulugu, kilo alim1

Propranolol Baslangi¢:20mg/giin 3 yas (migrende) Hipotansiyon, uyku
<12yas:120mg/giin bozuklugu, depresyon
>12yas:240mg/giin (astimda verme)
veya 2mg/kg/gilin-
4mg/kg/giin

Verapamil 4-10mg/kg/giin Hipotansiyon, bulanti,
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<12yas:<120mg kilo alima,
13-18yas:240mg atrioventrikiiler blok
Flunarizin Baslangi¢:5mg 5 yas Uyku hali, kilo
5-10mg alimi, halsizlik,
hipotansiyon,
konstipasyon,
Topiramat Baslangig:15mg 8 yas (migrende) Uyku hali, halsizlik,
1-2mg/kg/giin kilo kaybi, paresteziler,
kognitif bozulma,
bobrek tasi
Valproat Baslangi¢:10mg/kg/giin | 2 yas Sedasyon, alopesi, kilo
500-1000mg/giin alma, tremor, bulanti,
kusma, hepatotoksisite
Gabapentin 10-40mg/kg/giin Vertigo, tinnitus,
uykuya meyil,
halsizlik, tremor,
depresyon, GIS ye
Koenzim Q10 100mg/giin 3 yas Dokiintli, huzursuzluk,
GIS ye
Magnezyum 9mg/kg/giin 3 yas ishal
Riboflavin 50-400mg/giin 8 yas Sar1 idrar
Melatonin 1-6mg Canly, rahatsiz edici
rliyalar

GIS: gastrointestinal, ye:yan etki, mg:miligram, kg:kilogram.

Semptomlar

Alat tekrarlayic
- ~

A

Kronik ilerleyic

Kronilkilerleyici olmayan

Yeni gunluk devamh

Zaman

Sekil 1: Bas agris1 paternleri
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Ogrenim hedefleri

1. Dil ve konusma geriliginin tanimlanmas1 ve nedenleri
2. Dil gelisme geriliginin ¢ocuklarda yol acacagi sorunlar
3. Dil gelisim geriliginin tan1 ve tedavisi

TANIM

Insanlara &zgii olan dil, iletisimi saglamada, ara¢ olarak kullanilan sesler, semboller ve
sOzciikler gibi birimleri i¢ine alan bir sistemdir. Dil, alic1 dil ve ifade edici dil olarak ikiye
ayrilir. Alict dil sdylenenleri ve yazilanlari anlama; ifade dili ise, duygu ve diisiincelerin,
sozel ve yazili olarak aktarilmasidir. Dilin farkli boyutlar1 vardir:

SINTAKS: Sozciik sirasi, dizilimi

SEMANTIK : Sozciiklerin anlamimi kavrama

PRAGMATIK : Iletisim ¢abasi, iletisimi baslatma,yanit verme
PROSODI: Dile 6zgii melodi, dilin emosyonel kismudir.

Dil gelisimi yasa bagh bir fonksiyondur. Dil gelisim geriligi, ¢ocugun yasina gére beklenen
gelisimi gosterememesi olarak taminlanir. Biitiin saglikli ¢ocuklar, dil 6grenme yetenegi ile
dogarlar ve bu yasam boyu devam eder. Dil ve 6grenme arasinda 6nemli bir iligki vardir. Dil,
ogrenmeyi saglar. Ogrenme ise ¢cocugun dil gelisimine katkida bulunur. Tablo 1°de yasa gore
beklenen dil gelisim 6zellikleri verilmistir.

SIKLIK

Ulkemizde dil ve konusma gecikmesi prevelansi bilinmemektedir. Ancak diinyanin farkli
iilkelerinde 2-7 yas arasindaki ¢cocuklarda prevelans %2-9 arasinda bildirilmektedir.
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DIiL VE KONUSMA BOZUKLUKLARININ SINIFLAMASI

Terminolojik degisiklikler olmakla birlikte dil ve konusma bozukluklar1 basitge asagidaki gibi
siniflandirilir:

I. Gecikmis dil gelisimi ve afazi
a.Gelisimsel dil ve konusma gecikmesi:

Cocugun beklenen zamanda dil gelisimini gosterememesi, yasitlarina gore anlama ve
anlatmada gli¢liik yasamasi olarak tanimlanir. Konusma gecikmesi olan ¢ocuklarin 6nemli bir
boliimiinii olugturur. Bu olgularda, konusma i¢in gereken ndrolojik islemlemede matiirasyon
gecikmesi vardir. Cocuklarin zeka, isitme, duygusal iliskiler ve artikiilasyon becerileri
normaldir. Erkeklerde daha sik goriiliir. Ailede de geg¢ konusma o6ykiisii bulunur.

b.ifade edici dil bozuklugu

c.Alici dil bozuklugu

I1. Konusma Bozukluklan

a. Fonolojik (soyleyis, eklemleme, artikiilasyon) bozukluklar:

Konusma; solunum, ses ¢ikarma ve artikiilasyonla ilgili bir ¢cok kasin hizli, incelikli ve
birlikte hareketini gerektiren, karmasik bir motor beceridir. Cocuk, ana dilin seslerini
(bagimsiz ya da birlesik ) dogru ya da anlasilir bicimde ¢ikaramiyor, bu seslerin ulanmasinda
farklilik gosteriyorsa bu olay eklemleme (sdyleyis, artikiilasyon) bozuklugu olarak tanimlanir.
Bu gruptaki bozukluklar; sesin diisiiriilmesi (atlamalar), sesin degistirilmesi (yerine koyma),
ses ekleme, ses bozulmasi gibi dort alt grupta toplanmaktadir. Fonolojik bozukluk ¢ocukluk
caginda en sik karsilagilan (%80) iletisim bozuklugudur. Fonolojik bozukluk erkeklerde daha
stk goriilmektedir. Ayrica bunlarin %20-40’1nda ailede sdyleyis bozuklugu Oykiisii vardir.
Isitme sorunlari, yarik damak gibi yapisal anormaliler ve ndrolojik bozukluklardan
kaynaklanabilir.

b.Ritm bozukluklari (kekemelik)

Konugma icin gerekli olan sesler, heceler veya soézciiklerde uzatma, tekrarlama, duraklama ve
bazen de bunlarla birlikte el, yiiz, kol ve viicutta hareketlerle konusmanin ritm ve akiciliginin
bozulmasi olarak tanimlanir. Cocuklukta konusma ve dil gelisiminin en hizli oldugu dénemde
baslayan akicilik sorunlar1 gelisimsel, dnceden akict konusan bireylerde noérolojik ve ruhsal
nedenlere bagli ortaya ¢ikanlar ise edinsel kekemelik olarak adlandirilir. Kekemelik 2-4
yaglart arasindaki ¢ocuklarin %5’inde goriilen bir durumdur. Erkek cocuklarda daha sik
gozlenir.
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III. Ses bozukluklar:

Sesin siddet, perde (frekans), ton, esneklik, yas, cinsiyet ve duruma gore siirekli olarak
farklilik gostermesi ve iletisimi etkileyecek farkliliklarin bulunmasi ses bozukluklar1 olarak
tanimlanir.

DiL VE KONUSMA BOZUKLUKLARININ NEDENLERI
I. Nedeni saptanamayan (primer) dil ve konusma bozukluklari

Dil ve konusma gecikmesi herhangi bir nedene bagli olmaksizin ortaya ¢ikabilir. Primer dil ve
konugma problemi agisindan bazi risk faktorleri belirtilmistir. Bunlar erkek cinsiyet, ailede
konusma gecikmesinin olmasi, diisiik dogum agirligi ve erken dogumdur. Daha az sorumlu
olan risk faktorleri ise, ailenin egitim diizeyinin diisiik olmasi, ge¢ dogum ve genis aileye
sahip olmadir.

I1. Sekonder dil ve konusma bozukluklari
a. Isitme kayb1
b.Mental retardasyon

c.Yaygin gelisimsel bozukluklar: Otistik spektrumdaki bozukluklar, dil gelisim geriligine
neden olur.

d.Sosyal ve cevresel faktorler: Cevresel uyaricilardan yoksun ortamlarda biiyliyen
cocuklarin dil gelisimleri geri kalir. Televizyon, bilgisayar, internet, gibi elektronik sanal
ortamda yetisen c¢ocuklar, gerek kendi yasitlartyla, gerekse ailedeki bireyler arasindaki
iletisimin azalmasina bagli, daha ge¢ konusmaya baslamaktadirlar. Ayni sekilde fakirlik,
yetersiz beslenme gibi fiziksel yoksunluklar da konusma gelisimini olumsuz etkilemektedir.

e. Fizyolojik ve yapisal nedenler: Larinks ve ses telleri araciligi ile gerceklesen fonasyonda
ve ag1z yapilar (dil, damak, dudak ve disler) ile saglanan artikiilasyonda bozulma da dil ve
konusma bozukluguna yol agabilir. Dil ve konusma bozuklugu nedenleri Tablo 2’de
verilmistir.

TANI

Degerlendirmenin temel amaci dil ve konusma bozuklugunun tiiriinii, nedenlerini saptamak ve
buna uygun tedavi plan1 yapmaktir. Hasta ailesinden ayrintili 6ykii alinmali ve sistematik
muayene yapilmalidir. Ozellikle dil gelisim basamaklarmi ayrintili sorgulanmalidir. Eger bir
cocuk 18 aylikken basit komutlar1 kavrayamiyorsa, 2 yasinda tek kelimesi yoksa ya da 3
yasinda ikili climle kuramiyorsa veya 4-5 yasinda basit Oykiiler anlatamiyorsa dil ve
konusma geriligi disiiniilmesi gerekir.

Tan1 amagh bircok gelisim testi kullanilmaktadir. Bunlardan Erken Dil Gelisim
Olgegi; iic yasindan kiigiik cocuklarda ifade edici, alic1 ve gorsel dil gelisimini dlgmek igin
uygulanan basit bir testtir. Alic1 dil i¢in Peabody Resim Kelime Testi, sdyleyis ve ses bilgisi
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degerlendirilmesi icin Ankara Artikiilasyon Testi kullanilabilir. Cocuklarin sdzdizimi
gelisimlerini 6lgmek icin Ortalama Soézce Uzunlugu Testi kullanilmaktadir. Konusma
gecikmesi, zeka geriliginin en sik goriilen erken belirtisi oldugundan, kapsamli bir gelisimsel
degerlendirme yapilmasi gereklidir. Bu amagla Denver Gelisimsel Tarama Testi, Ankara
Gelisimsel Tarama Envanteri yaygin olarak kullanilmaktadir. Alt1 yagindan biiyilik ¢ocuklarda,
zeka olgtimii, Wechsler Intelligence Scale for Children revised (WISC-) testi ile yapilir.

Konusma gecikmesi olan tiim ¢ocuklar, odiometre i¢in yonlendirilmelidir. Ayrica bu
hastalarda timpanometre ve isitsel uyartilmis beyin sapir yaniti ile bilateral isitme esigi
degerlendirilmelidir.

TEDAVI

Bir ¢ocukta konusma ve/veya dil gelisim geriligi saptaninca hemen tedaviye baslanmalidir.
Klinisyen, bakict veya 6gretmen tarafindan saglanan bireysel veya grup egitimi, cocuk egitim
merkezlerinde verilir. Ayrica kres, okul ve aile ortaminda yapilacaklar, 6gretmen, aile
bireyleri ile paylasilir, tedavi siirecinde, okul ve ailenin, egitim merkezleri ile isbirligi ¢ok
onemlidir. Tedavi siiresi ifade edici dil, alic1 dil, fonoloji, s6z dizimi ve sozciik edinimi gibi
bireysel ihtiyaglara gére degisir. Bununla birlikte sekiz haftadan uzun siiren tedavilerin daha
basarili oldugu goriilmiistiir.

Dil iyilestirmede birinci hedef konusulan dili anlama ve uygun dilsel ve iletisimsel davranisi
iiretmek icin stratejiler gelistirilmesidir. Ebeveynler iletisim becerilerini tesvik ve gelistirmek
icin yardimci olmalidirlar.

Isitme kayb1 olan ¢ocuklarda isitsel egitim, dudak okuma egitimi, miringotomi gibi yardimlar
verilebilir. Nadiren de dis kulak ve kemikcik rekonstriiksiyonu ile koklear implantasyon
uygulanabilir.

Otistik cocuklarda edimsel sartlanma igeren davranis terapisinin, konusma ediniminde de
kazang sagladig: rapor edilmistir.
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SONUC

1.Konusma ve dil gelisimi ¢ocugun genel gelisimi ve biligsel yetisini gostermede yararl bir
gostergedir. Genellikle saglik kuruluslarinda fiziksel incelemeye daha ¢ok 6nem verildiginden
siklikla konusma ve dil gelisim geriligi gozden kagmaktadir. Bu alandaki gerilik; g¢ocugun
kisisel, sosyal, duygusal, akademik yasantisini olumsuz etkilemektedir.

2.Konugsma ve dil gecikmesi, idiyopatik, norolojik, genetik, duyusal veya psikiyatrik
nedenlere bagli gelismektedir.

3.Aile hekimleri ve ¢ocuk doktorlar1 bu sorunlar1 erken tanima ve aileleri ileri bir merkeze
yonlendirmede onemli bir sorumluluk tasimaktadirlar.

4.Cocuk noérologu, ¢cocuk psikiyatristi ve konusma terapistinin yer aldigi multidisipliner
yaklasimla ¢ocuklar izlenmelidir.

