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Disorders of Electrical Status Epilepticus During Slow Sleep
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Epilepsili hastalarda zihinsel veya davran›fl-
sal de¤iflikliklerin nedenleri uzun y›llard›r özel
bir ilgi alan› oluflturmufltur. Konuyla iliflkili ola-
rak kullan›lan ilk terim “dementia dysrhythmi-

ca infantum”dur. Uyku s›ras›ndaki EEG’de bi-
yoelektrik status tablosu gözlenen çocuklarda
ilerleyici kognitif ve dil-geliflimsel defisitlerin
bulunabilece¤i ileri sürülmüfltür. Daha sonra

Yavafl uykuda elektriksel status epileptikus (ESES),
elektroensefalografik (EEG) bir terim olmas›na ra¤-
men epilepsi, davran›fl/kognitif fonksiyon bozuklu-
¤u, motor nörolojik semptomlardan oluflan klinik
uzan›mlar› da içermektedir. Karakteristik EEG bul-
gusu, uyku NREM’de sürekli diken dalga aktivitesi-
dir; bu aktivitenin NREM’in en az %85’ini kapsama-
s› baz› araflt›rmac›lar taraf›ndan gerekli görülmekte-
dir. Elektriksel status epileptikusla ilgili hastal›klar
çok genifl bir spektruma sahiptir. Bu spektrumun mi-
nimum ortak özelli¤i yaflla iliflkili olarak EEG’de
NREM’de art›fl gösteren aylar hatta y›llar sonra tü-
müyle sönen ya da art›fl öncesi döneme geri dönen
epileptojenik boflal›mlard›r. Bununla birlikte, davra-
n›fl/kognitif fonksiyon bozukluklar› kal›c› olabilmek-
tedir. Bu bozukluklar›n EEG’deki fokal deflarjlar›n lo-
kalizasyonu ile iliflkili oldu¤u düflünülmektedir. Kal›-
c› bozukluklar› engelleyebilmenin yolu, ESES süre-
sini k›saltabilecek erken ve etkin tedavi gibi görün-
mektedir.; ancak, tedavi konusunda henüz bir görüfl
birli¤i bulunmamaktad›r.
Anahtar Sözcükler: Çocuk; kognisyon bozukluklar›/etyoloji;
elektroensefalografi; epilepsi, parsiyel; epilepsi, Rolandik;
Landau-Kleffner sendromu; prognoz; uyku; uyku bozukluk-
lar›; uyku evreleri; status epileptikus/fizyopatoloji.

Although electrical status epilepticus during slow
sleep (ESES) is an electroencephalographic term,
it designates a group of disorders covering epilep-
sy, cognitive/behavioral dysfunction, and motor
neurologic symptoms. Its characteristic EEG find-
ing is continuous spikes and waves during NREM
sleep, which, according to some authors, should
occupy at least 85% of this period. Disorders asso-
ciated with electrical status epilepticus are of a
wide spectrum, with a common characteristic fea-
ture of age-related increasing epileptogenic dis-
charges during NREM sleep, which completely dis-
appear or decrease to initial levels within months or
years. However, behavioral or cognitive involve-
ment may be lasting or even become permanent.
These disorders are thought to be associated with
the localization of focal discharges. Early and effec-
tive therapy aiming to decrease the duration of
ESES may also help prevent permanent neuropsy-
chological impairment, though no consensus exists
as to the optimal treatment.
Key Words: Child; cognition disorders/etiology; electroen-
cephalography; epilepsies, partial; epilepsy, Rolandic;
Landau-Kleffner syndrome; prognosis; sleep; sleep disor-
ders; sleep stages; status epilepticus/physiopathology.
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1971 y›l›nda Patry ve ark.[1] bu sendromu bu-
günkü anlafl›ld›¤› flekliyle, beflinde epilepsi, bi-
rinde dil bozuklu¤u olan alt› olguda tan›mla-
m›fllar ve bu durumu çocuklarda uykuyla orta-
ya ç›kan “sub-klinik elektriksel status epilepti-
kus” olarak bildirmifllerdir. Bu tan›mda,
EEG’deki devaml› diken-dalga aktivite süresi-
nin tüm yavafl uykunun en az %85’ini kapsama-
s› ve bir ay ve üzerindeki zaman diliminde ger-
çeklefltirilen üç ayr› EEG kayd›nda bu durumun
görülmesi kesin tan› ölçütü olarak kabul edil-
mektedir. 1977’de Tassinari ve ark.[2] ise ayn›
tablo için, “yavafl uyku s›ras›nda elektriksel sta-
tus epileptikusla iliflkili ensefalopati” ve “yavafl
uykuda elektriksel status epileptikus (ESES)”
ifadesini kullanm›fllard›r. Daha sonra, 1983 y›-
l›nda Marsilya’da gerçeklefltirilen bir toplant›da
Morikawa[3] taraf›ndan önerilen “continuous
spikes and waves during slow-sleep: CSWS (ya-
vafl uykuda sürekli diken-dalga)” terimi 1985
y›l›ndan itibaren literatüre girmifl, 1989’da
ILAE’nin Uluslararas› Epilepsiler ve Epilepsi
Sendromlar› s›n›flamas›nda yer alm›flt›r.[4] Yavafl
uykuda sürekli diken-dalga klinik özellikleriyle
birlikte ele al›nd›¤›nda CSWS sendromu olarak
ifade edilmektedir. Bugün için ESES ya da
CSWS olarak her iki flekilde de kullan›labilen bu
tablo, terimlerden de anlafl›laca¤› flekilde elekt-
roensefalografik bir durumu ve onun klinik
uzan›mlar›n› kapsamaktad›r. Klasik s›n›rlar›na
bak›lacak olursa, ESES’nin klinik yans›malar›
epilepsi ve nöro-psikiyatrik ya da biliflsel tutu-
lumlard›r. Sendromun ILAE taraf›ndan kabul
edilen tan›m› flöyledir: «CSWS ile flekillenen
epilepsi, uykuda gelen parsiyel ya da jeneralize,
çeflitli nöbet tiplerinin birlikteli¤inden oluflur;
atipik absanslar uyan›kl›kta görülür. Tonik nö-
betler görülmez. Karakteristik EEG paterni ya-
vafl uykuda görülen yayg›n diken-dalgalard›r;
bu bulgu, nöbetlerin bafllang›c›ndan sonra orta-
ya ç›kar ve aylar hatta y›llarca sürebilir. Nöbet-
lerin s›kl›kla “benign” gidifline ra¤men, nöro-
psikolojik bozukluklar nedeniyle prognoz ihti-
yatl› de¤erlendirilmelidir.»

