Tiirk Norvol Derg. 1999;1;27-31

ABSANS STATUS EPILEPTIKUS:
EEG BULGUILARI ve KLINIK iZILEM

B. Baykan-Kurt*, G. Akman-Demir*, C. Giirses*, A. Gokyigit*

Absans status epileptikus (ASE) tanist konmus olan 15 olgu calismaya alindi. Sekizi kadin olan bastalarn ilk
atak sirasinda yaglar: 15.4 £ 9.5 idi. Sadece sekiz olgunun ASE éncesinde epilepsisi oldugu bilinmekteydi. ASE
tamsim kanmitlayan EEG lerinde yedi olguda epileptiform desarjlar devambihk gésterirken, 8 olguda 1-14 sani-
ye stirebilen araliklar saptandi. Dot olguda epileptiform anomali diizensizdi. Frekans 1.5-3.5 Hz arast degis-
mekteydi. Cok dikeni olan olgularn biri hari¢ tiimiinde belirgin géz kupistirma ve/veya taraf miyoklonileri
gozlendi. 1V klonazepam enjeksiyonuna uygulandigi 11 hastanim 9'unda dramatik EEG ve/veya klinik diizel-
me eglik ediyordu. En az 3 yillik seyri bilinen 10 olgu epileptik sendromlara gére ayrildi. i olguda cocukhuk
cag absans epilepsisi, bir olguda juvenil absans epilepsisi, 2 olguda juvenil miyoklonik epilepsi ve 1 olguda
miyoklonik astatik epilepsi tanilart kondu. Kalan 4 olgudan 1 tanesi, gecerli siniflamada hentiz yer almayan
80z kapagr miyoklonili absans epilepsi tablosu ile wyumlu olarak degerlendirildi. Son 3 olgu belirleyici ézelligi-
ni tekrarlayan ASE ataklarimn olusturdugu suflandinlamayan idyopatik jeneralize epilepsi tablolart olarak
yorumliandi. Uzun stireli takip sonucu sadece 2 olguda antiepileptik ilag kesilebilmisti. Calismamiz ASE tablo-
sunun tekrarlayabildigini, bazi olgularin epileptik sendromlar agisindan gii¢ sinyflanan bir grup olusturdu-

' Gunu ve olgularin EEG bulgulanndaki degiskenlikleri géstermistir.
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Absence Status Epilepticus: EEG findings and clinical follow-up

Fifteen cases with a diagnosis of absence status epilepticus (ASE) were included in this study. The mean age was
15.4 £ 9.5, and 8 of the patients were women. Before the ASE episode, there was a history of epilepsy in only 8 pati-
ents. On the EEG's which revealed the diagnosis of ASE, the epileptic discharges were continuous in 7 patients,
whereas in 8, there were normal intervals lasting 1-14 seconds. In 4 of the patients the abnormalities were irregui-
lar. The frequencies of the discharges were varying between 1.5-3.5 Hz. Among the patients with multiple spikes,
we observed prominent eyelid blinking and/or generalized myoclonia in all but one. IV Clonazepam was used in
11 cases, 9 of whom showed a dramatic improvement of clinical and/or EEG findings. In 10 cases with a mini-
mum follow-up of 3 years, classification of the epileptic syndrome was made. Two of them had childbood absence
epilepsy, one bad juvenile absence epilepsy, 2 had juvenile myoclonic epilepsy and one bad myoclonic astatic epi-
lepsy. In another patient, the syndrome of "eyelid myoclonia with absences" was diagnosed, which is not recogni-
zed in the current classification. The remaining 3 patients had unclassified idiopathic generalized epilepsies cha-
racterized by the recurrent ASE attacks. In only 2 of the patients the anti-epileptic drugs could be withdrawn. Our
study shows that ASE can recur, there may be some cases which could not classified easily according to the known
epileptic syndromes, and there can be a prominent variation in the EEG findings among cases.
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Nonkonviilzif status epileptikus (NKSE), davramislar
ve mental durumda yavaslama, konfiizyon, hatta stu-

da calisma bulunmaktadir (3,9). Bir derlemede ASE'de
"devamh veya devamliya yakin hemen her tipte jenera-