Kaynaklar

1.Heidi D. Nelson, Peggy Nygren, Miranda Walker and Rita Panoscha. Evidence Review for
the US Preventive Services Task Force Screening for Speech and Language Delay in
Preschool Children: Systematic. Pediatrics 2006;117:298-319.

2.Leung AK, Kao CP. Evaluation and Management of the Child with Speech Delay. Am Fam
Physician 1999; 59(11):3121-3128.

3.McLaughlin, M. Speech and language delay in children. Am Fam Physician 2011; 83:1183-
8.

4.Giirkan K. Iletisim Bozukluklari. Aysev AS, Taner YI. Cocuk ve Ergen Ruh Saghg ve
Hastaliklart. Istanbul: Golden Print, 2007;327-345.

5.Aras S. Iletisim Bozukluklari. Kéroglu E, Giileg C. Psikiyatri Temel Kitab1, (2. baski).
Ankara: HYB Basim Yayin, 2007; 777-797.

17



TABLO 1: Cocuklarda yasa bagh dil gelisim o6zellikleri

yas 1 2 3 4 5
Sozciik sayist 1-2 20-100 900 1000 >2000
isim + + + + +

fiil + + + +
zamir + + + +

sifat + + +
Ciimle uzunlugu 2-3 3-5 >5
(sOzciik sayist)

Anlasilma %66 %90 %100

Tablo 2: Dil ve konusma bozukluklarinin nedenleri

Primer dil ve konusma bozukluklari

Sekonder dil ve konusma bozukluklar:

Gelisimsel dil ve konugma

bozukluklar:

Ifade edici dil bozukluklart
Alic1 dil bozukluklar

Serebral palsi

Duyu organlarindaki bozukluklar
(gorme ve igitme kaybr)

Biligsel bozukluklar (zeka gerilikleri)
Motor bozukluklar

Otizm spektrumu hastaliklar

Ciddi sosyal ve duygusal bozukluklar
Cocugun yasadigi ¢evre

Ailede yoresel dilin konusulmasi
Aile i¢i problemler

Ailede birden fazla dilin konusulmasi
Ciddi duygusal sorunu olan ¢ocuklar
Cocukluk cag1 konusma apraksisi
Disartri
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FEBRIL KONVULZIYON

Prof. Dr. Senay Haspolat

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dali

Ogrenme Hedefleri:
1. Febril konvulziyon tanimini ve ayirici tanisini yapabilmek

2. Febril konvulziyon yakinmasi ile bagvuran olgunun yonetimini yapabilmek, tekrar ve

epilepsi risk faktorlerini saptayabilmek
1. Tanim:

Febril konvulziyon (FK); 1 aydan biiyiik ¢ocuklarda goriilen SSS enfeksiyonu ya da akut
elektrolit bozuklugu, zehirlenme gibi tanimlanmis bir neden ve 6ncesinde afebril konviilziyon
Oykiisii olmadan atesle birlikte ortaya g¢ikan nobetlerdir. (1). Febril konviilziyon basit ve
komplike febril konvulziyon olmak tizere iki gruba ayrilir. Basit febril konviilziyon; 15
dakikadan kisa siiren, 24 saat icinde tekrarlamayan jeneralize tipte ndbet olarak tanimlanir.
Konviilziyonun 10-15 dakika ve daha uzun siirmesi, ndbetin fokal olmasi ve ayni hastalik
stresince birden fazla goriilmesi komplike febril konviilziyon kriterleridir. Febril

konviilziyonlarin %70°1 basit febril konviilziyondur.

Konvulziyon, c¢ocuklarin yarisinda atesli hastaligin ilk giiniinde hatta ilk 1-2 saat i¢inde
goriiliir. Olgularin tigte birinde konviilziyon hastaligin ilk belirtisi olarak karsimiza ¢ikabilir.

Konviilziyonun, ates yiikseldikten 24 saat sonra goriilmesi nadirdir.
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2. Sikhik

Genel olarak FK’un goriilme sikligr % 3-8 olarak bildirilmektedir (2). Farkli etnik
gruplarda bu oran degigsmektedir. Amerika Birlesik Devletleri ve Avrupa’da yapilan
caligmalarda FK goriilme siklig1 %2-4 ve Japonya’da %9-10 olarak bildirilmistir. Tiirkiye’den

yapilan epidemiyolojik ¢aligmalar da benzer sonuglar vermistir.

En sik goriilme yas1 6 ay-3 yas arasi olup 18. ayda pik yapmaktadir (1, 3). Cocuklarin
%50’inde ilk ndbet 12-30 aylar arasinda goriiliir. Yaklasik olarak %6-15’1, dort yasindan
sonra da devam eder ve alt1 yasindan sonra baslamasi nadirdir (1). Erkek cocuklarda, kizlara
oranla daha sik goriliir. Erkek/ kiz oran1 1:1-1,7:1 gibi degisik oranlarda bildirilmektedir.
Anne ya da babasinda FK &ykiisii olan ¢ocuklarda genel popiilasyona gore 4 kat sik oldugu
bildirilmektedir.

3. Etiyopatogenez

Febril Konvulziyonun patofizyolojisi net degildir. Genetik ve cevresel faktorlerin
birlikte etkili oldugu diistiniilmektedir. Aile Oykiisiiniin olmast FK’ya duyarliligt arttiran
onemli bir faktordiir. FK geciren ¢ocuklarin anne ve babalarinda konviilziyon 6ykiisii %17

iken, kardeslerinde %20-25 oraninda degismektedir (1-3).

Febril konviilziyonda ailesel gegis iyi tanimlanmis olmasina ragmen genetik gecis ve

sorumlu genlerin hangileri oldugu heniiz tam aydinlatilamamaistir.

Febril konviilziyon gegiren olgularin ates yiiksekligi nedenleri; iist solunum yolu
enfeksiyonlar: (USYE), akut otitis media, idrar yolu enfeksiyonu gibi nedenler olabilir.
Etiyolojik ajan %80 oraninda viriislerdir. Ozellikle HHV-6 ve HHV-7 enfeksiyonlarinin FK
ile iligkili oldugu bildirilmistir.

4. Tam Kriterleri

Febril konvulziyon, elektrolit bozuklugu olmaksizin, santral sinir sistemi disindaki atesli
bir enfeksiyonun seyri sirasinda goriilebilen ¢cogunlukla kisa siireli, jeneralize tonik-klonik,
atonik yada parsiyel nobet olarak tanimlanan klinik bir tanimdir. Tam ayrintili 6ykii ve fizik
inceleme ile konur. Febril konvulziyon yakinmasi ile bagvuran hastayr degerlendirirken atesin
ozellikleri, derecesi, siiresi, eslik eden diger belirtiler, nobetin semiyolojisi, hastanin
psikomotor gelisim Oykiisii, ailede FK ve epilepsi 0ykiisii olup olmadigr sorgulanmalidir. Her

ates ve konviilziyon birlikteliginin FK olmadiginin bilinmesi gerekir. Ayiric1 tanida; akut
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semptomatik konvulziyonlar (SSS enfeksiyonu, Hiponatremi, Hipoglisemi, Hipokalsemi,
Hipomagnezemi, zehirlenmeler, konvulzif ajan kullanim1), non-konvulzif ndrolojik nedenler
(SSS enfeksiyonu sirasindaki koreatetoz, hareket bozukluklari, Urperme-titreme ataklari,
katilma ndbetleri ) diistiniilmeli ve dislanmalidir.

En Onemli sorun SSS enfeksiyonunu ekarte etmek icin lomber ponksiyon yapilma
endikasyonlarinin neler oldugudur. Febril konviilziyon oldugu diisiiniilen olgularda menenjit
insidanst %2-5 oraninda bildirilmistir (1). Amerikan Pediatri Akademisi’nin 2011’ de
yayinladigi kilavuza gore FK’da Lomber Ponksiyon endikasyonlar1 agagidaki gibidir (2).

- Fizik muayenede, ense sertligi, Kernig ve Brudzinski’s bulgusu gibi meninks
irritasyon kanitlar1 olan ya da Oykiide ya da muayenede menenjit ya da
intrakraniyal enfeksiyon olabilecegini diisiindiirecek herhangi bir bulgusu olan her
¢ocuga,

- 6-12 ay aras1 FK gecirme yakinmasi ile bagvurmus, Haemophilus influenza type b
(Hib) ya da Streptococcus pneumonia asilari yapilmamis ya da asilama semast
tamamlanmamis her gocuga,

- Ik komplike febril konviilziyonda ve letarji 1srarla devam ediyorsa,

- Oncesinde antibiyotik kullamm 6ykiisii olan ve FK yakmmasi ile basvurmus
cocuklarda, 5 yasindan biiyiik ilk kez febril konviilziyon gegiriyorsa (ensefalit ve
menenjiti diglamak i¢in) klinik ve laboratuar bulgulari ile birlikte degerlendirerek
yapilabilinir.

Febril Konviilziyon gecirme yakinmasi ile bagvuran olgularla ilgili bir diger sorun
santral sinir sitemi (SSS) goriintiilemesi endikasyonlaridir. Basit FK &ykdisii olan olgularda
SSS goriintillemesi endikasyonu yoktur. Direk kraniyum grafilerinin FK’da yeri yoktur.
Bilgisayarli tomografi ya da manyetik rezonans goriintiileme, fokal nobet, fokal ndrolojik
bulgu, kafa i¢i basing artis1 ya da status epileptikus gibi klinik gereklilik halinde yapilabilir
(2). Febril konviilziyon degerlendirmesinde bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans
goriintiileme yontemleri arasinda iistiinliik yoktur. Bilgisayarli tomografi nispeten daha ucuz,
uygulamasi kolay, her yerde bulunabilir ve ¢ekim siiresinin kisa olmasinin yani sira yiiksek
radyasyon riski olan bir gorlintiileme yoOntemidir. Manyetik rezonans goriintiileme ise
radyasyon riski olmayan, SSS parankimini ve displazi gibi gelisimsel patolojileri daha iyi
gosteren ancak bunlara ek olarak pahali, sedasyon gerektiren, her yerde bulunmayan ve ¢cekim
stiresinin uzun olan bir goriintiileme yontemidir. Hangi yontemin segilecegi hastanin klinik
durumuna, goriintiileme yapma endikasyonuna ve maliyet-etkinlige gore karar verilmelidir.
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Febril konvulziyonlu g¢ocuklarda elektroansefalografi (EEG)’nin yeri simirhidir. Bu
klinik duruma o6zgli EEG bulgusu tanimlanmamistir. Basit FK’da EEG ¢ekilmesi
onerilmemektedir. Komplike FK’da 6ncesinde néromotor gelisim geriligi olan ve ailede FK
olan olgularda EEG anormalligi saptanabilir ancak bu epileptik desarjlarin diagnostik ve

prognostik degerleri bilinmemektedir (1,2).

Febril konvulziyon yaklasik %60-70 oraninda tek nobet olarak karsimiza cikar.
Hastalarin %30-40’1nda tekrarlayabilir. Sadece %10’unda 3 ve daha fazla ndbet goriiliir. Bir
cocugun ilk kez febril konvulziyon geg¢irmesi i¢in ve febril konvulziyon gegiren olgularda

tekrarlama ve epilepsi i¢in saptanmis risk faktorleri tabloda verilmistir (Tablo 1,2) (1).

Tablo 1: Tlk Kez FK Gecirme Risk Faktorleri

Genel Populasyonda
1. veya 2. derecede akrabada FK dykiisii olmasi

Yenidogan déneminde hastanede 30 glinden fazla

kalma

Gelisim Geriligi

Yuvaya devam etme
Bu kriterlerden ikisi varsa FK gegirme riski %28
Atesli hastalig1 olan ¢cocukta

1. veya 2. derecede akrabada FK 6ykiisii olmast

Ates yiiksekliginin derecesi
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Tablo 2: Febril Konvulziyon Ge¢cirmis Olgularda Tekrarlama ve Epilepsi
Risk Faktorleri

FK Tekrarlama Risk Faktorleri Epilepsi Risk Faktorleri
Ailede FK 6ykiisii olmasi Norogelisimsel gerilik
18 aydan kii¢iik olma Komplike febril konvulziyon

Ates ytiksekliginin derecesi

(dusiik olmasi) Ailede epilepsi Oykiisii olmasi

Atesin siiresi (kisa olmasi) Atesin stiresi (kisa olmasi)

Risk faktorii sayis1 arttikga tekrarlama riski de artar. ilk iki yil iginde tekrarlama riski,
iki ve st risk faktorii olanlarda %30, lg¢ten fazla risk faktorii olanlarda %60 olarak

bildirilmistir. Hig risk faktorii bulunmayan olgularda tekrarlama riski yaklasik %15°dir (1-3).