Sonraki yay›nlarda bu tan›m biraz daha ge-
lifltirilmifl ve tablonun en son tan›m› afla¤›daki
bulgularla karakterize, yafla ba¤l› ve kendini s›-
n›rlayan bir bozukluk olarak ILAE’ye öneril-
mifltir.[5]

1. Fokal ve jeneralize nöbetlerle giden epi-
lepsi (tek tarafl› veya iki tarafl› klonik nöbetler,

tonik-klonik nöbetler, absans, parsiyel motor
nöbetler, kompleks parsiyel nöbetler veya epi-
leptik düflmeler).

2. Kognitif fonksiyonlarda global ya da se-
lektif gerileme fleklinde nöropsikololojik bo-
zukluk.

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

4. Elektroensefalografide tipik olarak, en az
bir aydan uzun süreli, arka arkaya çekilen üç
veya daha fazla EEG’de devam eden ve yavafl
uykunun %85’ine varan diffüz (ya da az çok tek
tarafl› veya fokal) diken-dalga paterninin bu-
lunmas›.

Ancak, zamanla giderek artan klinik ve EEG
deneyimleri, her hasta özelinde, tan›mlanan bu
ölçütlerin birlikte olmayabilece¤ini göstermifl-
tir. Epilepsinin efllik etmedi¤i olgular olabildi¤i
gibi, EEG’de ESES geliflmifl her epilepsili olgu-
da davran›flsal ve kognitif de¤erlendirmesonu-
cunda belirgin tutulum saptanamamakta; baz›
olgularda ise tersine, ESES geliflmeden önce
davran›fl kusurlar› bafllayabilmektedir. Hatta
baz› araflt›rmac›lar, bu tabloda EEG’de diken-
dalgalar›n NREM’in %85’ine varmas›n›n flart
olmad›¤›n› savunmufllard›r.[6,7] Tüm bu çeflitli-
likler, ESES ile seyreden hastal›klar›n çok genifl
bir spektruma sahip oldu¤unu ve konunun
“ESES spektrumu hastal›klar›” bafll›¤› alt›nda
toplaman›n daha do¤ru olabilece¤ini göster-
mektedir. Bu spektrumun en belirgin ortak
özelli¤i, yaflla iliflkili olarak EEG’de NREM’de
art›fl gösteren, aylar hatta y›llar sonra art›fl ön-
cesi dönemine geri dönen ve giderek tümüyle
sönen epileptojenik aktivitedir.

DEMOGRAF‹K B‹LG‹LER

Hastal›¤›n insidans› çeflitli çal›flmalarda epi-
lepsili olgular›n %0.2-%0.5’i olarak bildirilmifl-
tir.[8,9] Önceki bilgiler her iki cinsiyetin eflit oran-
da etkilendi¤i yönünde olmakla birlikte,[9,10]

sonraki y›llarda daha büyük hasta gruplar›n›
içeren çal›flmalar bu oran›n erkeklerde hafifçe
yüksek (%63) oldu¤unu göstermifltir.[11] Elekt-
riksel status epileptikuslu olgular›n ailelerinde
epilepsi öyküsü, febril konvulsiyonlar› da içe-
recek flekilde %15 oran›nda bildirilmifltir.[12]