por ve komayla giden, devamli elektrografik nébet ak-
tivitesinin eslik ettizi tablo olarak tanumlanabilir (10).
NKSE'un beyin hasarina yol acip agmachgi hentiz tam
olarak bilinmemektedir (2, 19). NKSE'un jeneralize for-
mu olan absans status epileptikus (ASE) iyi prognozlu
bir epileptik tablo olarak uzun zamandir taninmakla
birlikte, ayninuli EEG 6zellikleri konusunda smurlt sayi-
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lize anomali" olabilecegi ifade edilmistir (15). Bu degis-
kenlige karsin ASE tansinin konabilmesi icin EEG vaz-
gecilmez tant yontemidir ve bu nedenle EEG bulgulari-
nin iyi bilinmesi 6nem tasimaktadir.

Bazi ¢alismalarda tek nébet paterni olarak tekrarla-
van ASE tablolanina deginilmekle birlikte bu konuda
sistematik bir ¢alisma bulunmamakiadir (3). Cok yeni
dénemde bu konuda tek bir yayin dikkati cekmistir (1).
Ayrica bu tablonun idyopatik jeneralize epilepsilerde
(IJE) gortldiigi bildirilmekle birlikte hangi epilepsi



sendromlari ile daha yakin bir iliskisi oldugu konusun-
da bilgi sturlidir. (1, 3, 16).

Bu ¢alisma ile ASE tablosu gésteren olgularin EEG
bulgularmin degerlendirilmesi yant sira izlenmis olgu-
larin klinik seyirleri ve epileptik sendromlara gore dagi-
Iimlarinin belirlenmesi amaclannustir,

Olgular ve yontem:

1983-1997 yillart arasinda klinik ve EEG bulgular ile
ASE tanist konmus olan ve status dénemindeki EEG'le-
rine ulasilan 15 olgu calismaya ahndi. Olgularin ASE
EEGleri, devamlilik, diizenlilik, frekans, diken sayist,
hiperventilasyon, fotik stimtlasyon, gtz agma ve kapa-
manin etkisi ve IV klonazepama cevaplilik agisindan
degerlendirildi.

Aynica klinik bulgular retrospelktif olarak gbzden
gecirildi. En az 3 yillik seyri bilinen ve ulasilabilen 10 ol-
gu yeniden ¢agrilarak ayrnintili olarak degerlendirildi ve
takipleri swrasinda gorilen ozellikler saptanarak
ILAE'nin 1989 da 6ne stirmiis oldugu epileptik send-
romlara gére gruplanmaya ¢ahsildi (7).

Sonuclar:

Olgularin klinik dzellikleri:

Olgularin sekizi kadin, yedisi erkekt, basvuru yas-
lart ortalama 18.5+17 (min:3-max:72) olarak bulundu.
[lls ASE atag: sirasindaki yaslant 15.4£9.5 (min:3 ile
max: 36 yag) idi. Sekiz olgunun ASE 6ncesinde epilep-
sisi oldugu bilinmekteydi. Kalan 7 hastada ilk epilep-
tik atak (de novo) ASE seklindeydi. Olgularin 7 tane-
sinde ASE tekrarlayan ve epileptik tabloyu belirleyici
nobet tipi olarak dikkati cekmekteydi.
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Dért olgunun ASE sonrast lakibi yoktu, bir olgu
sadece 5 ay izlenebilmisti ve ulasilamads; diger olgu-
lar 3-12 yil arast stirelerle epilepsi polikliniginden iz-
lenmislerdi. [zlenebilen 10 olgunun dzellikleri tablo-
cla 6zetlenmistir (Tablo). Uzun stireli takip sonucu sa-
dece 2 olguda antiepileptik ila¢ kesilebilmisti. Tablo-
da da izlendigi gibi takipli olgularin sadece 3’lnde
ASE tek atak olarak kalmis 7 olguda ise belirgin bir
presipitan faktor olmaksizin ASE tablosu tekrarlamus-
1. Epileptik sendromlara gore siniflama sonucu 3 ol-
gu belirleyici ozelligini tekrarlayan ASE ataklarmin
olusturdugu atipik ve mevcut siniflamada net bir yeri
olmayan idyopatik jeneralize epilepsi tablolar olarak
degerlendirildi.

