
Erken çocukluk ça¤da bafllayan epileptik ensefalopatileri bafll›ca afla¤›da s›ralanan üç sendromdan oluflur.
1.Lennox-Gastaut sendromu
2.Landau Klefner sendromu
3. Yavafl uykuda geliflen devaml› diken dalga statusu

Lennox-Gastaut Sendromu (LGS)

Çocukluk ça¤› epileptik ensefalopatilerinden olup bafll›ca triad›
1.Bafll›ca tonik, atonik ve atipik absans nöbetlerinden oluflan de¤iflik tipte inatç› konvülsiyonlar
2. Kognitif ve davran›fl anormallikleri
3.Elektroensefalografide h›zl› aktivitere paroksisimleri ve yayg›n yavafl dalgalar›n görülmesi
Lennox-gastaut sendromu 1-7 yafllar› aras›nda görülürse de en s›k 3-5 yafllar› aras›nda görülür. Erkeklerde görülme oran› biraz

daha fazla olup erkek/k›z oran› 3/2 fleklindedir. 
‹natç› konvülsiyonu olan çocuklar aras›nda görülme oran› %5-10 olarak verilmektedir. Bafllang›c› genellikle sinsidir ancak

vakalar›n baz›lar›nda psikomotor gerilik, kognitif ve davran›fl anormallikleri konvülsiyon öncesi ortaya ç›kabilir. LGS lu vakalar›n %30
kadar› daha önceden West sendromu veya infantil epileptik ensefalopati  tan›lar› alm›fl vakalar taraf›ndan oluflturulur.

Konvülsiyonlar tonik, atonik, ve atipik absans›n kombinasyonu fleklindedir. Atonik düflmeler genellikle travmatik olup bafll›ca saçl›
deri ve yüzde yaralanmalara neden olurlar. Myoklonik s›çramalar hastalar›n %11-28 inde yaln›z bafl›na veya di¤er nöbetlerle kombi-
nasyon halinde görülürler. Tonik nöbetler en s›k görülen ve LGS için  en karekteristik olan nöbet tipidir.

Etyoloji çok de¤iflken olup prenatal, perinatal ve postnatal döneme ait nedenler LGS’ ye neden olabilirler.
Tan›da vazgeçilmez tetkik EEG’dir. ‹nteriktal EEG bulgular› tonik nöbet s›ras›nda görülen h›zl› ritmler ve atipik absans› karekterize

eden yavafl aktiviteden oluflan zemin aktivite düzensizlikleri fleklindedir. Ayr›ca interiktal dikenler, multifokal diken ve keskin dalgalar
frontal ve temporal bölgelerde belirgindir. Uyku s›ras›nda bu patolojik dalgalar daha da belirginleflir.

‹ktal EEG’de atipik absans generalize diken dalga ile karekterize iken, tonik nöbetler vertekste ve ön bölgelerde bilateral gelen h›zl›
aktivite ile karekterizedir. Atonik ataklar ise generalize dikenler ve  multidikenler, ve generalize diken dalga kompleksi ile karekter-
izedirler.

‹zlemde vakalar›n yaklafl›k %5 kadar› kaybedilir, %80-90’›nda konvülsiyonlar yetiflkin yafla kadar devam eder. Vakalar›n %85-
92’sinde a¤›r davran›fl bozukluklar› ve mental motor retardasyon görülür.

Ay›r›c› tan›da epileptik ve non epileptik sendromlar göz önüne al›nmal›d›r.
Tedavide hangi ilaç kullan›lrsa kullan›ls›n nöbetlerin tamamen kontrolü neredeyse imkans›z gibidir. Buradaki amaç nöbetlerin

s›kl›k, fliddet ve süresini k›saltmakt›r.
Sodyum valproat, clonozepam, fenitoin çok s›k kullan›lmaktad›r. Yeni antikonvülsanlardan Lamotrogine, topiramate ve levatri-

asetem ›nda ilk ilaçlar kadar etkili oldu¤u bildirilmektedir.

Landau-Klefner Sendromu (LKS)

Bafll›ca klinik semptomlar› kazan›lm›fl epileptik afazi ve nöropsikolojik anormallikler olan yafla ba¤›ml› çocukluk ça¤› epileptik
ensefalopatilerindendir

Genellikle alt› yafl›ndan önce bafllar, erkeklerde s›kl›¤› k›zlar›n iki kat› kadard›r. Lunguistik ilerleyici anormallikler tüm vakalarda
görülürken bunlar›n ancak 3/4’ünde konvülsiyonlar görülür. Lunguistik bozulma subakut seyirli olup  ilerleyicidir. Zaman içinde
afazinin her türü oluflabilir.