Daha önce de de¤inildi¤i gibi ESES, altta ya-
tan etyolojik nedenden ba¤›ms›z olarak, bu ne-



denin etkiledi¤i beyin alanlar›n›n yaflla iliflkili
de¤iflimlerine koflut biçimde geliflen bir patolo-
jik süreç olarak görünmektedir. Nitekim, olas›-
l›kla bu özellik nedeniyle, idiyopatik olgularda
oldu¤u gibi, beynin çeflitli yap›sal bozuklukla-
r›nda da görülebilmekte ve o durumlarda da
sonlanabilmektedir. Elektriksel status epilepti-
kus hastalar›n›n özgeçmifllerinde ensefalopati,
pre- veya perinatal sorunlar, hidrosefali ve do-
¤ufltan hemiparezi gibi durumlar yaklafl›k 1/3
oran›nda bildirilmifltir.[11] Bu hastal›k grubunda
nöroradyolojik patoloji oran›n›n %33-50 oldu-
¤u;[10,11] en s›k bulgunun diffüz veya tek tarafl› at-
rofi oldu¤u belirtilmifltir.[13] Beynin geliflimsel bo-
zukluklar› içinde yer alan polimikrogirilerin
ESES oluflumu ile yak›n iliflkilerinin gösterildi¤i
çal›flmalarda bu tür anomaliler %18 oran›nda
bildirilmifltir.[14,15] Bunun yan› s›ra, “benign” Ro-
landik epilepsi veya çocukluk ça¤›n›n oksipital
paroksizmli epilepsisi (özellikle Panaiotopoulos
tipi) gibi idiyopatik parsiyel epilepsili çocukla-
r›n izlemleri s›ras›nda da ESES geliflebilece¤i
vurgulanm›flt›r.[16,17] ‹diyopatik parsiyel epilepsi-
lerin izlemi s›ras›nda nöbet s›kl›¤›nda art›fl ve
yeni nöbet tipinin ortaya ç›kmas›, davran›fl
ve/veya kognitif fonksiyonlarda bozuklu¤un
geliflmesi, EEG’deki fokal aktivitenin yay›lmaya
e¤ilimli olmas› ESES geliflimi için uyar›c› faktör-
ler olarak önerilmifltir.[18]

PATOGENEZ

Elektroensefalografide ESES boflal›mlar›n›n
görünürdeki iki tarafl› ve yayg›n özelliklerine
ra¤men, konuyla ilgili bilgiler bu durumun fokal
bir atefllenmeye ba¤l› yay›l›m oldu¤unu destekle-
mektedir.[19,20] Bu bilgiler, (i) ana nöbet tipinin ge-
nellikle parsiyel motor olmas›; (ii) uyan›kl›k ve
REM dönemlerinde EEG’de fokal aktivite görül-
mesi; (iii) hemisferler aras› maksimum latans ana-
lizleri,[9] (iv) tek tarafl› frontal bölgede faz karfl›lafl-
mas› yapan dikenlerin varl›¤›;[21] (v) koherans ve
faz analizleri[22] ve (vi) pozitron emisyon tomogra-
fi (PET) çal›flmalar›nda lokal bir metabolik bozuk-
lu¤un gösterilmesi[23] olarak özetlenebilir.

Elektriksel status epileptikus, EEG parok-
sizmlerinin bir veya birkaç kortikal odaktan ya-
y›lmas› ile iliflikili görünmektedir. Oda¤›n tipi
ve yerleflimi, ister yap›sal lezyonla iliflkili, ister-
se sadece fonksiyonel do¤ada olsun, klinik
sendromlara göre de¤ifliklik gösterir. Bu konu,
en iyi ESES spektrumu hastal›klar› içinde yer

alan, fakat EEG’de her zaman ESES’nin görül-
medi¤i Landau-Kleffner sendromunda (LKS)
ele al›nm›flt›r. Bu amaçla incelenen, EEG’de
ESES’nin bulundu¤u LKS olgular›nda gerçek-
lefltirilen intrakraniyal EEG kay›tlar›,[24] EEG-
spektral analizleri,[25] PET ve SPECT incelemele-
rinin[26,27] ortaya koydu¤u bulgular, LKS’de pri-
mer oda¤›n genellikle temporal yerleflimli ol-
du¤u ve çok ender durumlar d›fl›nda, lezyonel
olmad›¤›na iflaret etmektedir.[23,28] Yavafl uykuda
sürekli diken-dalga sendromunda ise s›kl›kla
frontal veya santral odaklar görülür; bunlar ya-
p›sal bozukluklarla birlikte olabilir. Yine de ço-
¤u hastada, paroksismal EEG boflal›mlar› ile
iliflkili iki tarafl› kortikal tutulumun nöropsiko-
lojik bozukluklardan sorumlu oldu¤u kabul
edilebilir. Çünkü, iflitsel agnozi veya kognitif
bozulma beynin tek tarafl› bir disfonksiyonu
temelinde izah edilemez.

Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastal›klar›nda epilepsi ve EEG’de ESES’nin
sonlanabilmesine karfl›n, nörokognitif ve dav-
ran›flsal bozukluklar kal›c› olabilmektedir. Bu
nedenle, klinik durumu as›l belirleyen faktör
nöropsikolojik bozukluklard›r. Elektroensefa-
lografide ESES’nin ortaya ç›kmas› veya kaybol-
mas›yla nöropsikolojik bozukluklar›n görülme-
si aras›nda, ESES süresi ile nöropsikolojik bo-
zuklu¤un prognozu aras›nda ve interiktal odak
ile nöropsikolojik bozuklu¤un paterni aras›nda
yak›n iliflki bulunmaktad›r. Nitekim, EEG’de
ESES’si k›sa süren (ortalama 6 ay) ve paroksis-
mal aktivitenin herhangi bir kognitif ifllevi ol-
mayan kortikal bölgeden kaynakland›¤› çocuk-
larda normal nöropsikolojik geliflim gözlendi-
¤i; temporal veya frontal epileptojenik oda¤›
olan ve ESES’si iki y›ldan uzun süren çocuklar-
da global nöropsikolojik y›k›m veya afazi geli-
flebilece¤i bildirilmifltir.[29] Benzer flekilde, de-
vaml› diken-dalga aktivitesinin özellikle motor
bölgeyi tutmas›n›n, dispraksi, distoni, ataksi
veya tek tarafl› defisit fleklinde motor bozuk-
luklara[30,31] veya negatif miyoklonilere[16,32] yol
açaca¤› belirtilmifltir.[16,30-32] Bu çal›flmalar, nörop-
sikolojik bozuklu¤un paterni ve derecesini etki-
leyen en önemli etkenlerin ESES süresi ve pa-
roksismal aktivitenin yerleflimi oldu¤unu gös-
termektedir. 

Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastal›klar› aras›nda, nöropsikolojik bozukluk-
lar aç›s›ndan prognoz farkl›l›klar› görülebil-
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mektedir.[33] Bir ESES spektrumu hastal›¤› olan
“atipik ‘benign’ parsiyel epilepside” ESES son-
ras› iyi bir nörokognitif/psikolojik düzelme gö-
rülürken, LKS’de a¤›r hasarlar geliflebilmekte-
dir. Bu prognostik farkl›l›klar, anormal bofla-
l›mlar›n kaynakland›¤› kortikal merkezlerin
duyarl›l›¤› ile ilgili olabilir. Bir yaklafl›ma göre,
kognitif veya davran›flsal ifllevlerden sorumlu
olan beyin merkezlerinin yeterince uzun bir sü-
re epileptik boflal›mlar›n bombard›man›na ma-
ruz kalmas› sonucu, deneme ve uygulama yo-
luyla edinilen bilgiler önce aral›kl› olarak aksa-
yabilmekte; e¤er epileptik aktivite, ö¤renme
için önceden programlanm›fl olan uygun za-
manda maksimal etkiye sahip olursa, bu süre-
cin uzun dönemdeki etkileri daha da belirgin
olabilmektedir.[34] Epileptik boflal›mlar s›ras›n-
da, geçici olabilen kognitif ve davran›flsal bo-
zukluklar, beyinde kal›c› yap›sal bozukluklara
yol açabilmektedir.[35] Geliflen bozukluklar, etki-
lenen bölgenin ifllevsel etkinliklerine ba¤l›d›r.
Klinikte nöbetler ortaya ç›kmasa da, bombard›-
man fleklindeki epileptik boflal›mlar›n etkiledi-
¤i korteks alanlar›n›n ifllevleri ortadan kalkabil-
mektedir. Sonuçta, LKS’de agnozi ve sekonder
konuflma kayb›, CSWS’de ise kognitif ve davra-
n›flsal bozukluklar geliflebilmektedir. E¤er bu
fonksiyonel etki yeterince uzun sürer ve konufl-
ma ve/veya kognitif fonksiyonlar›n kazan›ld›-
¤› kritik dönemde ortaya ç›karsa, kal›c› sekeller
oluflabilmektedir. Bu hipotez kabul edilecek
olursa, paroksismal aktivitenin bask›lanmas›-
n›n nöbetsiz hastalarda da gerekece¤i sonucu
ç›kar›labilir. 

Bu yaklafl›mlar›n yan› s›ra, epilepsi ile ko-
nuflma, davran›fl, biliflim gibi ifllevlerin bozul-
mas›ndan sorumlu olan ortak bir primer etme-
nin varl›¤›n› düflünmek de mümkündür. 

KL‹N‹K B‹LG‹LER

Literatürdeki olgu örneklerine göre ESES’nin
bafllang›ç yafl› 3 ile 14 aras›nda de¤iflmektedir;
ortalama yafl 8 civar›ndad›r. Epilepsisi olan ço-
cuklarda ESES genellikle nöbet bafllang›c›ndan
bir-iki y›l sonra geliflebilmekte, süresi de birkaç
aydan birkaç y›la kadar uzayabilmektedir. 

Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastal›klar› içinde olgular›n %80’inde epilepsi
nöbetleri gözlenirken, %25’inde ise ilk klinik
belirti olarak nöropsikolojik y›k›m görülmekte-
dir.[12,36]

Epilepsi

Elektroensefalografide ESES bafllayan hasta-
lar›n bir k›sm›nda önceden idiyopatik, kriptoje-
nik ya da semptomatik parsiyel epilepsi nöbet-
leri bafllam›flt›r. Nöbet bafllang›c› iki ayl›ktan 12
yafl›na kadar olabilir ve 4-5 yafllar aras›nda aza-
mi düzeye ulafl›r. Olgular›n %40’›nda ilk nöbet
tek tarafl›d›r ve bazen de bir hemiklonik status
fleklindedir. Di¤er olgularda parsiyel motor,
klonik, jeneralize tonik-klonik veya kompleks
parsiyel nöbetler gözlenmektedir. ‹lk nöbet s›k-
l›kla uykuda meydana gelir. 