Olgularin EEG ozellikleri:

Devamiiik: Absans status epileptikus tanisint kanit-
layan EEG'lerinde yedi olguda epileptiform degarjlar

Tablo: Takipli oloularin klinik ézellikleri

No ASE yas Epi. Yas Cins Takip stiresi ASE sayis1  Eslik eden diger Epileptik
nobet tipleri sendrom

1 15 6 K 40 ay 5/8ay Absans CCAE

2 9 9 K 10y1l SIK Absans CCAE

3 14 13 K 3yl TEK* FK, Absans, JK JAE

4 23 17 E Byil SIK Miyo, JK JME

5 18 18 K 3yil 3 Miyo, JK JME

6 5 25 E 12y1l TEK?®* FK, miyo-ast, JK MAE

7 7 6 E 7yil TEK FIC,Gkmiyo.abs K(T'V) GMA

8 29 20 K 10yl SIK JK Alipik

9 18 18 K Oyl SIK JK Atipik

10 3 3 E Svil SIK Yok (ASE uyarurken) Atipik

FK: Febril konviilzivon JK: jeneralize konvilziyon, Mivo-ast: miyoklonik-astatik, Gkmivoabs: gbz kagagr miyokio-
nili absans *USYE swrasmda, *Fenobarbitali ani birakma, Cocukiuk cagr absans epilepsisi: (CCAL), Juvenil absans
epilepsisi : (JAE), Juvenil miyokionik epilepsi: (JME), Miyoklonik astatik epilepsi: (MALE), Goz kapagr miyokionili ab-

sans epilepsi (GMA)
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devamllik gosterirken (rnek 1) kalan 8 olguda 1-14
saniye siirebilen araliklar saptandi (6rnek 2 ve 3).

Diizenlilik: Dort olguda epileptiform anomali colc
dtizensizdi (Grnek 4), digerlerinde az-cok ritmik del-
ta dalgalar ve dikenler izlendi .

Frekans: Frekans 1-3.5 Hz arast degismekteydi, 5
hastada 1-1.5 Hz'e dek diisebilmekteydi (drnek 1).

Diken sayisi: Dalga basina diken sayilart 4 olguda
tek, 5 olguda 2-3, 6 olguda 3'ten fazlaydi. Cok dike-
ni olan olgularn biri haric timiinde goz kirpisurma
ve/veya taral miyoklonileri gézlendi (6rnek 3).

Aktivasyon yéntemleri: Hiperventilasyon 3 olguda
ve fotik stimiilasyon 2 olguda desarjlarda hafif artma-
ya yol agmaktaydi.

Goz agme ve kapatma: GOz agma ve kapatma ab-
sans statusu tablosu sirasinda hicbir olguda desarjlar
etkilemiyordu. Ancak goz kapagi miyvoklonili absans
epilepsisi tanist konan olguda ASE dénemi disinda
yapilmis olan EEG’lerde géz kapatmayi izleyerek be-
liren kisa stireli tipik jeneralize diken-dalga desarjlar
izlendi.

IV klonazepam enjeksiyonie: ASE sirasinda Iv klona-
zepam uygulamasina 11 hastanin 9unda dramatik ve
hizli EEG ve/veya klinik diizelme eslik ediyordu (érnek
6a ve 6b).
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Tartismas:

ASE tablosunun EEG 6zellikleri konusunda sinirli
sayida ¢alisma vardir. (3, 9 15). Buna karsin klinik 6zel-
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likleri oldukea iyi tamimlannustir (3, 10). Taninn kona-
bilmesi icin EEG vazgecilmez ve tam koydurucu yon-
temdir (9). Nadir bildirilen 6zel bulgular (jeneralize hiz-
It aktivite gibi (5)) chginda, devamli ya da ¢ok sik tekrar-
layan jeneralize diken-dalga desarjlariin goriilmesi ile
tant kesinlesir. Fokal nonkonviilzif status (kompleks
parsiyel nonkonwiilsif status epileptikus) tablolarndan
ayut edilebilmesi icin klinik ve EEG bulgularinin birlik-
te ve dikkatle degerlendirilmesi gerekmektedir ve kimi
zaman bu aynm c¢ok giiclik yaratmaktacir (10, 13).
Onemli bir nokta tablonun EEG'de simetrik senkron
goriniime karst ashinda bir odaktan kaynaklanmasi do-
layistyla ASE sanilmakla birlikte KPSE olabilmesidir
(18).