5. Korunma

a. Antipiretikler: Ates yliksekligi Febril konvulziyonun temel bileseni olsa da antipiretik
kullanim1 FK gelismesini 6nlememektedir (4-5). Ancak hastanin konforu, yiiksek ates
komplikasyonu olan dehidratasyonun Onlenmesi ve aileyi rahatlatmak amach
antipiretikler 6nerilebilir.

b. Intermittan Profilaksi: Basit FK’da profilaksi gereksizdir (4-5). Ancak, ndbetin sik
tekrarladig1 (6 ayda 3 veya yilda 4’den fazla), febril status epileptikus Oykiisii olan,
komplike febril konvulziyon geciren ve ailesi kaygili hastaneden uzak yasayan bazi
olgularda intermittan profilaksi verilebilir. Atesli donemlerde uygulanan intermittan
diazepam profilaksisinin uzun siireli tedaviye gore birgok avantaji vardir. Hastanin
atesi >37,5 °C oldugunda , 0,3-0,5 mg/kg/doz (maksimum 10 mg) olacak sekilde
rektal uygulanir. Ates devam ediyorsa 8 saat sonra tekrarlanabilir. Ucgiincii doz ilk
dozdan en erken 24 saat sonra uygulanabilir. Rektal diazepam uygulamasinin ataksi,
sedasyon ve solunum depresyonu yapabilecegi unutulmamali aileler bu konuda

uyarilmalidir. Klobazam, benzodiazepin grubundan bir ilag¢ olup diazepama gore daha
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d.

az sedatif ve solunum depresyonu yan etkisi vardir. Febril konvulziyon profilaksisinde
klobazam tedavisi heniiz rutin uygulamaya ge¢cmemis olsa da FK rekiirrensini onledigi
cok sayida caligmada gosterilmistir (4-5). Tedavi periyodu 2 yil veya 5 yasina
kadardir. intermittan barbitiirat kullanimi1 FK rekiirrensini dnlememektedir (1).

Stirekli Antiepileptik Kullanimi: Uzun siireli antiepileptik ilag tedavisine dikkatli karar
verilmeli, tekrarlama risk faktorleri iyi belirlenmeli, bu tedavinin epilepsi gelisimini
etkilemedigi goz onilinde bulundurularak en az yan etkili ila¢ secilmelidir. Profilakside
en sik kullanilan antiepileptik fenobarbitaldir. Serum konsantrasyonu 15 pg/ ml (5
mg/kg/giin) olacak sekilde uzun silire kullanildiginda FK rekiirrensini onledigi
gosterilmistir. Hiperaktivite, hipersensitivite, uyku sorunlari, biligssel fonksiyonlarda
bozulma, konsantrasyon bozukluklari gibi yan etkiler goriilebilmektedir. Valproik asit
FK tedavisinde kullanilabilecek diger bir antiepiepileptiktir. Yapilan ¢alismalarda FK
rekiirrensini en az fenobarbital kadar Onledigi gosterilmistir. Gastrointestinal sistem
yan etkileri yani sira 6zellikle 2 yas alt1 cocuklarda ciddi hepatotoksisite gelisme riski
olmasi nedeniyle bu yas grubunda dikkatli olunmalidir (4). Febril konvulziyon
rekiirrensini Onelemede fenitoin ve karbamazepinin etkili olmamasi, gabapentin,
lamotrijin, levetiresetam, topiramat, tiagabin, vigabatrin ve zonisamit gibi yeni
antiepileptiklerle yapilmis calisma olmamasi nedeniyle bu ilaglar profilakside
kullanilmamaktadir.

Asilama: Karma (Difteri-Bogmaca-Tetenoz) ve Kizamik asilarini takiben konvulziyon
bildirildigi i¢in hastalara aseliiler Bogmaca asis1 iceren karma asilar onerilmeli ve

asilamayi takiben ates acisindan takip edilmelidir.

6. Tedavi

Febril konvulsiyonda tedavide temel prensipler, akut konvulziyonu durdurmak,

tekrarlamasin1 Onlemek, epilepsi riskini azaltmak ve aileyi bilgilendirip ates korkusunu
azaltmak olmalidir. Olgularin bir¢ogu konvulziyonlar1 durduktan sonra hastaneye getirilir. Bu
hastalarda yaklasim hastayr monitorize edip, temel yasam destegi saglamak, etiyolojiyi

aydinlatmaya ¢aligmak ve tekrarlama riski ac¢isindan 24 saat izlemektir.

Akut Tedavi: Hastaneye basvurdugunda konvulziyon gecirmeye devam eden bir

cocukta ilk ve temel yaklasim hastanin konvulziyonunu durdurmaktir. Oncelikle hastanin
havayolu acilir, aspire edilir, kaniil yada maskeyle O verilir, monitorize edilir ve damar yolu

acilir. Diazepam intravendz yolla 0,3-0,5 mg/kg doz ve 1 mg/dk hizinda olacak sekilde
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uygulanir. Damar yolu ag¢ilamadigi durumlarda 0,5 mg/kg doz olacak sekilde rektal
uygulanabilir. Hastanin atesi kontrol altina alinmalidir. Acil tedavide rektal, oral veya IV
lorazepam, rektal klonazepam, nazal midazolam da kullanilabilecegine dair yayinlar vardir (4-

5). Ancak nazal midozalam ve lorazepam iilkemizde bulunmamaktadir.

Febril konvulziyonda prognoz iyidir. Febril konvulziyon sonrasinda motor defisit ya
da 6liim bildirilmemistir. Bilissel becerilerin ve okul basarisinin normal popiilasyondan farkli

olmadigi bilinmektedir (1-3).

7. Sonuc: Febril konvulziyon c¢ocukluk caginda goriilen en sik nodbet tipidir ve ndbet
nedeniyle acil servise bagvurularin biiyilk kismini olusturmaktadir. Febril konvulziyonun
taninmasi, tiplendirilmesi, akut tedavisi ve SSS enfeksiyonlarinin ekarte edilmesi en 6nemli
yaklagimdir. Sonrasinda tekrarlama risk faktorlerinin belirlenmesi ve profilaksi kararinin bu
faktorlere gore verilmesi Onemlidir. Bu risk faktorlerinin belirlenmesi, ailelerin dogru
bilgilendirilmesi, tekrarlama riskinin iyi anlatilmasi, yan etki profili genis olan ve epilepsi
gelismesini Onlemedigi bilinen antiepileptiklerin gereksiz kullanilmasi agisindan 6nem

tasimaktadir.

1. Shinnar S. Febrile seizures. In: Swanman K, Ashwal S. Pediatric Neurology. Principles and
Practice. 5rd ed. Elsevier Saunders, 2012:790- 7.

2. Subcommittee on Febrile Seizures; American Academy of Pediatrics. Febrile Seizures:
Guideline for the Neurodiagnostic Evaluation of the Child With a Simple Febrile Seizure.
Pediatrics 2011 Feb;127(2):389-94

3. American Academy of Pediatrics: Practice parameter: the neurodiagnostic evaluation of the
child with a first simple febrile seizure. Pediatrics 1996;97: 769-25.

4. Baunmann JR, Duffner PK. Treatment of children with simple febrile seizures. The AAP
practice parameter. Ped Neurol 2000;23: 11-7

5. Knudsen FU. Febrile convulsions: treatment and prognosis. Epilepsia 2000; 41: 2-9.

25



MENTAL RETARDASYON
Prof. Dr. Sarenur Giikbenl, Prof. Dr. Giil Serdaroglul, Prof. Dr. Muzaffer Polat?,

Dog. Dr. Ayse Tosun®
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dali*,
Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dali %,

Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Norolojisi Bilim Dali®

TANIM

Zeka, gercek yasamda karsilasilan sorunlari ¢ézme yetenegi, amaca yonelik uyumsal
davranistir. Mental retardasyon (MR) temel uyum ve sosyal becerilerde bozukluk ile birlikte
olan azalmis algilama kapasitesidir.

SIKLIK

Mental retardasyon toplumun yaklagik olarak % 1-3’nii etkiler. Mental retardasyonlu
vakalarin % 75’1 hafif, % 10°’u orta, % 5’1 ise agwr gruba girer. Bu dagilim yasa,
sosyoekonomik faktorlere ve kiiltlirel yapiya gore degiskenlik gosterir. Hafif MR olgularin %
70’inde bu duruma yol agan neden bilinmemektedir. Tan1 en sik okul ¢aginda konur. Erkek
cocuklarda daha fazla goriiliir (E:K: 1.9/1).

ETiYOLOJi

Genetik ve edinsel nedenler MRa yol agar. Kromozomal bozukluklar olgularin yarisindan
fazlasinda sorumlu bulunurken, % 20 olguda kromozomal anomali saptanmamasina ragmen
multipl anomali, % 10’a yakin olguda ise aciklanabilen genetik bir bozukluk bildirilmektedir.

Hafif MR etyolojisinde, agir MRa gore kromozomal anomaliler daha az goriiliirken, multipl
konjenital anomalilerin goriildiigii sendromlar daha sik gézlenmektedir. Etiyolojide yer alan

prenatal, perinatal ve postnatal nedenler asagida verilmistir.

I. Prenatal nedenler

a. Genetik nedenler

Metabolik hastaliklar (aminoasit metabolizma bozukluklari, organik asidemiler

lizozomal depo hastaliklari, peroksizomal hastaliklar, mitokondriyal hastaliklar,
mukopolisakkaridozlar)

Kromozom anomalileri( Trizomi 21, Prader Willi S, Williams S, translokasyonlar)
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Sendromik tek gen hastaliklar1 (Frajil X, Rubinstein Taybi, Coffin-Lowry Sendromu vb)
Nonsendromik tek gen hastaliklar1 (oligofrenin- OPHN 1, FMR2 mutasyonu)

Norokiitan hastaliklar

b.Anne-fetiis enfeksiyonlari

TORCH, enfeksiyoz hepatit, kabakulak

¢. Gelisimsel serebral nedenler

d. Radyasyon

e. Hipotiroidi

f. Anneye ait nedenler

Maternal fenilketoniiri, iyot eksikligi, vitamin eksiklikleri (riboflavin), diyabet (hipoglisemi,
hipokalsemi, hipomagnezemi,polisitemi)

Alkol, Tlaglar (folik asit antagonistleri, steroidler)

g.Digerleri

1.Prematiirite

2.Plasental anomaliler

3.Toksemi

4.Annenin ila¢ almasi

5.Beslenme bozuklugu

6.Nikotin ve civa alimi

I1.Perinatal nedenler

a-Dogum travmasi, hipoksi, inme, ileri prematiirite

b-Edinsel metabolik bozukluklar(hipoglisemi,hiperbilirubinemi)

c-Enfeksiyonlar

d-Intraventrikiiler kanama

I11.Postnatal nedenler

Enfeksiyonlar, travma, ensefalopati, entoksikasyon, toksinler, hipoksi,inme, malniitrisyon
TANI /KLINIK

Zeka geriliginin siddeti: Zeka katsayis1 (ZK=Zeka Bolimii=IQ /Intelligence Quotient) ile
belirlenir. Zeka katsayis1 ¢ocugun icinde yasadigi toplum ig¢in standartlagtirilmig testlerle
zekanin degerlendirilmesi ve ayni yastaki cocuklarla karsilastirilmasidir. Buradan elde edilen
sonuglar kesin degerler olmayip cocugun egitimden faydalanabilme yeteneginin kaba bir

gostergesidir.
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Normal ortalama 90-110 olarak kabul edilmektedir. Higbir ¢cocuk en az ii¢ ay arayla yapilan
iki ayr1 IQ testinden 70’in altinda puan almadik¢a mental retarde olarak kabul edilmemelidir.
Genellikle iki yasindan dnce zeka katsayisindan ¢ok gelisimsel katsayilardan sozedilir.

Zeka seviyesinin (IQ) siiflandirilmasi asagida belirtilmistir:
Parlak zeka: 129-120

Ustiin zeka: 119-110

Normal zeka: 110-90

Donuk normal zeka: 89-80

Sinir zeka:79-70

Altmisdokuz ve alt1 degerler zeka geriligidir.

Hafif zeka geriligi: 69-50

Orta derecede zeka geriligi: 49-35

Agir zeka geriligi: 34-20

Zeka geriliginde yaglara gore gozlenen klinik 6zellikler Tablo 1°de verilmistir.

Tablo 1. Zeka geriliginde yasa gore klinik ozellikler

Siddet 0-5 yas 6-20 yas 21 yas ve listii
Hafif Iletisim ve sosyal gelisim | Altinc1 sinifa kadar Destekle sosyal ve
(69-50) yetileri gelisir. okuyabilir. mesleki beceriler
Duyusal ve motor alandaki | Sosyal uyum igin edinilebilir.
ilhiml gecikme genellikle | rehberlik gerekir. Stresorlerle
atlanir. karsilasildiginda destek
gerekir.
Orta Bir seyler anlatabilir Sosyal ve mesleki Ozel yetenek
(49-35) Sosyal farkindalik zayiftir | beceriler edinebilir, gerektirmeyen iglerde
Motor gelisim 1yidir. ikinci sinif diizeyinin calisabilir.
Destekle yetiler iistline ¢ikamaz. Karar verilmesi
kazanabilir. gerektiginde denetim
gerekir.
Agir Yetersiz motor geligim Tletisim kurabilir, Denetim altindayken
(34-20) minimal konusma, konusabilir. kismen kendini
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iletisimde yetersizlik Temel saglik koruyabilir.
vardir. aligkanliklart
ogretilebilir.
Mesleki bilgiler
Ogretilemez.
Cok agir Duyusal ve motor alanda Bazi1 motor gelismeler Motor ve konugma
(20 nin alt1) minimal kapasite vardir. kazanilabilir. alaninda sinirl
Hemsire bakimu, siirekli gelismeler olabilir.
yardim ve denetim Kendini koruyamaz.
gereklidir. Bakim gereklidir.