Verilere göre, ESES geliflti¤inde, öncesinde
seyrek parsiyel motor veya jeneralize nöbetleri
olan çocuklarda farkl› bir klinik tablo sergilen-
meye bafllamakta ve yeni nöbet tipleri gelifl-
mektedir. Atipik absans nöbetleri, düflme nö-
betleri, bazen absans statusu tablolar› gözlene-
bilmekte, tonik nöbet görülmemektedir. Dalma
nöbetlerinin ESES geliflti¤i s›rada bafllad›¤›, bu
dönemin ilk nöbetlerden bir-iki y›l kadar sonra-
s›na rastlad›¤›;[12] olgular›n ancak %12’sinde tek
tip nöbet görüldü¤ü bildirilmifltir.[10] Olgular›n
%44.5’inde bildirilen, sadece bafl›, bazen de be-
deni içine alan düflme nöbetleri ESES’in baflla-
d›¤› dönem için oldukça karakteristiktir.[10] Uya-
n›kl›k s›ras›nda negatif miyokloniler,[5] yüzde
kas›lmalar, miyoklonik absanslar, epileptik
spazmlar, jeneralize konvulsif nöbetler gibi di-
¤er epileptik veya paroksismal davran›fllar da
seyrek olarak görülmektedir.[10,37] Tonik nöbetle-
rin görülmemesi ESES’yi Lennox-Gastaut send-
romundan ay›rmada kullan›lan bir özelliktir.

Elektriksel status epileptikusun sona ermesi
ile birlikte, ciddi olsun veya olmas›n, epilepsi
tüm olgularda hafifleme gösterir. ‹diyopatik
epilepsiler, ergenlik ça¤›ndaki hemen tüm ol-
gularda nöbetlerin kaybolmas› ile flekillenen iyi
huylu bir prognoza sahiptir. Bu hastalarda 15
yafl›ndan sonra nöbetlerin gözlenmedi¤i bildi-
rilmifltir.[10]

Kognitif ve davran›flsal kusurlar

Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastal›klar›n›n en önemli özelli¤i kognitif
ve/veya davran›flsal bozulmalard›r; bu durum
hemen hemen tüm olgularda bir dereceye kadar
da olsa saptanabilmektedir.[3,12,38] Bozulman›n
bafllang›c› akut olabilir; fakat, daha s›kl›kla
progresiftir; nadiren de ilk bulgudur. Nöropsi-



kolojik tutulum selektif veya global olarak gö-
rülebilmektedir. Elektriksel status epileptikus
s›ras›nda, sürekli ve belirgin IQ düflüklü¤ü,[39]

konuflma bozukluklar›,[29] dikkat eksikli¤i ve hi-
peraktivite,[7,40] edinilmifl apraksi,[41] edinilmifl
frontal defisit,[39,42] edinilmifl görsel agnozi,[43] psi-
kotik bozukluklar, otistik davran›fl kusurlar›[10,42]

bildirilmifltir. Bu bozukluklar›n paterni, hasta-
dan hastaya, tahminen diken-dalga deflarjlar›-
n›n yerleflimine ba¤l› olarak de¤ifliklik göster-
mektedir. ‹flitsel agnozi ve afazi semptomlar›,
sa¤ ya da sol temporal diken-dalga odaklar›
olan hastalarda ortaya ç›kmakta; bu odaklar
temporal kortekslere uzak yerleflimli oldu¤un-
da ise, konuflma yetileri, ancak boflal›mlar›n
yayg›nlaflmas›ndan uzunca bir süre sonra bo-
zulmaya bafllamaktad›r.[1,12,42] Dikkatsizlik, dür-
tüsellik, tak›nt›l› davran›fllar ve soyut düflünce
bozukluklar› gibi frontal lob disfonksiyonunu
düflündüren[38] durumlar, bu hastalarda interik-
tal oda¤a iflaret edebilir ve diken-dalga deflarjla-
r›n›n iki tarafl› senkron frontal egemenli¤i ile
birlikte görülebilir.[39] Sonuç olarak, ESES hasta-
l›klar›nda görülen bu davran›fl ve kognitif de¤i-
fliklikler, epilepsi nöbetlerinin kendilerinden
çok daha fazla, EEG’deki odakla ve epileptoje-
nik boflal›mlar yoluyla yans›yan anormal nöral
aktivitenin yayg›nl›¤› ile iliflkili görünmektedir.
Bununla birlikte, bu hastalarda ilk araflt›rmalar
genellikle ilk nöbetlerden sonra bafllat›ld›¤›n-
dan, gerek epilepsi, gerekse kognitif ve davra-
n›flsal bozukluklar›n önceden var olabilen bir
ortak nedene ba¤l› olabilece¤i olas›l›¤› da bu-
lunmaktad›r.[42] Ancak, mental y›k›m›n hiç olufl-
mad›¤› ESES’li hastalar da bildirilmifltir.[10]

Epilepsinin ya da EEG’de ESES’nin sonlan-
mas›ndan sonra, yukar›da özetlenen kognitif
ve/veya davran›flsal kusurlar belli oranlarda
kal›c› olabilmektedir. Bu durumun en belirgin
örnekleri LKS’de görülmektedir; ancak, klinik
olarak iyileflti¤i izlenimi al›nan baz› hastalar-
da dahi, hastal›¤›n bitmesinden uzun y›llar
sonra, dil ifllevi, baflta h›zl› sözcük bulma ya
da uzun ve kompleks cümle alg›lama gibi alt-
testlerde ciddi boyutlarda aksamalar göstere-
bilmektedir.[42]

Motor bozukluk
Distoni, dispraksi, ataksi[16,30] veya negatif

miyoklonus ile iliflkili oldu¤u düflünülen tek ta-
rafl› defisit[16] ESES spektrumu hastal›klar›nda
görülebilen motor bozukluklardand›r.