Kaplan NKSE'de tanimin genellikle gecikligine ve
bazi olgularda EEG'de net epileptiform bulgularin ol-
madigina dikkat ¢ekmistir (11). ASE’da EEG bulgulan
calismamizin gosterdigi gibi olgular arasinda belirgin
farkliliklar gosterebilir.  Anderman ve ark.da ASE de
epileptiform degarjlarin cogunlukla devamli olmadigin
ve diizensiz 2-3 Hz desarjlarin ve multipl dikenlerin da-
ha sik oldugunu bildirmistir (3). Olgularimizda ASE kli-
nik ve elektrografik olarak cogunlukla IV clonazepam
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ile tedaviye kisa stirede ve tam cevap vermistir. Gran-
ner NKSEun EEG &zelliklerini irdeleyen calismasinda
IV diazepamin jeneralize ve fokal baslangiclan ayirma-
da ise yaradigini bildirmistir (9).

Olgulann ¢ogunda ASE éncesinde epilepsi oykiisii
bulundugu bildirilmekle birlikte ilk atak olarak gortile-
bildigi bilinmektedir (16). Bizim grubumuzda da olgu-
larin yaklagik yarsinin ASE dncesinde epilepsisi bilin-
mekteydi, Grubumuzda geg baslangicli ASE (de novo)
hi¢ bulunmamaktadir. Bunun en 6nemli nedeni calis-
manuza toksik-metabolik nedenler bulunan ya da ti-
miiyle dislanamayan olgularin alinmamasidir. Oysa bu
grupla Thomas ve arkadaslar yiksek oranda tetikleyi-
ci metabolik olaylar ve psikotrop ilag kullanim bildir-
mislerdir (17).

ASE'da cinsiyel farki olmadhi@, prognozun genellik-
le tedaviden bagimsiz olarak iyi oldugu ve ¢cogu olgu-
larda IJE oldugu bildirilmistir (16). Sonuglarimz bu ve-
rilerle uyumludur ve ¢ocukluk ¢agi absans epilepsisi,
jlivenil absans epilepsisi, jiivenil miyoklonik epilepsi
(JME) gibi ¢esitli IJE sendromlarinda ASE tablosu gorii-
lebildigini gostermistir. JME'de  NKSE gorilebildigine
bir calismada dikkat ¢cekilmistir (12). Mivoklonik-astatik



epilepsi ise (Doose 1970) sik ASE goriilebildigi (% 30-
40) bilinen (8) ve simflamacda kriptojenik veya sempto-
malik jeneralize epilepsi grubunda yer alan bir send-
romdur (7). Bizim grubumuzda da bu taniy1 almus olan
bir olgu bulunmaktadir.

Bazi olgularda ASE'un sik tekrarlach@:, ana nébet ti-
pi olarak gorilebildigi belirtilmistir (3,6). Guberman
antikonvtilzan tedaviye ragmen yillarca tekrarlayan ol-
gulardan stz etmektedir (10). Kisith olgu sayisina rag-
men ¢alismanuz ASE'un bazen sik tekrarlachgin ve be-
lirleyici nébet tipi oldugunu gostermektedir. Bu tip ol-
gularin mevcut epileptik sendromlar ile siniflanmasinin
glic oldugu acikur. Tekrarlayan ASE ile seyreden olgu-
lar dikkatle ele alinip siniflamada yerleri belirlenmeli-
dir. Bu baglamda ASE'un sik gériildtigti bildirilen hazi
yeni epilepsi sendromlarn bildirilmeye baslamistir. Bun-
larin arasinda, bir olguda tansint koymus oldugumuz
g6z kapag: miyoklonili absans epilepsisi basta gelmek-
tedir (4). Hafif (fantom) absanslar, gec baslangigli jene-
ralize konviilziyonlar (JK) ve sik ASE ile giden yeni bir
sendrom da 1997'de bildirilmistir (14). Grubumuzdaki
atipik ASE tarus: konan 2 olgu seyrek JK ve sik ASE ile
giden bir tablo goéstermektedir. Bu hastalarda hafif
semptomlu absans nobetleri hentiz gosterilememistir.
Son olarak ¢alismamizin yazilmakta oldugu swada ya-
yinlanan bir ¢alismada da ASE'un en sik goriildiigii
sendromlar olarak perioral miyoklonili absans ve JK ile
giden fantom absans epilepsileri bildirilmektedir (1).
Bu sendromlarin taninmasi video-EEG ile miimkiindiir.
Bu agcidan ASE gosteren hastalann video-EEG ile ince-
lenmeleri ve uzun klinik takipleri gerekmektedir.