Zeka geriliginde zihinsel ve sosyal ozellikler:
Akademik kavramlar1 geg, gii¢c ve sinirli olarak 6grenirler. Dikkat siireleri kisa ve daginiktir.
Yakin seylere ilgi duyarlar. Uzak gelecekle ilgilenmez. Basardigi isin hemen
odiillendirilmesini ister. Bellekleri zayiftir, kolay unuturlar. Algi kavramlar: basittir.
Duygu ve diisiincelerini agik ve bagimsiz olarak ifade edemezler. Soyut terim ve kavramlari
cok gec ve gii¢ kavrarlar. Zaman kavrami ge¢ ve giic gelisir. Konusmaya gec baslarlar ve
konusma bozukluklar1 siktir. Yeni durumlara uymada giigliik ¢ekerler. Kendilerinden kiigiik
cocuklarla iligki kurup, oynamayi tercih ederler. Yakin dostluklar1 uzun siire devam
ettiremezler. Sosyal iliskilerinde gruba uymay1 tercih ederler, liderlik sorumlulugunu almaya
cekinirler. Oyun ve toplum kurallarina uymakta giicliik ¢ekerler.
Anamnez
Akraba evliligi olup olmadig, ailede benzer dykii, ailede nedeni belli olmayan bebek, ¢ocuk
oltimleri, hidrops f6talis, diisiik dogum agirlikli bebek olup olmadigi sorulmalidir.
Gelisim basamaklar1 dikkatli sorgulanmali, ilerleyici norolojik tutulum olup olmadig:
arastirilmalidir.
Eslik edebilecek beslenme giigliigii, sarilik, kusma gibi diger sistem bulgular1 da sorulmalidir.
Fizik Muayene:

v Cocugu dikkatlice gézlemlenmelidir.

v Bas cevresi Olgiimii, bas sekli, dismorfik 6zellikleri, gbz bulgulari, viicudunda leke

olup olmadig1 6nemlidir. G6z dibi bakis1 yapilmalidir.
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v' Isitme acisindan bakilmalidir.
v' Sag teli yapisi incelenmelidir.
v Hepatosplenomegali olup olmadig arastirilmalidir.

Tablo 2’de fizik muayenede gorebilecegimiz ¢esitli patolojilerin ayiric tanisi verilmistir.

Tablo 2. Mental retardasyonla birlikte degisik anomalilerin goriilebilecegi sendromlar

ve hastahklar

GOZ ANORMALLIKLERI

Katarakt: Galaktozemi, Cockayne’s send., Lowe send.,rubella, psodohipoparatiroidizm,
kretenizm, miyotonik distrofi, Marinesco-Sjogren send. vb.

Japon Bayragi: GM1 gangliosidoz, néraminidaz eksikligi, Niemann-Pick tip A, Tay-Sachs
hst.

Koryoretinit: Hunter S, Hurler S,Lowe send., prenatal rubella, sitomegalik inkliizyon cisim

hastalig1

Lens dislokasyonu: Homosistiniiri, siilfit oksidaz eksikligi

Glokom: Lowe’s send, Rubinstein-Taybi send, Sturge-Weber send.

Nistagmus: Joubert’s send, hipervalinemi, hiperpipekolatemi

Retinitis pigmentoza: Ataksi telenjiektazi, Cockayne’s send, Hallervorden-Spatz hastaligi,

Kearns-Sayre send., NCL, Laurence-Moon-Biedl send., mitokondriyal ensefalomyopati

Fotofobi: Homosistiniiri, Hartnup’s hast, Cockayne’s send.

Vertikal supraniikleer bakis paralizisi: Niemann Pick tip C

NOBETLER

Jeneralize tonik-klonik nébetler:  Mitokondriyal —ensefalomyopatiler, metiyonin
malabsorbsiyon sendromu, MSUD, laktik asidoz, Menkes hastaligi, ketotik hipoglisemi,
glikojen depo hastaliklari(I, III, IV, VII), hiperamonyemi, NCL, organik asidemiler, NKH,
FKU, Tay Sachs hastalig1, Dravet Send.

YD nébetleri: Arjininosiiksinik asidiiri, hiperamonyemi, hiperprolinemi, hipoksik iskemik
ensefalopati, izovalerik asidemi, GLUT 1, Joseph’s hastaligi, laktik asidoz, MSUD,

mitokondriyal ensefalomyopati, metilmalonik asidemi, propiyonik asidemi

DERI ANORMALLIKLERI

Cafe au lait lekeleri: Ataksi telenjiektazi, Bloom’s sendromu, Norofibromatozis,

tuberoskleroz
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Depigmente neviisler: Tuberoskleroz

Egzema: Fenilketoniiri

Lineer neviis: Jadassohn lineer sebasedz neviis

Malar flush: Homosistiniiri

Fotosensitivite: Hartnup hastaligi, triptofaniiri

Dokiintii: Biotinidaz eksikligi, holokarboksilaz sentetaz eksikligi

ISITME ANORMALLIKLERI

Tleti tipi sagirhik: Hunter’s send., Hurler’s send.

Hiperakuzi: GM1 gangliosidoz, Krabbe, SSPE, siilfit oksidaz eksikligi, Tay-Sachs hastaligi

Sensorinoral tip sagirhk: CHARGE sendromu, Kearns-Sayre send., MELAS, MERRF,

Refsum hastaligi

SAC ANORMALLIKLERI

Ac¢ik sa¢: Homosistiniiri, hipotiroidi

Kirilgan, kivircak sa¢: Menkes hastaligi, arjininosiiksinik asidiiri

Sa¢ dokiilmesi: Laktik asidozla birlikte nekrotizan ensefalopati

Prematiir gri sac: Ataksi telenjiektazi, proresif serebral hemisfer atrofisi

Beyaz sa¢ percemleri: Tuberoskleroz, metiyonin malabsorbsiyon sendromu

HEPATOSPLENOMEGALI

Argininosiiksinik asidiiri, Gaucher, glikojen depo tip I ve III, GMI1 gangliyosidoz,

hiperpipekolatemi, mukopolisakkaridozlar, NCL, Nieman-Pick hastalig

METABOLIK ASIiDOZ

Ketotik hipoglisemi, laktik asidoz, MSUD, metiyonin malabsorbsiyon send., metilmalonik

asidemi, mitokondriyal ensefalomyopati, propiyonik asidemi, piroglutamik asidiiri

TANI /LABORATUVAR

Hastada mental retardasyon diizeyi, 0-6 yas arasinda gelisim testleri ve 6 yasindan sonra IQ
diizeyini saptayan testler ile belirlenmelidir.

Standardize zeka 6lgiim testleri: Cocuk psikiyatrisinde, 4-6 yas ¢ocuklari igin “Wechsler Okul
Oncesi ve Birinci Sinif Zeka Olgegi” (Weschler Preschool and Primary Scale of Intelligence,
WPPSI) ve 6-16 yas cocuklar1 icin “Weschler Cocuklar icin Zeka Olgegi” (Weschler
Intelligence Scale for Children, WISC) en sik kullanilanlardir. Ayrica, 2-18 yas grubu i¢in
“Stanford-Binet Zeka Olgegi” de kullanilir. Zeka testleri yetkili psikologlar tarafindan
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uygulanmali ve degerlendirilmelidir. Mental retardasyonda, etiyolojiyi saptamak i¢in
asagidaki incelemeler yapilmalidir:

I. Biyokimyasal Testler

Idrar kan aminoasitleri

Tiroid fonksiyon testleri: T3, T4, TSH

Idrar organik asit analizi

Idrarda mukopolisakkarit atilim1

Kanda lizozomal enzim analizi

Serum {irik asit seviyesi

I1. Serolojik Testler ve Viral Testler

Intrauterin enfeksiyonlarin tanimi igin serolojik testler, yapilabiliyorsa viriis kiiltiirii
yapilmalidir.

Serbest ve eritrosit protoporfirini

Kanda TORCH antikor titresi

III. Uyarilmis Potansiyeller

Gorsel (VEP): Agir mental retardasyonlu ¢ocuklarda gorme yollarinin devamliliginin bozulup
bozulmadigini ve lezyonun yerini belirlemede énemlidir.

Isitsel (BERA): Agir mental retardasyonlu g¢ocuklarda isitme kaybinin lokalizasyonunu
belirlemede yardimci olur.

IV. Elektroensefalografi (Uyku Ve Uyaniklik)

V. Goriintilleme Yontemleri

Bilgisayarli beyin goriintiilemesi (BBT): intrakraniyal kalsifikasyonlarin gdsterilmesinde ve
kalsifikasyonla giden hastaliklarin taninmasinda yardimci olur.

Magnetik rezonans goriintiileme (MRG): yumusak doku patolojilerinin gdsterilmesinde,
miyelinizasyon takibinde ve demiyelinizasyonla giden hastaliklarin saptanmasinda 6nemlidir.
Magnetik rezonans spektroskopi (MRS): Mitokondriyal hastaliklarda kreatin eksikliginde ve
Canavan hastalig1 gibi baz1 metabolik, dejeneratif hastaliklarinin tanisinda ve izlenmesinde
kullanilir.

VII. Kromozom Analizi

Genetik gegisli ve kromozomda yapisal degisikliklerle giden mental retardasyonun eslik

ettigini bildigimiz durumlarda yapilir.
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Frajil X analizi: X’ e bagli MRlarin yaklasik %40°1 Frajil X sendromundan kaynaklanir. Aile
Oykiisii, uzun yiiz, kepge kulaklar, dikkat eksikligi hiperaktivite ve otistik belirtileri olan
mental retarde ¢ocuklarda FMR1 geni incelenmelidir.

VI11. Biyopsi

Periferik sinir, deri, konjuktiva, lenfosit, kas, kemik iligi ve beyin biyopsileriyle bir¢ok

metabolik, dejeneratif hastaligin tanis1 konulabilir.

KORUNMA

Gebeliklerin dikkatli izlemi 6nemlidir. Akraba evliliklerinin 6nlenmesi de genetik nedenli
hastaliklarin ortaya ¢ikisini azaltacaktir. Yenidogan tarama testleri ile fenil ketoniiri,
hipotiroidi ve biyotinidaz eksikligi gibi tedavisi miimkiin mental retardasyon nedenleri

ulkemizde taranmaktadir.

TEDAVI

Erken tan1 ve 6zel egitimin erken baslatilmasi, bu ¢ocuklarin topluma iiretken bireyler olarak
kazandirilmasi agisindan onemlidir. Hastada epileptik nobetler veya mental retardasyona
siklikla eslik eden psikiyatrik problemler (davranis sorunlari, hiperaktivite, saldirganlik gibi)
varsa tedavi edilmelidir.

Spesifik farmakolojik tedavi yoktur. Psikostimulanlar hiperaktivite olsun veya olmasin,
yaklasik hastalarin yarisinda dikkat eksikligi olabileceginden kullanilir. Antipsikotikler MRlu
hastalarda agresyon, saldirganlik, kendini yaralama durumlarinda kullanilir.

Vitamin ve mineral desteginin etkinligi klinik ¢caligmalarda kanitlanmamuistir.

SONUC

Mental retardasyon toplumda sik goriilen bir morbidite nedenidir.

Cogu olguda, genetik gecisli nedenler s6z konusudur. Akraba evliliklerinin 6nlenmesi,
toplumun bu konuda bilinglendirilmesi ¢ok 6nemlidir.

Sinir, hafif ve orta derecede mental retarde olgularin erken taninmasi ve uygun egitim

olanaklarinin saglanmasi bu bireyleri topluma tiretken hale getirecektir.
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MOTOR GELISIiM GERILIiGi
Prof. Dr. Sarenur Giikbenl, Prof. Dr. Giil Serdaroglul, Prof. Dr. Muzaffer POIatZ,

Dog. Dr. Ayse Tosun®
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dali o
Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dali 2

Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dali

Ogrenim Hedefleri
1.Motor gelisim geriligi tanimi1
2.Bir ¢ocukta motor gelisim geriligini diisiindiiren bulgular

3.Motor gelisim geriliginde tani ve yonlendirme

Gelisme bireyin; 6grenmesi, anlamasi, duymasi, konusmasi, kendisi ve etrafiyla iligkileri,
yirtimesi, el kol hareketleri, giinlik yasam becerileri gibi alanlarda siirekli ilerleme
kaydettigi, islev kazanma siirecidir. Gelisim biyolojik faktorlerden, ¢evresel faktorlerden
etkilenir ve gelisimde bireysel farkliliklar s6z konusudur. Gelisim tiim alanlariyla bir
biitiindiir, herhangi bir gelisim alaninin aksamasi diger alanlar1 da olumsuz etkileyebilir.
Gelisimsel degerlendirmenin ilk basamagi gozlem ve yakin izlemdir. Yasa uygun gelisim
basamaklar1 tablo 1°de verilmistir. Gelisim basamaklar1 her c¢ocukta yasitlart ile
karsilagtirilarak degerlendirilir. Cocuk takibinde gelisimsel tarama, ilki ilk bir yas i¢inde
olmak iizere, 6 yasma dek en az 4 kez yapilmaldir. Bu degerlendirme, gelisim testleri
kullanilarak, rahat bir ortamda, cocugun da saglikli ve rahat oldugu bir dénemde yapilir.