ELEKTROENSEFALOGRAF‹
ÖZELL‹KLER‹

Elektriksel status epileptikus geliflmeden
önce, uyan›kl›k EEG’si normal olabildi¤i gibi,
fokal veya multifokal diken ve yavafl dalga ya
da bazen paroksismal iki tarafl› diken-dalga ak-
tivitesi gösterebilmektedir. Uyku s›ras›nda, uy-
kunun temel aktivitesinde ve siklusunda her-
hangi bir de¤ifliklik olmaks›z›n interiktal epi-
leptojenik boflal›mlarda s›kl›kla bir art›fl gözle-
nir.

Elektriksel status epileptikusun bafllamas›y-
la birlikte uyan›kl›ktaki fokal paroksismal bo-
flal›mlarda art›fl olabilir; NREM’de ise, bu de-
flarjlar uyan›kl›¤a oranla belirgin art›fl ve her iki
hemisfere yay›l›m gösterir. Bu art›fl NREM dö-
neminin %85’ine ulaflt›¤›nda “biyoelektrik sta-
tus” ad›n› al›r.[1-3] Nitekim, ESES döneminde
esas EEG özelli¤i, hasta uykuya dalar dalmaz
ortaya ç›kan ve tüm yavafl uyku evreleri bo-
yunca devam eden sürekli, diffüz, s›kl›kla 1.5-
2.5 Hz frekans›ndaki diken-dalga boflal›mlar›-
d›r (fiekil 1). Bu boflal›mlar özellikle ilk uyku
siklusu içinde yo¤undur. Elektroensefalografi-
de ESES genellikle 4-14 yafllar› aras›nda, nöbet-
lerin bafllamas›ndan bir-iki y›l sonra geliflir.
Patry ve ark.[1] ESES’de diken-dalga oran›n›n
tüm NREM döneminin toplam süresinin
%85’ini kapsamas› gerekti¤ini vurgulam›fllar-
d›r. Daha sonraki çal›flmalarda ise tan› için %85
oran›n›n flart olmad›¤› bildirilmifltir.[6,7] Baz›
araflt›rmac›lar, %85’in alt›nda bir indekse daha
hafif derecede bir nöropsikiyatrik tutulumun
efllik edebilece¤ini öne sürmüfllerdir.[37] Bafllan-
g›çta boflal›mlar jeneralize olarak tan›mlanm›fl
olsa da asimetrik de olabilirler ve ayn› çocukta
bir taraftan di¤er tarafa geçebilirler; bu neden-
le, EEG’de tek tarafl› predominans tan›y› d›flla-
y›c› de¤ildir. Uykunun REM evresi s›ras›nda,
paroksismal aktivite daha az devaml›l›k göste-
rir, diken-dalga indeksi %25’in alt›na iner ve
frontal bölgede yo¤unlafl›r. 

NREM’de devaml›l›k gösteren epileptojenik
aktivite tedaviden ba¤›ms›z olarak aylar, s›kl›k-
la y›llar içinde azal›r.[10] Yaflla iliflkili olarak son-
lanabilen idiyopatik epilepsilerde, önce EEG’de
ESES, daha sonra da fokal epileptojenik bofla-
l›mlar sonlan›r[11] ve EEG tümüyle normale dö-
ner. Bu dönem genellikle bulu¤ ça¤› ya da en
geç ergenlik dönemidir. Kriptojenik ve sempto-
matik epilepsilerde de ESES ayn› dönemlerde

38 Epilepsi Cilt 11, Say› 1, 2005



39Salt›k. Yavafl uykuda elektriksel status epileptikus spektrumu hastal›klar›

sonlanmakla birlikte, fokal epileptojenik bofla-
l›mlar yaflam boyu sürebilir.[14] Buna karfl›n,
ESES’nin 21 yafl›nda bafllay›p 25 yafl›nda sür-
mekte bir olgu da bildirilmifltir.[44]

ELEKTR‹KSEL STATUS EP‹LEPT‹KUS
SPEKTRUMU HASTALIKLARI

Elektriksel status epileptikus, daha önce de
de¤inildi¤i gibi, çocukluk ça¤›na özgü, idiyo-
patik ya da semptomatik etyolojiye sahip, çok
genifl bir spektrumda yer alan epilepsiler ya da
klinik olarak beraberinde nöbet geliflimi koflulu
olmayan LKS gibi durumlarda görülen, geli-
flimsel bir EEG bulgusudur. Elektroensefalog-
rafide ESES’nin görüldü¤ü klinik tablolar›n no-
zolojik tan›mlamalar› ve s›n›fland›r›lmalar› he-
nüz belirlenmemifl olmakla birlikte, ILAE’nin
ilgili komisyon çal›flmalar›nda da yer ald›¤› gi-
bi,[4] bu tablolar›n ortak ve farkl› yönleri aç›s›n-
dan baz› tan›mlamalar yeni yeni flekillenmekte-
dir. Bu tablolar›n içinde flimdilik üç ana grup
görülmektedir. Bunlardan biri, çocuklu¤un
konvulsif hastal›kla seyreden edinsel afazi
sendromu, bir di¤eri Rolandik dikenlerle giden
‘benign’ çocukluk epilepsisidir. Birinci send-
rom genel olarak Landau-Kleffner sendromu
ad›yla an›lmakta, ikincisi “sentro-temporal di-
kenli iyi-gidiflli çocukluk epilepsisi” ya da “be-
nign Rolandik epilepsi” olarak bilinmektedir.
Elektriksel status epileptikus spektrumuna al›-
nan üçüncü grup ise, ILAE taraf›ndan önerilen

ismiyle, “uykuda sürekli diken-dalgalar” ifade-
sinin ‹ngilizce karfl›l›¤› olan “continuous spike-
waves during sleep - CSWS sendromu”dur.[4]