LKS da vakalar›n 3/4’’ünden fazlas›nda kognitif ve  hiperaktivite, dikkat eksikli¤i gibi davran›fl problemleride görülür. Vakalar›n
3/4’’ünde görülen konvülsiyonlar genelde iyi prognozludurlar. Nöbetler genellikle 5-10 yafl civar›nda ortaya ç›kar ve 13-15 yafllar›
civar›nda genellikle kaybolurlar.  Noktürnal olup tedaviye yan›tlar› iyidir 

Nöbetlerin s›kl›¤› ve fliddeti EEG anormallikleri ile veya lunguistik ve davran›fl problemleri ile parerellik göstermez. Nöbet semp-
tomlar› ve tipleri hetorojen olup generalize tonik-klonik veya fokal motor nöbetler görülebilir.

Sütrüktürel beyin görüntülemeleri genellikle normaldir. Fonksiyonel beyin görüntülemelerinde ise temporal lopta anormallik gös-
terilebilir.

EEG’de karekteristik olarak posterior temporal bölgelerde s›kl›kla multifokal ve bisenkron olan, yavafl uykuda belirginleflen keskin-
yavafl dalga oda¤› görülür.

Konvülsiyonlar ve EEG anormallikleri yafla ba¤›ml› olup genellikle 15 yafl civar›nda kaybolurlar. Dile ait ve nöropsiflik bozukluklar
da ayn› yaflta kademeli olarak düzelirler.

LKS muhtemelen konuflma korteksindeki epileptojenik fonksiyonel lezyon sonucu geliflir.
Tedavide ilk seçenek Sodyum valproat, ethosüksimide, clonozepam/clobozam gibi ilaçlar olup bunlar tek veya kombinasyonlar

halinde kullan›labilir.
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Yavafl Uyku S›ras›nda Görülen Devaml› Diken Dalgal› Epilepsi

Çocukluk ça¤›n›n k›smen revelsibl olan bu sendromu
1.Yavafl uyku s›ras›nda EEG’de devaml› diken ve dalgalar
2.Konvülsiyonlar
3.Nöropsikososyal gerileme ile karekterizedir
Yavafl uykudaki devaml› diken dalgalar bu sendromun tan›s› için flartt›r. Hastal›k çocukluk dönemine özgüdür. Konvülsiyonlar 1-10

yafllar› aras›nda bafllarsa da en s›k 4-5 yafl civar›nda görülürler. Erkeklerde görülme s›kl›¤› k›zlara göre daha fazlad›r.
Vakalar›n 1/3’ünden daha fazlas›nda anormal nörolojik belirtiler vard›r. Hastal›¤›n geliflimi üç dönemde olur.
‹lk dönemde klinik olarak noktünal fokal motor nöbetler, s›kl›kla hemiklonik status epileptikus, EEG de ise fokal, bisenkron veya

generalize boflal›mlar görülür.
‹kinci dönem s›kl›kla ilk nöbettten 1-2 y›l sonra geliflir. Konvülsiyonlar zaman içerisinde  çok daha s›k ve de¤iflik nöbetlerin birara-

da görülmesi fleklinde daha komplike olarak gelirler. Genel görüfl tonik nöbetlerin görülmedi¤i fleklindedir. Ayr›ca nöropsikolojik
durumun bozulmas› ve davran›fl anormallikleri önemli klinik bulgulardand›r.

Üçüncü dönemde agressif davran›fllar genellikle düzelmeye bafllar ve sonuçta konvülsiyonlar durur ve EEG normalleflmeye bafllar
Tan›da EEG flartt›r.
Prognoz olarak tüm vakalarda konvülsiyonlar zamanla durur ve kognitif bozukluklar ve davran›fl anormallikleri konvülsiyonlar dur-

duktan sonra genel olarak düzelirler.
Tedavide Sodyum valproat ve benzodiazepin kombinasyonlar› iyi bir seçimdir.  Karbamezepin burada görülen yavafl diken dal-

galar› art›rabilir. Sadece benzodiazepinler ve ACTH un elektrikal statusu bask›lad›¤› linguistik fonksiyonu da düzeltti¤i bildirilmekte-
dir.
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