Gelisim yoniinden risk altinda olan bebekler 6zellikle erken ve sik olarak izlenmelidir.
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Tablo 1- Normal Gelisim Basamaklari

Kaba Motor

1ay Yiizustu

pozisyonda basini
kaldirir,
ekstremitelerini

esit hareket ettirir

2ay Bagsini 45° kaldirir,
yuzusti
pozisyonda
kollarini ileri

uzatabilir

4 ay Yiiziistii
pozisyonda bag ve
gbgsii dik tutabilir

Destekle oturabilir

6ay  Desteksiz oturur

8 ay Eger tutulursa
durabilir

9ay Emekler

ince Motor

Yiize, 1518a

bakar

Obje/yiizii
izler,
elbiselerini

yakalar

Objeye uzanir,
Elleriyle objeyi

agizina goturur

Oyuncaklara
ulasir, ulnar

kavrar
Obijeleri elden

ele gecirir

Iki parmakla

yakalar

Dil

Ses c¢ikartir

Agular

Sese yanit verir,

kahkaha atar

Babildar, ismine
bakar, sesleri taklit

eder

Ozgiil olmayan
mama/dede gibi

hece tekrar1 yapar

Anlasilmaz

kelimeler soyler

Sosyal/Uyumlu

Yiize bakar, 6. haftada

giilimsemeye baslar

Sosyal giiliimser

Kendi ellerine bakar

Yabanciyi ayirt etmeye
baslar

Bay-bay yapmaya
baslar

Basit oyunlar, ayrilik
anksiyetesi baglar



10
ay

12

ay

15

ay

18
ay

yas

2.5
yas

yas

Esyalara tutunarak =~ Cismi, bas ve Mama/dede
siralar isaret parmagi
(6zgtl )
ile kiskag gibi
kavrar
Bagimsiz veya Cismi firlatir Mama-dede ye
destekli yiiriir ilave anlaml1 birkag

kelime sdyler

Iyi yiiriir, geriye Karalamalar [saret eder, basit
dogru yiiriir yapar ve 2-3 komutlar1 yerine
kiipten kule getirir
yapabilir
Kosar, merdiveni 3-4 kiipten 10 kelime
¢ikar, topa vurur kule yapar sOyleyebilir
Ayak 6 kiipten kule =~ 2-3 kelimeli ciimle
degistirmeden yapar, kalem Kurar,
merdiven iner, kullanmaya konugmasinin
¢ikar, topu basinin baslar %25°1 anlagilir

lizerinden atar,

atlar
Parmak ucunda 8 kiipten kule Adini bilir,
yurir yapar konusmasinin
%50si anlasilir
Ayak degistirerek Daire ve 3 kelimeli ciimle
merdiven ¢ikar, tek  ¢apraz gizer, el kurar, yagini ve
ayak iizerinde cinsiyetini bilir,
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“cee” diye seslenilerek

yapilan oyunu oynar

Bardak kullanabilir

Ailesine sarilir,
kasik/catal kullanir,

basit giysileri ¢ikarir

Kendini besler,
yardimla dis firgalar,
viicut kisimlarini

gosterir

Hikaye dinler, benzer

oyunlar yapar

2-3 yas arasi tuvalet
egitimi kazanir,

geceleri kuru kalir

Baskalari ile oynar,

oyuncaklarini paylasir,



durur, ti¢ tekerlekli  tercihi baslar konusmasinin kismen giyinebilir

bisiklet kullanir %75°1 anlasilir
4 Tek ayak tizerinde Kare cizer, Hikaye anlatir, Karsilikli oyun oynar,
yas ziplar makas kullanir = sorular sorar, tam rol yapar, tek basina

adin1 soyadini bilir, tuvalete gider, kendi

konugmasinin basina giyinir, dislerini
%901 anlagilir firgalayabilir
5 Atlar, tekerlekleri Ucgen cizer, 4 rengi bilir, Rekabet oyunlarini
yas desteklenmis bir alt1 bolimli alfabeyi sayabilir, kuralina gére oynar
bisiklet siirer adam yapar, akic1 konusur

adin1 yazabilir

Gelisme geriligi, Motor gelisim geriligi /TANIM

Genel gelisim geriligi, kaba ve ince motor beceriler, konusma ve dil, kisisel/sosyal beceriler,
yeni seyler 6grenme ve muhakeme yetenegi, giinliik yasam aktiviteleri (yeme, giyinme gibi)
alanlarinda iki veya daha fazla alanda gerilik olarak tanimlanir. Bes yasindan kiigiik
cocuklarda, cocugun yasina ve topluma uygun standardize edilmis testlerle olgiilen
yeteneklerin, ortalamanin iki standard deviasyon altinda olmasiyla tan1 konur. Genel gelisim
geriligi, bes yasindan kiiciik cocuklarin %5-10’unda gozlenir. Birlesmis Milletler Cocuklara
Yardim Fonu (UNICEF) verilerine gore, lilkemizde, bes yasindan kii¢iik c¢ocuklarin
%16’sinda gelisimsel sorun vardir.

Gelisim geriligi, yalnizca tek bir alana sinirlt olabilir. Motor gelisim geriligi, baska alanlarda
gerilik olmadan yalnizca motor becerilerde anlamli bir gecikme olarak tanimlanir. Kaba
motor beceriler; biiylik kas gruplarinin emekleme, ayakta durma, yliriime, kogsma, donme,
yuvarlanma, ziplama, denge gibi hareketler {izerindeki kontrolii anlatmak igin
kullamlmaktadir. ince motor beceriler; eli ve ayag: kullanma becerileri ile nesne becerilerini
kapsar. Tutma, kavrama, yazma, yirtma, ¢izme, yapistirma, kesme gibi beceriler 6rnek olarak

gosterilebilir.
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Gelisme geriligi, Motor gelisim geriligi /ETYOLOJI

Gelisim geriliginin etiyolojik nedenleri tablo 2’de verilmistir.

Tablo 2- Gelisim Geriliginin Nedenleri

Kromozomal /Tek Gen
Hastaliklari

Down Sendromu*, Prader Willi sendromu

Fragile X sendromu, Williams Send, Rett Send.

*Yenidoganin metabolizma hast. Galaktozemi,
Fenilketoniiri*, vb gibi

Tuberoskleroz ve Norofibromatozis  gibi
Norokutandz sendromlar

Mukopolisakkaridozlar, Tay-Sachs

Prenatal Duchenne Muscular Distrofi
SSS gelisim anomalileri
Cevresel Faktorler Iyod ve folik asid gibi eksiklikler*
Gebelikte ciddi malnutrisyon*
Erken gebelikte alkol sigara, kokain kullanimi*
Cevre kirleticileri, agir metaller, teratojenik
ilaclar* radyasyona maruz kalma*
TORCH enf. *
Rh uygunsuzlugu*
Gebeligin sonu Gebelik komplikasyonlar1*
Annenin kalp, bobrek, D. mellitus gibi hast.1
Plasental disfonksiyon
Dogum Ciddi prematurite, ¢ok diisiik dogum agirligi,
Zor ve komplikasyonlu dogum (asfiksi)*
Dogum travmast™*
Perinatal Neonatal Septisemi, ciddi sarihk*, hipoglisemi*
Postnatal Santral sinir sistemi enfeksiyonlari
(Stitcocuklugu  ve Kafa travmast*
cocukluk) Uzamis, agir malniitrisyon™
Inme
Bilinmeyen Ailesel-Ailesel olmayan | Yoksulluk , yoksunluk (sevgi, uyaran),ihmal
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TANI / KLINIK

Ince ve kaba motor gelisim geriligi dahil olmak iizere genel gelisim geriligi riski tastyan siit
cocuklarinin saptanmasinda en erken ve en iyi bilgi 6ykiiden elde edilir.

Oykii

Dikkatli alinmis dogum 6ncesi, dogum ve dogum sonrasina ait iy bir 6ykii, cocugun ileride
gelisim agsamalarinda karsilasabilecegi sorunlarla ilgili ipuglart saglayabilir. Dogum 6ncesi
annenin kronik hastaliklari, madde bagimliligi, enfeksiyonlari, eklampsi/preeklampsi, ¢ogul
gebelik, gebelikteki travma, plasental yetmezlik kaba ve ince motor gelisim geriligi olasiligin
arttirmaktadir. Doguma ait oykiide; diisiik dogum agirligi, indiiklenmis dogum, uzamis veya
¢ok hizli dogum eylemi, kordon dolanmasi, anormal prezantasyon, plasenta previa, ablasyo
plasenta, vajinal kanama Oykiisii, fetal kalp hizindaki degismeler, diisiik APGAR skoru,
mekonyumlu amniyon sivist ve prematiir dogumla iliskili komplikasyonlar perinatal asfiksi
icin uyaricidir. Erken neonatal dénemde gdzlenen hipotoni, emme giigliigii, hipoglisemi,
polisitemi ve konvulziyon beyin hasarlanmasinin ipuclar1 ve baglantili olarak motor alanda
gelisim geriliginin uyaricilart olabilir. Dogum sonrasi sepsis, travma, intrakraniyal kanama,
inme, toksik nedenler, hiperbilirubinemi, hipoglisemi Oykiisiiniin varligt motor gelisim

geriliginin nedenini olusturabilir.

Soyge¢miste; aile, lic kusak dahilinde sorgulanmalidir. Anne-baba arasindaki akrabalik,
ailedeki oliimler ve 6liim yaslari, birden fazla bireyde goriilen hastaliklar, genetik hastaliklar,
aile bireylerinin okul ve akademik basarilari, konusma, 6grenme ve gelisimsel sorunlarinin
olup olmadig1 kaydedilmelidir. Cocugun yasadigi sosyal ¢evre gelisimi ile yakindan ilgilidir.
Evlat edinme, ailenin ihmali, istismari, anne-babanin egitim durumu, gelir diizeyi, ¢ekirdek-
genis aile ortami, anne babanin birlikte ya da ayr1 yasamalari, ebeveyn tarafindan ayrilan
zaman, kitap, oyuncak gibi gelistirici-egitici araglarin kullanim1 ¢ocugun gelisiminde énemli
rol oynar.

Fizik Muayene

Gelisim geriligi ile bagvuran her cocugun ayrintil fizik ve nérolojik muayeneleri yapilmalidir.
Fizik muayene, agirlik, boy, bas ¢evresi 6l¢iimii ve dlgiimlerin, standart biiylime egrileri ile
degerlendirilmesi ile baslar. Cocuk prematiir dogmus ise gelisim basamaklar1 diizeltilmis yasa
gore degerlendirilmelidir. Gozlem, yenidogan ve ilk dort yastaki cocuklarda, noérolojik
muayenenin en onemli parcasidir. Yiizde, ekstremitelerde dismorfik bulgular bir genetik

sendromun, deride, hipomelanotik makiil veya cafeola lekelerinin varligi, norokutandz
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hastaliklarin, bas seklinde bir asimetri kraniyosinostozun, mikrosefali/makrosefali varligi
beyin gelisiminde bir problem oldugunun gostergesidir. Sakral bolge, noral tiip kapanma
defektlerinin varlig1 agisindan degerlendirilmelidir. Kronik akciger hastaliklar1 veya dogumsal
siyanotik kalp hastaliklar1 kronik hipoksiye, beslenme giicliiklerine yol acarak biiyiime ve
gelisme geriligine sebep olabilir. Hepatomegali ve/veya splenomegali varligir (dogumsal depo
hastaliklar1), genitoiiriner sistem anomalileri aranmalidir.

Norolojik muayenede, goz temasi kurmama, obje takibinin yeterli olmamasi, 1518a tepkisizlik,
ptozis, optik atrofi, ylizde asimetri, sese reaksiyon vermeme, emme ¢igneme Ve Yyutma
bozuklugu kraniyal sinirlerin patolojilerini diisiindiiriir. Norolojik muayenede, kas giicii, kas
tonusu, kas Kkitlesi, derin tendon refleksleri (DTR), plantar yanitlar degerlendirilir.
Ekstremiteler tremor, dismetri, distoni, atetoz veya kore gibi diskinetik bozukluklar agisindan
dikkatle gozlenmeli, ¢ocugun yiirlimesi izlenmelidir. Proksimal kas gli¢siizliigiinii ortaya
cikarmak i¢in Gowers belirtisine bakilabilir, bagimsiz merdiven inip ¢ikma ve kollarin1 omuz
iizerinde yukari kaldirma sorgulanabilir. Topu atma, ayagiyla topa vurma, yerde atlama, tek
ayak tlizerinde ziplama sorgulanabilir. Eklem laksisitesi, kontraktiir ve deformitelerin varlig
noromuskiiler veya kollajen doku hastaliklarini diisiindiirir.

Kaba ve ince motor gelisim geriliginin erken donem belirtileri

Kaba ve ince motor gelisim geriliginde, en erken bulgu, gelisim basamaklarina ge¢ ulagilmasi
ve kas tonus degisiklikleridir. ilkel reflekslerin devami ya da postural reflekslerin ortaya
¢ikmamasi iist motor néron hasarim gosterir. Ug aylikken basini tutamayan, alt1 ay civarinda
oturamayan, donemeyen ve 18 aylikken yiiriiyemeyen ¢ocuklar, mutlaka néromotor gelisim
geriligi acisindan degerlendirilmelidir.

Tanida, ilk adim problemin, serebral, spinal, motor {initeye veya birden fazla alana lokalize
olup olmadiginin belirlenmesidir.