Görüldü¤ü gibi, her ne kadar ESES ve CSWS
tan›mlar› bir EEG de¤iflikli¤ine iflaret etseler de,
literatürde henüz nihai bir görüfle var›lmam›fl
olsa da, “CSWS sendromu” ifadesi, bu EEG de-
¤iflikli¤ini gösteren klinik tablolar›n bir grubu
için uygun görülmektedir.

Daha önce de belirtildi¤i gibi, ESES’de kli-
nik ve EEG bulgular› her hasta özelinde farkl›-
l›k gösterebilmektedir. Bu spektrum içinde yer
alan LKS’de epilepsi olmayabilece¤i gibi, Ro-
landik epilepsidekine benzer nöbetler de görü-
lebilmektedir. Bu “edinsel sözel-iflitsel agnozi”
tablosunda, anormal boflal›mlar›n NREM’deki
miktar›ndan çok, iflitme ve konuflma merkezine
yak›nl›klar› ve dolay›s›yla bu ifllevlere yönelik
etkileri önemlidir. Literatürde birçok özellikleri
aç›s›ndan “benign Rolandik epilepsi”ye benze-
mekle birlikte di¤er baz› özellikleri aç›s›ndan
farkl›l›klar gösterebilen tablolar bildirilmifltir.[45]

Bunlar› tan›mlarken, son y›llarda, “benign Ro-
landik epilepsi ile iliflkili sendromlar” ya da ba-
z›lar› için “benign Rolandik epilepsinin atipik
formlar›” veya “atipik geliflimi” ifadeleri kulla-
n›lmaktad›r. “Benign” Rolandik epilepsi ile ilifl-
kili gibi görünen ya da ortak baz› özelliklere sa-
hip olan çocuklu¤un idiyopatik parsiyel epilep-
sileri aras›nda, afl›r› somato-sensoriyel uyand›-
r›lm›fl potansiyellerin (ESEP) görüldü¤ü “be-

fiEK‹L 1
Bir hastada NREM dönemindeki sürekli diken-dalga aktivitesi görülmekte.



nign” parsiyel epilepsi, affektif semptomlu “be-
nign” parsiyel epilepsi ve “uykuda santral ve
verteks diken-dalgalarla seyreden benign par-
siyel epilepsi” gibi baz› tablolar bildirilmifltir.[46]

‹lk olarak “benign” Rolandik epilepsili iki olgu-
da tan›mlanan,[47] operküler bölge yerleflimli
paroksismal EEG boflal›mlar› ve tekrarlay›c›
psödo-bulber felçlerle karakterize “operküler
status sendromu” bir baflka form olarak günde-
me gelmifltir. Yine, ilk kez 1982 y›l›nda, “be-
nign” Rolandik epilepsi nöbetlerine eklenen
atonik, inhibitör özellikli nöbetlerle karakteri-
ze, atipik “benign” parsiyel epilepsi veya bir
baflka deyiflle, psödo-Lennox sendromu tan›m-
lanm›flt›r.[48] Tüm bu sendromlar için, “benign
Rolandik epilepsinin atipik formlar›” veya “ati-
pik geliflimi” terimlerinin kullan›lmas› tercih
edilmektedir.[46] ‹flte ESES durumlar›n›n görüle-
bildi¤i sendromlara da bu tablolar içinde rast-
lanmaktad›r. Elektriksel status epileptikus
spektrumu hastal›klar›n›n özellikleri oldukça
genifl bir konudur ve bu kavram yak›n zaman-
da flekillenmeye bafllam›flt›r. Bu yaz›da, ESES
spektrumunda yer alan hastal›klara tek tek de-
¤inilmeyecektir. 

ELEKTR‹KSEL STATUS EP‹LEPT‹KUS
SPEKTRUMU HASTALIKLARINDA 

TEDAV‹

Elektriksel status epileptikus spektrumu has-
tal›klar›nda çeflitli tedavi yaklafl›mlar›n›n etkile-
rini karfl›laflt›rmay› amaçlayan prospektif çal›fl-
ma modellerinin oluflturulamam›fl olmas›, henüz
ortak bir tedavi protokolünün belirlenememesi-
nin temel nedeni olarak kabul edilebilir. Elektrik-
sel status epileptikus spektrumu hastal›klar›nda,
baflta genifl etki spektrumu olan ilaçlar olmak
üzere çeflitli anti-epileptikler uygulanmakta ve
bu konu baz› izole olgu ya da gruplardaki tedavi
sonuçlar›n›n bildirilmesiyle s›n›rl› kalmaktad›r.
Genel olarak, LKS baflta olmak üzere, özellikle
nöro-psikolojik tutulumun belirgin oldu¤u du-
rumlarda adrenokortikotropik hormon (ACTH)
ya da yüksek doz kortikosteroid gerekti¤i bildi-
rilmifltir.[10,49] Difenilhidantoin, karbamazepin ve
fenobarbitalin genellikle etkisiz oldu¤u ya da kli-
nik ve EEG tablosunu kötülefltirebilece¤i ifade
edilen bu tabloda, valproik asit, etosüksimid ve
benzodiazepinin geçici ve k›smi iyileflme sa¤la-
d›¤› düflünülmektedir.