Kaynaklar:

1-  Agathonikou A, Panayiotopoulos CP, Giannakodimos S, Koutro-
manidis M. Typical absence status in adults: diagnostic and
syndromic considerations. Epilepsia-1998; 39: 1275-1276.

2- Aminoff MJ. Do nonconvulsive seizures damage the brain-No,
Arch Neurol-1998; 55: 119-120.

3- Andermann F, Robb JP. Absence Status. A reappraisal following
review of thirty-eight patient. Epilepsia-1972; 13: 177-87.

4- Appleton RE, Panayiotopoulos CP, Acomb BA, Beirne M. Eyelid
myoclonia with typical absences: an epilepsy syndrome. J Ne-
urol Neurosurg Psychiatry-1993; 56: 1312-1316.

gl

G-

-1

Q-

14

13-

14-

m
b

16-

17

19

Bauer J, Helmstaedter C, Elger CE. Nonconvulsive statusepilepti-
cus with generalized ‘fast activityt’. Seizure-1997; 6; 67-70.

Berkovic SF, Andermann F, Gubermann A, ve ark. Valproate pre-
vents the recurrence of absence status. Neurology-1989; 39:1294-
1297.

Commission on Classification and Terminology of the Internati-
onal League Against Epilepsy, Proposal for revised classification of
epilepsies and epileptic syndromes. Epilepsia-1989; 30: 389-399.

Doose H. Nonconvulsive status epilepticus in chilchood:clinical
aspects and classification. In: Status Epilepticus. Edt by AV Del-
gado-Escueta, CG Wasterlain, DM Treiman, R] Porter. Raven
Press, NewYork-1983; 83-92.

Granner MA, Lee SI. Nonconvulsive Status Epilepticus: EEG
analysis in a large series. Epilepsia-1994; 35: 42-47,

Guberman A, Cantu-Reyna G, Stuss D, Broughton R. Nonconvul-
sive generalized status epilepticus: Clinical features, neuropsyc-
hological testing, and long-term follow-up, Neurology-1986: 36:
1284-1291.

Kaplan PW. Nonconvulsive status epilepticus in the emergency
room. Epilepsia-1996; 37: 643-50.

Kimura S, Kobayashi T. Two patients with juvenile myoclonic
epilepsy. Epilepsia-1996; 37: 275-279.

Kudo T, Sato K, Yagi K, Seino M. Can absence status epilepticus
be of frontal lobe origine? Acta Neurol Scand-1995; 92: 472-77,

Panayiotopoulos  CP. Koutroumanidis M, Giannokodimos S,
Agathonikou A, Idiopathic generalised epilepsy in adults mani-
fested by phantom absences, generalised tonic-clonic seizures
and frequent absence status. J Neurol Neurosurg Psychiatry-
1997; 63: 622-627.

Porter RJ, Penry JK. Petit mal status. Tn: Status Epilepticus: Mec-
hanisms of Brain Damage and Treatment. Edt by AV Delgado-Es-
cueta, CG Wasterlain, DM Treiman, R] Porter, Raven Press, New-
York-1983; 61-7

Scholtes FI3, Renier WO, Meinardi H. Non-convulsive status epi-
lepticus: causes, treatment, and outcome in 65 patients. ] Neurol
Neurosurg Psychiatry-1996; 61: 93-95.

Thomas P, Beaumonoir A, Genton P ve ark. ‘De novo' absence
status of late onset: Report of 11 cases, Neurology-1992; 42: 104-
110.

Tomson T, Lindbom U, Nilsson BY. Nonconvulsive status epilep-
ticus in adults:32 consecutive patients from a general hospital
population | Epilepsia-1992; 33: 829-835.

Young GB, Jordan KG. Do nonconvulsive seizures damage the
brain-yes, Arch Neurol-1998;55: 117-119.