1.Serebral hasarlanma (1. Motor noron)

Motor gelisim gecikmesine, zor dogum Oykiisii, tiz sesli aglama, zayif emme, asimetrik
postiir, géz temas1 kurmama, uyaranlara yanitlarda azalma, kortikal yumruk (bagparmak avug
icinde olacak sekilde ellerin yumruk seklinde tutulmasi), mikrosefali, dismorfik yiiz bulgulari,
ilkel reflekslerde abartili yanit veya beklenen zamanda kaybolmayip devam etmeleri,
konviilziyon, mental gerilik eslik ediyorsa, muayenede piramidal tutulum bulgular1 varsa
(ekstremitelerde tonus artisi, bacaklarda makaslama, DTR’inin canli/ artmis olmasi, aksiyal
hipotoniye ragmen kas giiciiniin biiyiik 6l¢iide korunmasi) serebral hasarlanma (1. Motor
noéron tutulumu) diisiiniilmelidir. 1ki yasindan &nce el dominansinin varligi hemiparezi
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kanitidir. Cocugun bir yerden bir yere hareket edebilmek i¢cin donmesi, stiriinmesi, W seklinde
oturmasi, bir yasindan sonra atetoz ve ataksinin  belirginlesmesi  serebral
hasarlanmayt1/serebral palsiyi destekler.

2.Motor Unite Hastaliklari

Kaba- ince motor gelisim geriligi/gecikmenin nedenleri iginde, motor iiniteye (medulla
spinalis 6n boynuz, periferik sinirler, néromuskuler kavsak, kas ) ait patolojilerde yer alir.

On Boynuz Motor Noron Hastaliklarinda (2.Motor néron tutulumu), aksiyel ve
proksimal kas tonusunda azalma, kas giiciinde azalma, DTR’nin azalma/alinamama, dilde
fasikiilasyon varligi, hareketlerde belirgin azalma olmasi s6z konusudur. Hastada giderek
artan solunum problemleri vardir. Bu bulgular esliginde, ¢cocukluk caginda tanida oncelikle
spinal muskuler atrofi diistiniilmelidir. Bu hastalarda mental durumun iyi olmasi ayirt ettirici
bir bulgudur.

Periferik sinir hastaliklari, distal kaslarda giigsiizlilk, DTR’inde azalma veya alinamama,
duyu kusurunun olmasi ve belirgin kas atrofisi gozlenir. Herediter sensori motor noropatiler
genellikle daha ileri yaslarda bulgu vermekle birlikte, bazi tiplerinde ve konjenital
hipomiyelinizan ndropatilerde yenidogan doéneminden itibaren giicsiizliik, tonusta azalma,
atrofi, DTR’in alinamamasi, kraniyal sinir tutulumlar1 olabilir.

Noromuskiiler Kavsak Hastaliklari; konjenital miyastenia graviste, dogumdan itibaren
solunum giicliigli, zayif sesle aglama, emmede azlma, hareketlerde yavaglama, ptozis,
jeneralize kas gii¢stizliigii, aksiyel tonusta azalma, DTR’de azalma saptanir.Bazi olgularda
tekrarlayan apne ataklar1 gortilebilir.

Kas hastahklar; Hastada aksiyal ve periferik kas tonusunda azalma ile beraber belirgin
kuvvet azligi, DTR’de azalma/alinamama goriiliir. Duyu kusurunun olmamasi ayirtettirici bir
bulgudur. Proksimal kaslar daha ¢ok tutulmakla birlikte, distal kaslar, yiiz kaslar1 da
tutulabilir. Yenidogan doneminden itibaren giderek artan emme, yutma, solunum problemleri,
spontan hareketlerde azalma dikkati ¢eker, cocuk kalca ¢ikigi, kontraktiirlerle dogabildigi gibi
zamanla kontraktiirler, kifoskolyoz gelisebilir. Sendromik konjenital muskuler distrofilerde
glokom, optik atrofi, katarakt, epilepsi tabloya eklenebilir. Konjenital miyopatilerde, belirgin
hipotoni ve kas atrofisi yanisira, solunum problemleri, ptoz, oftalmoparezi, ince uzun yiiz,
kifoz, skolyoz goriiliir. Konjenital miyotonik distrofinin agir formunda, artrogripozis,
jeneralize kas giigsiizliigli, DTR’de arefleksi, uzun yiiz goriinlimii, yutma ve solunum

giicliikleri dikkat ¢ekicidir.
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Spinal Kord Hasarlanmasi; kaba ve ince motor gelisimde gerilige sebep olan durumlardan
birisidir. Dogumsal spinal kord kapanma defektlerinde, lezyon diizeyinde deride uyarici
bulgular (hemanjiyom, killanma artig1, sakral gamze) goriilebilir. Hasarlanmanin seviyesine
gore alt ekstremitelerde belirgin giicsiizliik, tonusta azalma, duyu kaybi, arefleksi, mesane
disfonksiyonu saptanir.

Kaba- ince motor gelisim geriliginin nedenleri arasinda serebral ve motor {initenin birlikte
etkilendigi hastaliklarda yer alabilir. Klinikte, serebral fonksiyon bozukluguna ait bulgularin
(epilepsi, optik atrofi, diskinezi, isitme kaybi gibi) yanmi sira, belirgin kas gii¢siizligu,
arefleksi, anormal yiizeysel refleksler goriilebilir. Bu grupta mitokondriyal hastaliklar, lipid
depo hastaliklar1, glikojen depo hastaliklari, konjenital glikolizasyon defektleri, infantil

ndroaksonal dejenerasyon sayilabilir.

Motor Islevlerin Ozgiin Gelisimsel Bozuklugu

Giinlik hayatta 6nemli yer tutan, basit becerilerle ilgili sorun gozlenen (ayakkabilarini
baglayamayan, bisiklete binemeyen vb gibi) ve etiyolojisinde herhangi bir nedenin
saptanamadig motor koordinasyon sorunlari, ICD 10°da “Motor Islevlerin Ozgiin Gelisimsel
Bozuklugu (MIOGB)” olarak tanimlanmustir. Tam dlgiitleri; ¢ocugun, ince ve kaba motor
koordinasyonu Olgen standart bir testte, kronolojik olarak beklenen diizeyin en az iki standart
sapma altinda puan almasi, bu bozuklugun okul basarisini ya da giinliik yasam etkinliklerini
onemli dlgiide bozmasi, herhangi bir norolojik bozuklugun olmamasi, diglama 6lgiitii olarak;
standart bir testte, zeka béliimiiniin 70’in altinda olmasi, olarak belirlenmistir. MIOGB’un,
cocukta, kiigiik yaslardan beri gdzlenmesi (edinsel ydniiniin olmamasi) gereklidir. MIOGB,
erkek cinste,kizlara gore 2:1 oraninda gozlenir. Prevalanst %4-6 olarak bildirilmistir. En sik
rastlanan bulgular, oturma, emekleme, yiiriime, kosma, bir seyi atip tutma gibi kaba motor
koordinasyon gerektiren becerilerin yapilamamasi ve gatal, kasik kullanma, bagcik baglama,
fermuar ¢cekme, diigme ilikleme, ¢izim yapma gibi ince motor becerilerde bozukluk olmasidir.
Spor etkinlikleri ve hareketli oyunlarda, cocuklar, beceriksizlikleri, garip kosmalarindan
dolay1 akranlar tarafindan dislanip alay konusu olabilirler. Bu ¢ocuklarin benlik saygilari

diger cocuklara gore diisiiktiir. Bu ¢ocuklar ruh sagligi uzmanlarina yonlendirilmelidir.
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TANI/ LABORATUVAR

Iyi bir klinik degerlendirme, motor gelisme geriligi tanisinda ana unsur olup, yapilandirilmus
degerlendirme Olgekleri destekleyici unsurlardir. Gelisimi degerlendirmede, Denver II
Gelisim Tarama Testi, Ankara Gelisim Tarama Envanteri (AGTE), Bayley infant Gelisim
Olgegi, Vineland Uyuma Yénelik Davranis Olgegi kullanilabilir. Bu testler degisik nesne ve
etkilesimlere, duyusal, motor ve sosyal yanitlara odaklanir.

Belirgin motor gelisim geriligi varlifinda, noérolojik bulgular 1. Motor lezyonunu
diistindiiriiyorsa, kraniyal magnetik rezonans goriintileme (MRG) ve spektroskopi (MRS)
birlikte yapilmalidir. MRS, bazi metabolik hastaliklarin (nonketotik hiperglisinemi,
mitokondriyal sitopati, kreatin eksiklik sendromlar1 gibi) tanisinda yardimcidir.

Noromotor iinite tutulusu diisiiniilityorsa, elektronérografi (ENG) ve elektromyografi (EMQG)
ayirict tanida yardimeidir. Myastenik sendromlar diisiiniilityorsa, repetetif uyarima kas yaniti,
tek lif EMG ve edinsel bir tablo diisiiniililyorsa, oto antikorlar (Anti asetil kolin esteraz, anti
muscle specific kinase) bakilmalidir.

Laboratuvar bulgulari, bir kas hastaligini diistindiiriiyorsa, kas biyopsisi yapilmalidir.
Duchenne/Becker Muskiiler distrofiler diisiiniililyorsa, genetik analizler de tamida yol
gostericidir.

KORUNMA

Santral kokenli motor gelisim geriliginin bazi nedenleri, perinatal asfiksi, neonatal
hipoglisemi gibi onlenebilir nedenlerdir. Ancak santral ve periferik motor gelisim geriligi
nedenlerinin ¢ogu genetik kokenlidir. Bu nedenle akraba evliliklerinin nlenmesi 6zel dnem
tagir. Medulla spinalis kapanma defektleri, gebelikte folat destegi ile Onlenebilir. Prenatal
donemde bu defektin arastirnllmasi (Ultrasonografi, amniyon sivisinda alfafétoprotein
Olctimleri ile) onlemede 6nem tasir.

TEDAVI

Gelisim geriligi/gecikmesi, farkli seviyelerde bebek ve ¢ocugu ilk goren saglik personeli, aile
hekimleri, ¢ocuk hekimleri tarafindan erken ve dogru taninmali, aile bilgilendirilmeli,
multidisipliner, ailenin de ig¢inde yer aldig1 uygun yaklasimla noronal plastisitenin en yogun
oldugu erken donemde tedavi baglatilmalidir. Fizyoterapi ne kadar erken bagslanirsa, basari
sans1t o kadar artacaktir.Yanlis bilgilerden birisi de, bu tiir tedavilerin bir yasindan sonra
baslanmas1 gerektigidir. Hekimlerin, bu konuda aileyi erken fizyoterapiye yonlendirmeleri

cocugun elde edecegi kazanimlar i¢in ¢ok degerlidir.

44



SONUC

1.Gelisim geriligi riski olan bebeklerin, sik aralar ile izlenmesi, sorunlarin erken saptanmasi

Onemlidir.

2. Motor gelisim geriligi etyolojik agidan irdelenmelidir.

3. Motor gelisim geriliginde fizyoterapiye erken baslanmasi, basar1 sansini arttirir.

4.Genetik gecisli bozukluklar i¢in aile, genetik danigmaya yonlendirilmelidir.

5.Motor gelisim geriliginde, ndrolojik bir nedenin saptanmadig durumlarda “Motor Islevlere

Ozgiin Gelisimsel Bozukluk” ayiric1 tamda diisiiniilmelidir.

Tablo 1- Normal Gelisim Basamaklari

Kaba Motor

1ay Yiizisti
pozisyonda basini
kaldirir,
ekstremitelerini

esit hareket ettirir

2ay Basim 45° kaldirir,
yuzusti
pozisyonda
kollarini ileri

uzatabilir

4 ay Yiiziisti
pozisyonda bas ve
gogsii dik tutabilir

Destekle oturabilir

6ay  Desteksiz oturur

ince Motor

Yize, 1518a

bakar

Obje/yuzi
izler,
elbiselerini

yakalar

Objeye uzanir,
Elleriyle objeyi

agizina goturur

Oyuncaklara

Dil

Ses ¢ikartir

Agular

Sese yanit verir,

kahkaha atar

Babildar, ismine

Sosyal/Uyumlu

Yiize bakar, 6. haftada

giilimsemeye baglar

Sosyal giiliimser

Kendi ellerine bakar

Yabanciyi ayirt etmeye



8 ay

9ay

10
ay

12
ay

15
ay

18
ay

yas

Eger tutulursa

durabilir

Emekler

Esyalara tutunarak

siralar

Bagimsiz veya

destekli ytiriir

Iyi yiiriir, geriye
dogru yiiriir

Kosar, merdiveni

¢ikar, topa vurur

Ayak
degistirmeden

merdiven iner,

c¢ikar, topu basinin

ulasir, ulnar

kavrar

Objeleri elden

ele gecirir

Iki parmakla
yakalar

Cismi, bas ve
isaret parmagi
ile kiskag gibi

kavrar

Cismi firlatir

Karalamalar

yapar ve 2-3

kiipten kule
yapabilir

3-4 kiipten
kule yapar

6 kiipten kule

yapar, kalem
kullanmaya

bakar, sesleri taklit

eder

Ozgiil olmayan

mama/dede gibi

hece tekrar1 yapar

Anlasilmaz

kelimeler soyler

Mama/dede

(6zgiil )

Mama-dede ye

ilave anlamli birkag

kelime sdyler

[saret eder, basit
komutlar1 yerine

getirir

10 kelime
sOyleyebilir

2-3 kelimeli cimle

kurar,

konusmasinin

baglar

Bay-bay yapmaya
baslar

Basit oyunlar, ayrilik

anksiyetesi baglar

“cee” diye seslenilerek

yapilan oyunu oynar

Bardak kullanabilir

Ailesine sarilir,
kasik/¢atal kullanir,

basit giysileri ¢ikarir

Kendini besler,
yardimla dis firgalar,
vucut kisimlarim

gosterir

Hikaye dinler, benzer

oyunlar yapar



2.5
yas

yas

yas

yas

uizerinden atar,

atlar

Parmak ucunda

yurir

Ayak degistirerek
merdiven ¢ikar, tek
ayak tlizerinde
durur, ti¢ tekerlekli

bisiklet kullanir

Tek ayak tizerinde

ziplar

Atlar, tekerlekleri
desteklenmis bir

bisiklet stirer

baslar %25°1 anlagilir
8 kiipten kule Adin bilir,
yapar konusmasinin
%350si anlasilir
Daire ve 3 kelimeli ciimle

capraz ¢izer, el kurar, yasini ve

tercihi baglar cinsiyetini bilir,
konusmasinin
%75’1 anlagilir
Kare cizer, Hikaye anlatir,
makas kullanir =~ sorular sorar, tam
adin1 soyadin bilir,
konusmasinin
%901 anlagilir
Ucgen cizer, 4 rengi bilir,
alt1 bolimli alfabeyi sayabilir,
adam yapar, akic1 konusur

adim1 yazabilir
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2-3 yas arasi tuvalet
egitimi kazanir,

geceleri kuru kalir

Bagkalar ile oynar,
oyuncaklarini paylasr,

kismen giyinebilir

Karsiliklt oyun oynar,
rol yapar, tek basina
tuvalete gider, kendi

basina giyinir, diglerini

fircalayabilir

Rekabet oyunlarini

kuralina gore oynar



Tablo 2- Gelisim Geriliginin Nedenleri

Prenatal

Kromozomal /Tek Gen
Hastaliklar

Down Sendromu*, Prader Willi sendromu

Fragile X sendromu, Williams Send, Rett Send.