Kullan›lan antiepileptikler aras›nda s›kl›kla
valproik asit tek bafl›na ya da lamotrijinle bir-

likte denenmifl ve baz› olgularda baflar›l› so-
nuçlar elde edilmifltir.[14,37] Etosüksimidin tek ba-
fl›na, prednisolon ya da di¤er antiepileptiklerle
birlikte uygulanmas›n›n klinik ve EEG üzerine
etkin oldu¤una dair çal›flmalar bildirilmifl-
tir.[37,39,50] Klobazam›n baz› ESES durumlar›nda
geçici ve olumlu de¤iflikli¤e yol açabilece¤i,[10,37]

baz›lar›nda ise uzun süreli remisyon sa¤layabi-
lece¤i ileri sürülmüfltür.[51] Lorazepam[20] di¤er
antiepileptiklerle birlikte, nitrazepam[20] ve klo-
mipramin[52] tek bafllar›na denenen ve k›smen
baflar›l› bulunan di¤er ilaçlard›r. Son zamanlar-
da, levetirasetam kullan›lan üç hastada olumlu
yan›t al›nd›¤› bildirilmifltir.[53]

Bu olumlu verilere karfl›n, karbamazepin,[54]

valproik asit ve lorazepam[20] uygulanmas› s›ra-
s›nda EEG’de bozulmalar da bildirilmifltir.
Özellikle karbamazepinin valproik asit alan ve
ilaç kullanmayan hastalara göre NREM II’deki
diken-dalga aktivitesinde art›fla yol açt›¤› gös-
terilmifl;[54] klobazam ise diken-dalga indeksin-
de azalma sa¤layabilmekle birlikte, hiperaktif
davran›fl kusurlar›na yol açmas› nedeniyle, ba-
z› olgularda sonland›r›lm›flt›r.[20] Benzodiaze-
pinlerin ESES’deki akut etkilerini araflt›rmak
amac›yla intravenöz uygulamalar›nda EEG bo-
flal›mlar›nda supresyon, verbal iletiflimde dü-
zelme fleklinde h›zl› ve çarp›c› etkileri bildiril-
mekle birlikte, bu sonucun geçici ve k›sa süreli
oldu¤u belirtilmifltir.[42] Rektal diazepam uygu-
lamas› ise bir çal›flmada hastalar›n %58’inde
benzer remisyona yol açm›flt›r.[55]

Elektriksel status epileptikuslu hastalarda
görülebilen hiperaktivite ve dikkat da¤›n›kl›¤›-
n›n semptomatik tedavisinde kullan›lm›fl olan
amfetaminlerin davran›fl kusurlar›na yönelik
olumlu etkileri[37,56] EEG’de ESES bulgular›na
yans›mam›flt›r.[37]

Steroid tedavisinin ESES spektrumu hasta-
l›klar›nda, özellikle EEG deflarjlar›n› bask›la-
mada oldukça etkili oldu¤u ileri sürülmüfl-
tür.[57,58] Yüksek doz steroid veya ACTH teda-
visinin, EEG bulgular› yan› s›ra bu hastalar›n
davran›fl ve kognitif fonksiyon bozuklukla-
r›nda etkin oldu¤u bildirilmifltir.[10,49,59] Bu ne-
denle baz› yazarlar, ESES spektrumu hastal›k-
lar›nda ilk basamak tedavi olarak yüksek doz
steroid veya ACTH tedavisini, daha sonra
ikinci basamak tedavide etosüksimid, valpro-
ik asit veya benzodiazepinlerin eklenmesini
önermifllerdir.[50,59]
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Elektriksel status epileptikus spektrumu
hastal›klar›ndan özellikle LKS’de denenebile-
ce¤i düflünülen bir cerrahi tedavi yöntemi,
Morrell ve ark.[19] taraf›ndan öne sürülen “mul-
tipl subpial transeksiyon”dur. Yazarlara göre,
bu tedavi yöntemi LKS olgular›ndaki dil reg-
resyonu gibi ESES’ye ba¤l› kognitif disfonksi-
yonlar›n oldu¤u durumlarda da etkili görün-
mektedir. Baz› yazarlar, kortikosteroid tedavisi-
nin etkisiz kald›¤› ya da beklenmedik bir yan
etkisinin ortaya ç›kt›¤› durumlarda, çok uzun
süre beklemeden cerrahi tedaviye baflvurulma-
s›n› önermektedirler.[60] Çünkü, ESES dönemi-
nin 36 aydan uzun sürdü¤ü hastalarda normal
nöro-psikolojik duruma geri dönüflün müm-
kün olmad›¤› belirtilmifltir.[60] Bir baflka çal›flma-
da, otistik epileptiform regresyonu olan hasta-
larda, sol neokorteksin temporal, parietal ve
frontal bölgelerine yönelik “multipl subpial
transeksiyon” girifliminden sonra klinik tablo-
da düzelme bildirilmifltir.[61]
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