*Yenidoganin metabolizma hast. Galaktozemi,

Fenilketoniiri*, vb gibi

Tuberoskleroz ve Norofibromatozis  gibi

Norokutanoz sendromlar

Mukopolisakkaridozlar, Tay-Sachs

Duchenne Muscular Distrofi

SSS gelisim anomalileri

Cevresel Faktorler

Iyod ve folik asid gibi eksiklikler*

Gebelikte ciddi malnutrisyon*

Erken gebelikte alkol sigara, kokain kullanimi*

Cevre kirleticileri, agir metaller, teratojenik

ilaglar* radyasyona maruz kalma*

TORCH enf. *

Rh uygunsuzlugu*

Perinatal

Gebeligin sonu

Gebelik komplikasyonlar1*

Annenin kalp, bobrek, D. mellitus gibi hast.1

Plasental disfonksiyon

Dogum

Ciddi prematurite, ¢ok diisiik dogum agirhigi,

Zor ve komplikasyonlu dogum (asfiksi)*

Dogum travmasr™*

Neonatal

Septisemi, ciddi sarilik*, hipoglisemi*

Postnatal
(Stitgocuklugu
cocukluk)

Ve

Santral sinir sistemi enfeksiyonlari

Kafa travmasi*

Uzamis, agir malniitrisyon™

Inme

Bilinmeyen

Ailesel-Ailesel olmayan

Yoksulluk , yoksunluk (sevgi, uyaran),ihmal
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Ogrenim hedefleri

1. SE tanimini, siiflamasini ve ayirici tanisini yapabilmek

2. SE klinik bulgularini tanimak, nedenlerini ve kolaylastirici faktorleri
belirleyebilmek
SE yonetimini ve tibbi tedavisini yapabilmek

4. SE tedavisinde kullanilan ilaglar1 tanimak

5. SE komplikasyonlarin1 ve prognozunu 6ngorebilmek

1. Tanim

Status epileptikus (SE), klinik veya elektrografik olarak tanimlanmis epileptik nobetin, 30
dakikadan daha uzun siirmesi veya aralarda biling agilmaksizin 30 dakikadan uzun siireyle
tekrarlayan nobetlerin goriilmesi olarak kabul edilmektedir. Ancak, 6zellikle jeneralize tonik-
klonik nobetlerde 5-10 dk. igerisinde kendiliginden durmayan ndbetlerin SE’ ye doniisme
ihtimalinin ¢ok yiiksek oldugu bilinmelidir. Hayati fonksiyonlar ¢ok iyi desteklense bile 30
dakikanin iizerinde siiren ndbetlerin belirgin ndronal zedelenmeye yol agmasi, nobetlerin

miimkiin olan en kisa siirede sonlandirilmasini gerekli kilmaktadir.

2. Smiflandirma

Genel olarak her nobet tipi uzayabilir ve SE’ ye doniisebilir. Ancak SE tipine karar
verebilmek icin klinik ve elektrografik bulgularin birlikte degerlendirilmesi gerekir.
Cocuklarda, jeneralize SE daha sik goriiliir ve %90’ dan fazlasi konviilzif karakterdedir. Non-
konviilzif olanlar ise absans, basit ve kompleks parsiyel SE tablolarindan meydana gelir.
Ozellikle motor bulgularin belirsiz oldugu ve siklikla elektrografik bulgularin da eslik
etmedigi SE ise yenidogan doneminde sik goriilmektedir. SE simiflamast Tablo 1’de

verilmistir.
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3. Siklik

SE insidans1 20-41/100.00 arasinda degismekte, en sik 1 yas altinda ve 60 yas iistiinde
goriiliirken olgularin yaridan ¢ogu 3 yas alti ¢ocuklardan olugsmaktadir. Febril olanlar 1-2
yaslarinda, semptomatik nedenle goriilenler ise 5-7 yaslar arasinda sik goriiliir. Hastalarin 1/3’
il epilepsinin ilk bulgusu olarak SE ile gelirken, 1/3” {inii takipli epilepsi hastalar1 olusturur,

kalan 1/3” ii ise akut beyin zedelenmesi sonucu meydana gelmektedir.

4. Etyoloji

Merkezi sinir sistemini etkileyen akut semptomatik olaylar, uzamis nébet ve SE’ nin en
yaygin nedenleri iken ates tek basimna en major neden olarak kabul edilmektedir. Bilinen
epileptik bir hastada ise ates, hipoksi, uykusuzluk, elektrolit bozuklugu, enfeksiyonlar,
toksinler, hormonal degisiklikler, tedaviye uyumsuzluk, ila¢ degisikligi, ilacin aniden
kesilmesi veya ila¢ etkilesimleri SE i¢in tetikleyici olabilir. Seyrek olarak idiyopatik
epilepsilerde ilk nobet SE seklinde ortaya ¢ikabilir ve ¢ocukluk ¢agi SE olgularinin %10’ dan
azinit olusturur. Merkezi sinir sistemi enfeksiyonlar1 (menenjit ve ensefalit) onemli bir SE
nedeni iken iskemik veya hemorajik inme cocukluk cagi SE olgularinin az bir kismini
olusturur. Son yillarda lupus gibi sistemik veya otoimmiin ensefalit gibi merkezi sinir
sisteminin antikor aracili hastaliklarinin da uzamis nobet veya SE ile sonuglandigi

goriilmektedir.
5. Fizyopatoloji

Klinik nobeti baslatan mekanizmalar kesin olarak bilinemese de SE’ de temel sorun baslamis
olan ndbetin sonlandirilamamasi, bozulmus asir1 eksitasyon veya yetersiz inhibisyon ile
karakterize dengesizliginin diizeltilememesidir. Gelismekte olan beyinde eksitatdr sinapslar
daha erken, inhibitér noronlar nispeten daha gec gelistiklerinden, kiigliik yaslarda ndbet
esiginin diisik oldugu, ndbete ve uzamis nobete yatkinhigin arttigi bilinmektedir. Beyin
matiirasyonu ile birlikte inhibitor etkileri gittikge gelisen gamma aminobutirik asit reseptorleri
(GABAR), normalde inhibitor olmalarina karsilik gelismekte olan beyinde eksitasyona
aracilik etmektedir. Yine ndbetin uzamasiyla, GABAR o6zelliklerinde degisiklik olmakta ve
hipokampus CA1 bolgesinde ve dentat girusta GABAR aracili inhibisyon, azalmaktadir.
Ayrica uzamis nobetlerde GABAR’ nin benzodiazepin ve ¢inko duyarliliginin azaldigi ancak

barbiturat duyarliliginin ayn1 kaldig bilinmektedir.
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Hipoksi, hiperkarbi, hipotansiyon ve hipertermiye neden olan uzamis nobet, beyindeki artmis
oksijen ve glukoz kullanimina karsilik azalmis beyin kan akimi nedeniyle néronal hasarlanma
ile sonuglanmaktadir. Uzamis nobet, ndron zedelenmesi yaninda, mossy liflerinde filizlenme
ve inhibitor interndronlarin kaybi gibi cesitli yapisal degisikliklere de neden olmaktadir.
Noron oliimii 6zellikle hipokampusun hilus bolgesindedir ve ndbet sirasinda olusan hiicre
diginda asir1 glutamat birikiminin bir sonucudur. Glutamat, N-Methyl-D-aspartat (NMDA)
reseptorleri araciligi ile hiicre i¢i kalsiyum artigina, artmis kalsiyumda hiicre iginde nitrik
oksid sentaz, protein kinaz C, fosfolipaz, proteaz, endonukleaz gibi hiicre igin cesitli toksik
enzimleri tetiklemekte ve noron Olimiine neden olmaktadir. SE sonrasi graniil hiicreleri
arasindaki eksitator baglantilar artmakta (mossy liflerinde filizlenme ), yeni olusumlar
hilustaki néron kaybi ile birlikte SE sonrasi nobet tekrar riskini arttirmaktadir. Tim bu
anatomik ve fizyolojik degisiklikler SE sonrasi haftalar veya aylar sonra ortaya ¢ikabilecek

yeni ndbetlere de zemin olusturmaktadir.

6. Klinik

Biling bozukluguna eslik eden fokal veya jeneralize motor hareketlerin varligi klinik nobeti
diistindiiriirken bu siirecin uzamasi kolaylikla SE” u akla getirmektedir. Ancak ndbet siiresi
uzadik¢a klinik bulgular belirsizlesip ylizde ve ekstremitelerde silik kasilmalar haline
doniigebilir. Parsiyel veya absans SE sirasinda, motor hareketler belirsiz olabilir, konfiizyon
veya degisik diizeylerde biling bozuklugu tek bulgu olabileceginden tanida EEG ¢ok
yardimcidir. Ozellikle epileptik oldugu bilinen hastalarda devam eden biling degisiklikleri SE
icin uyarict olmalidir.

Jeneralize SE sirasinda ise tam biling kaybi, tonik, klonik veya tonik-klonik kasilmalar
gortilebilirken kasilmalar simetrik veya asimetrik olabilir. Bu donemde EEG’de ¢ogunlukla
devamli epileptik desarjlar goriilebilmektedir. Belirgin kasilmalarin silik kasilmalara
doniismesi, gelisen agir ansefalopati nedeniyle motor iletimin bozulmasi sonucudur. Klinik
nobeti durmus olsa bile elektrografik nobetleri devam eden hastalarda norolojik zedelenmenin
devam ettigi bilindiginden SE tedavisine devam edilmelidir.

SE uzadikga belirginlesen sistemik etkiler, erken ve ge¢ donem etkiler olarak ikiye ayrilabilir.
Erken donemde asir1 adrenalin ve noradrenalin salinimina bagli hipertansiyon, tasikardi,
hiperglisemi ve laktik asit artis1 goriilebilir. Asir1 sempatik aktivite, tagikardi ve dlumciil
aritmilere neden olabilmektedir. Hipoventilasyon, hipoksi ve respiratuar asidoza yol agar.

Nobet siiresi 30 dakikayr gecince kan basinci ve glukoz normallesmeye veya diismeye
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baslarken hipertermi ve solunum yetmezligi belirginlesir. Hipertermi, prognozu
kotiilestirecegi ve ndronal hasarlanmayi arttiracagi i¢in ivedilikle tedavi edilmelidir.

Rabdomyoliz sonucu gelisen myoglobinuri bobrek yetmezligine neden olabilir.

Klinik evreleri;
¢ Prodromal evre
¢ Baglangig evresi (0-5 dk)
¢ Erken evre (5-30 dk)
¢ Yerlesmis status (30-60 dk)
¢ Refrakter status (60-90 dk)
¢ Postiktal evre

7. Tam

Klinik nobetin uzamasi1 durumunda kolaylikla SE diisiiniilse bile bazi nonepileptik
bozukluklarin, 6zellikle de hareket bozukluklarmin SE ile karigabilecegi akilda tutulmalidir.
Bu nedenle, devam eden biling bozuklugu ve motor fenomen nedeniyle epileptik nobet
sliphesi tasiyan bir hastada EEG’de fokal veya jeneralize devamli epileptik aktivite goriillmesi
ile kesin SE tanist1 konulur. EEG, c¢ogunlukla klinik ile uyumlu olup gerek SE
tanimlanmasinda gerek tedavinin takibinde gerekse ndbetin sonlanmasini belirlemede ¢ok
onemlidir. EEG, ozellikle konviilzif ve nonkonviilzif status ayiriminda; nonkonviilzif
statuslarda ise absans status ile kompleks parsiyel status ayiriminda vazgeg¢ilmez tani aracidir.
Riitin hemtatolojik, biyokimyasal, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri her olguda bakilsa
da hastanin klinigine gore karar verilecek mikrobiyolojik incelemeler, BOS incelemeleri ve
basta MR olmak tizere beyin goriintiileme yontemleri SE etyolojisini ve tetikleyici nedenleri

belirlememize yardimci olacaktir.
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8. Tedavi

A. Genel prensipler

SE, acil norolojik bir durum olup morbidite ve mortaliteyi 6nlemek i¢in hizla tedavi edilmesi
gerekir. Akut ve uzamig nobet yonetimi ve tedavisi genel olarak alt1 asamada planlanabilir;

1. Hastane 6ncesi miidahale (rektal diazepam, nazal-bukkal midazolam)

2. Vital fonksiyonlarin korunmasi ve uygun sekilde devamliliginin saglanmasi

3. Klinik ve/veya elektrografik ndbeti durdurmak i¢in ilag tedavisinin diizenlenmesi

4. SE nedeninin saptanmasi ve tedavisi (ates, ilag diizeyi, enfeksiyon, elektrolit

bozuklugu vs.)

o

Metabolik bozukluklarin diizeltilmesi ve sistemik komplikasyonlarin dnlenmesi

6. Takipte gelisebilecek yeni nobetlerin dnlenmesine yonelik uygun antiepileptik

ilaglarin planlanmasi

Onemli not
Hastane oncesi rektal diazepam, nazal veya bukkal midazolam yapilmasi olduk¢a 6nemli ve
yararhidir. Bu uygulama ile ndbet daha cabuk sonlanirken komplikasyon riski belirgin sekilde
azalmaktadir. Sik nobet geciren ve daha 6nce uzamis ndbet dykiisii olan epilepsili cocuklarin
ailelerine bu yol Ogretilmelidir. Ancak iki dozdan fazla benzodiazepin verilmesinin yogun
bakim gereksinimini arttirdigi bilindiginden acil servis oncesi tedaviler géz oniine alinmali ve
hasta yerlesmis SE kabul edilerek ligiincii basamaga gecilmelidir.

B. Uygulama;

¢ Havayolu aciklig1 saglanir

¢ Bag ve boyun uygun pozisyona getirilerek nazal kaniil veya maske ile %100 oksijen verilir

¢ Serum fizyolojik ile damar yolu acilir ve ¢ocugun yasma uygun mayi ile dolagimin
devamlilig1 saglanir

¢ Kan basinci, kalp hizi, solunum sayisi, O satiirasyonu ve viicut 1s1s1 monitorize edilir

¢ Kan sekeri, kan gazlari, elektrolitler, BUN, Cr, Ca, Mg, P, kan sayimi, antiepileptik ilag
seviyeleri, kiiltiir, virolojik ve toksikolojik ¢aligmalar i¢in kan alinir

¢ Damar yolundan %50 glukoz 2 ml/kg veya %25 glukoz 2-4 mg/kg bolus olarak verilir

¢ Nobet devam ediyorsa IV diazepam 0.3 mg/kg dozda, damar yolu agilamamissa rektal 0.5
mg/kg dozda yapilir

¢ Nobet hala devam ediyorsa hasta yogun bakim iinitesine alinir, solunumun uygun sekilde

devami i¢in gerekirse entiibe edilir
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¢ Miimkiinse EEG monitdrizasyonu yapilir ve SE protokoliine gore ilag¢ tedavi prosediirleri
sirayla uygulanir
¢ SE tedavisinde kullanilan ilaglar ve Ozellikleri Tablo 2’de, tedavi asamalar1 Tablo 3’de

gosterilmistir.

C. Ilac tedavisi

Ideal ilag; kolay uygulanabilen, hizl1 ve genis terapotik etkili olmalidir. Bu amagla baslangic
ilaci olarak benzodiazepinler (iilkemizde lorazepam bulunmadigindan diazepam veya
midazolam) tercih edilmelidir. Tekrarlanan benzodiazepine cevap yoksa intravendz fenitoin
ve/veya fosfenitoin sonrasinda da intravenoz fenobarbital verilir. Ancak fosfenitoin ve
intravenoz fenobarbitalin de iilkemizde bulunmadigini unutmamak gerekir. Fenitoin
infiizyonu sonrasinda veya alternatif olarak IV valproat veya IV levetirasetam verilebilir.

Nobet hala kontrol edilemediyse artik direngli SE olarak kabul edilir ve midazolam IV
devamli inflizyonla verilir. Bir sonraki asamada ise thiopental, pentobarbital ya da propofol
gibi ilaglar IV devaml infiizyonla verilebilir. Yanit alinamayan durumlarda ndromiiskiiler
blokaj ile birlikte halotan anestezisi uygulanir. Son donemlerde nazogastrik sonda ile
topiramat veya lakozamid verilmesi bazi olgularda etkili bulunmustur. Ug yasindan kiigiik

cocuklarda pridoksin biiyiik ¢ocuklarda ise tiamin verilmesi de gereklidir.

9. Prognoz

SE, cocukluk c¢aginda daha iyi bir prognoza sahiptir. Bir yas altindaki bebeklerde ve
yenidoganda hem daha sik goriilmekte hem de morbidite ve mortalite daha yiiksektir.
Mortalite oran1 %3-11, norolojik sekel oram1 %20-34 arasinda bildirilmektedir. Mortalite ve
morbidite orant menenjit, ensefalit, kafa travmasi ve inme gibi nedenlere bagl en yiiksek
iken; bilinen epileptik hastalarda ilaca uyumsuzluk veya direnglilik nedeniyle gelisen
olgularda ikinci siradadir. Febril SE ve ilk nébeti SE ile baslayan idiyopatik epilepsilerde ise
mobidite oldukg¢a diisliktlir. SE tekrar riski %10-25 arasinda olup semptomatik nedenler
varhiginda veya progressif norodejeneratif hastaliklarda bu oran %55’ e kadar
yiikselebilmektedir. Ayrica nobetin 60 dakikadan uzun silirmesi, BOS’ ta ndron spesifik

enolaz ve laktat artis1 kotii prognoz gostergeleri olarak kabul edilmektedir.
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10. Komplikasyonlar

® & & 6 O o o o o

Apne, hipoksi, anoksi

Hipertansiyon-hipotansiyon-hipertermi

Solunum bozukluklari, pulmoner 6dem, pnémoni,

Tasikardi, bradikardi, aritmi, konjestif kalp yetmezligi, kardiak arrest,
Prolaktin yiiksekligi, hiperglisemi, plazma kortizol yiiksekligi
Dehidratasyon, asidoz, beyin 6demi

Intravaskuler koagiilasyon,

Rabdomyoliz, CPK artis1, myoglobiniiri

Oligiiri, iiremi, renal tubuler nekrozis,

Kaynaklar
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Tablo 1: Status epileptikus siniflamasi

1. PARSIYEL SE:

a) Konviilzif

— Tonik

— Kilonik

b) Nonkonviilzif

— Basit (fokal motor, fokal duysal, epilepsia parsiyalis kontinua, adversif SE)

— Kompleks parsiyel (uzamis epileptik konfiizyonel durum, Temporal lob SE,
Psikomotor SE)

2. JENERALIZE SE:

a) Konviilzif

— Tonik-klonik (grandmal, konviilzif epileptik status)

— Tonik

— Kilonik

— Myoklonik (myoklonik status epileptikus)

b) Nonkonviilzif

— Absans (diken-dalga stuporu, 3 Hz veya daha yavas diken-dalga status epileptikusu)
¢) Tanimlanamayan

— Subtle (epileptik koma)

— Neonatal (erratik SE)

Tablo 2: Status epileptikus tedavisinde kullanilan ilaglar ve ozellikleri

VERILME | DEVAM

, BASLANGIC | SEKLi | DOZU | YARILANMA ,
iLAC _ _ o YAN ETKi
DOzZU av- av- OMRU
Infiizyon) | iInfiizyon)

Solunum

] En fazla 10 1-16
Diazepam 0.3 mg/kg 28-54 saat baskilanmasi,
mg/doz ng/kg/dk ) )
hipotansiyon
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2 mg/dk, 2- Solunum
Lorazepam 0.1 mg/kg - 8-25 saat
4 mg baskilanmast
o SF i¢inde 1 Allerji, aritmi,
Fenitoin 15-20 mg/kg - 24-48 saat ) _
mg/kg/dk hipotansiyon
Fosfenitoin 20 mg/kg 3 mg/kg/dk - 24 saat Hipotansiyon
) Solunum
Fenobarbital 20 mg/kg 50 mg/dk - 70 saat
baskilanmasi
1-10 i .
Midazolam 0.2 mg/kg - - Hipotansiyon
ng/kg/dk
1-5 1-5 _ )
Pentobarbital 5 mg/kg 10-20 saat Hipotansiyon
mg/kg/saat | mg/kg/saat
. Hipotansiyon,
Valproat 20-40 mg/kg | 3 mg/kg/dk 15 saat kollaps,
mg/kg/saat o
hepatotoksisite
) 30-60
Levetirasetam | 30-60 mg/kg 15-30 dk
mg/kg/giin
3-5 _ )
Thiopental 3-5 mg/kg - 12-36 saat Hipotansiyon
mg/kg/saat
En fazla 4 Metabolik
Propofol 1mg/kg - 2 saat )
mg/kg/saat asidoz
Tablo 3: Status Epileptikus Tedavi Protokolii
BASAMAK | SURE
UYGULAMA
0 0 1. Hastane oncesi rektal diazepam 0.3-0.5 mg/kg veya bukkal-nazal
midazolam 0.1-0.3 mg/kg
1 0-5dk | 1. Airway konulurak solunum yolu ag¢iklig1 ve devami saglanip

oksijen verilir

EKG ve miimkiinse EEG monitorizasyonu yapilir

2. Damar yolu agilarak, yasina uygun mayi ile dolagim saglanir

3. Viicut 1s1s1, nabiz, kan basinci, solunum sayisi ve O satlirasyonu,
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Antikonvulzan ilag diizeyi, glukoz (stikle kontrol edilir),
elektrolitler, kalsiyum, BUN, kreatin ve tam kan tetkiki i¢in kan
alinir

Gerekliyse antipiretik verilir ve sik aspire edilir

6-9 dk

Glukoz IV olarak %50 dekstrozdan 2 mlkg veya %25
dekstrozdan 2-4 mi/kg dozda verilir

10-30
dk

Diazepam; 0.3 mg/kg IV 2 mg/dk hizda veya midazolam; 0.2
mg/kg IV verilir

(Damar yolu yoksa; rektal diazepam 0.3-0.5 mg/kg veya bukkal-
nazal midazolam 0.1-0.3 mg/kg verilebilir)

Fenitoin; 20 mg/kg ve 1 mg/kg/dk veya 50 mg/dk hizda SF i¢inde
IV infiizyonla verilir (Kan basinc1 ve EKG monitorizasyonu ile bir
sonraki basamaga gegmeden fenitoin 10 mg/kg dozda
tekrarlanabilir)

Alternatif olarak;

Valproat 20-40 mg/kg iV 3-6 mg/kg/dk infiizyon hizinda
verilebilir veya

Levetirasetam 30-60 mg/kg IV 15-30 dk siirede infiizyonla

verilebilir

31-59
dk

Nébet devam ediyorsa Fenobarbital 20 mg/kg 1V 50 mg/dk hizi
gecmeyecek sekilde infiizyonla verilir (Fenobarbital IV formu

bulunmadiginda bir sonraki basamaga gecilebilir)

60 dk

Nobetin durdurulmasi hala basarilamadiysa asagidaki seceneklerden

biri tercih edilir

1.

Midazolam 0.2 mg/kg IV yiiklemeden sonra 1-2 pg/kg/dk
inflizyon hizinda verilir her 15 dakikada artirilarak 10 pg/kg/dk
infiizyon hizina kadar ¢ikilir ve 24-48 saat tedaviye devam edilir
Pentobarbital, EEG’ de burst supresyon paterni ¢ikincaya kadar 5
mg/kg IV verilir ve pentobarbital anestezisi 1-5 mg/kg/saat
infiizyonla verilerek yaklasik 4 saat siirdiiriiliir. Daha sonra
inflizyon hiz1 azaltilir. Eger yeniden nobet baslar ya da EEG de

jeneralize desarjlar ¢ikarsa prosediir tekrarlanir, degilse 12-24
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saatte infiizyon sonlandirilir

3. Thiopental, 2-5 mg/kg IV yiiklemeden sonra gerektikge 1-5
mg/kg/saatte bir IV tekrarlanir

4. Propofol, 1-2 mg/kg 1V yiiklemeden sonra 2-3 mg/kg/saat
inflizyon hizinda verilir (Yan etkiler agisindan propofol tedavisi

miimkiin oldukg¢a kisa tutulmalidir)

6 61-90 | 1. Nobet hala kontrol edilemediyse Halothan ve Noromiiskiiler

blokaj ile birlikte Genel anestezi uygulanir.

Not:
1. Miimkiinse stirekli EEG monitdrizasyonu yapilmali

2. Infantil spazm, neonatal ndbet veya 3 yasindan kiigiiklerde EEG monitorizasyonu ile birlikte

IV 100 mg Pridoksin

3. Biiyiik ¢ocuklarda 100 mg iM Tiamin verilmeli
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