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Çocuk nöroloji hastasına tanı koyma ve istenecek tetkikler konusunda çoğu zaman 
zorlanmaktayız. Çünkü, farklı hastalıklar çocuklarda aynı semptomlarla seyredebilmektedir. Has-
tanın acil tedavisinin yapılabilmesi için tanının konulması ve tedavilerinin ona göre planlanması 
gerekmektedir.

Hastaların tanısında fizik muayane, nörolojik bulgular yanında biyokimyasal ve genetik tetkik-
ler, bazen de görüntüleme bulguları bize yardımcı olmaktadır. Bu bağlamda istenecek tetkiklerin 
yanında, tetkiklerin istenme sırasının da bir algoritma dahilinde yapılması gerekmektedir. 

Pediatrik nöroloji hastalarının tanı ve tedavisinin erken başlanması konusunda bizlere bir yol 
haritası sunan “Pediatrik Nöroloji Algoritmalar ve İlaç Rehberi’’ adlı bu kitabın çocuk nöroloji dok-
torlarına, çocuk hekimlerine ve acil tıp hekimlerine faydalı bir eser olacağını umuyoruz.
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Editörden,

Saygıdeğer meslektaşlarım;
Türkiye’de çocuk nörolojisi bilim dalları ilk kez 1963 yılında Hacettepe Tıp Fakültesinde kurul-

muş olup daha sonra 1966 yılında İstanbul Üniversitesi İstanbul Tıp Fakültesi ve 1972 yılında Ege 
Üniversitesi Tıp Fakültesinde kurulmuştur. Bu üniversitelerden yandal ihtisası alan değerli çocuk 
nörolojisi hocalarımız Türkiye’nin çeşitli tıp fakültelerinde ve Sağlık Bakanlığının eğitim kurumla-
rında çocuk nörolojisi bilim dallarını kurmuş ve yeni çocuk nörologları yetiştirmişlerdir. 

Bugün itibarıyla çocuk nörologlarının sayısı yaklaşık 400 kişiye ulaşmış olup büyük bir çocuk 
nörolojisi ailesi olarak Türkiye’ye hizmet vermekteyiz. 

Bu bağlamda ben de 1993-1996 yılında İstanbul Üniversitesi İstanbul Tıp Fakültesinde yandal 
ihtisasımı tamamlayıp 1997 yılında Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesinde Çocuk Nörolojisi Bilim 
Dalını kurdum ve onlarca çocuk nöroloğu yetiştirdim. Bilim dalı olarak 24 yıl süreyle yüz binlerce 
çocuk nörolojisi hastasına hizmet verdik. On bir yıl Türkiye’nin değişik tıp fakülteleri ve devlet 
hastanelerinde pratisyen doktor ve Çocuk Sağlığı Hastalıkları uzmanı olarak çalıştım ve son 30 
yılımı akademik kadroda hizmet verdiğim Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesinden 2 yıl önce emekli 
oldum. Hâlen serbest hekim olarak çocuk nörolojisi hastalarına hizmet vermekteyim.

Bizlerin yetişmesinde emeği geçen ve ikinci baharını yaşayan saygı değer hocalarımıza “Bana bir 
harf öğretenin kölesi olurum mantığı ile” saygı, minnet ve şükranlarımı sunuyor, ebediyete intikal 
edenlere Allah'tan rahmet diliyorum. 

Bu eserin hazırlanmasında emeklerini esirgemeyen değerli bilim insanları arkadaşlarıma, yayı-
nevi çalışanlarına ve emeği geçen herkese teşekkürlerimi bir borç bilirim. 

Bu eserin çocuk doktorları, acil hekimleri, yoğun bakım doktorları, erişkin nörologları ve çocuk 
nörologlarına faydalı olacağını ümit ediyorum.

Saygılarımla

Prof. Dr. Sefer KUMANDAŞ
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi

Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD.,
Çocuk Nörolojisi BD., Emekli Öğretim Üyesi



“Kumandaş & Canpolat Pediatrik Nöroloji: Algoritmalar ve İlaç Rehberi” kitabının 1. baskısın-
da yer alarak katkı sağlayan değerli hekimlerimize, bilim insanlarımıza, Akademisyen yayın evinin 
çok değerli yönetici ve çalışanlarına teşekkürlerimi sunuyorum. Bu kitabın Çocuk Sağlığı ve Has-
talıkları Anabilim Dalı araştırma görevlilerinin, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları uzmanlarının, Ço-
cuk Nörolojisi Bilim Dalı yan dal araştırma görevlilerinin ve Çocuk Nörolojisi uzmanlarının hem 
eğitim süreçlerine katkı sağlayacağını hem de günlük hasta pratiğinde bir başucu kitabı olacağını 
umut ediyorum. Bu eser, bizleri yetiştiren Türk Milletine ve Ailelerimize karşı olan vefa borcu ve 
şükranlarımızı bir nebze de olsa sunma imkânı vermiştir. Türkiye Cumhuriyeti’nin kuruluşunun 
100. yılı olan 2023’e emin ve kararlı adımlarla ilerlerken, kitabımızın 1. baskısının “Beni Türk He-
kimlerine Emanet Ediniz” diyen Cumhuriyetin kurucu lideri Gazi Mustafa Kemal ATATÜRK’ün 
bizlere emanetleri olan ülkemiz çocuklarını“Her bir Türk evladının, birer Türk Bayrağı olduğu” ül-
küsü, hekimlik mesleğinin evrensel ilkeleri ve modern tıbbın bilimsel gereklilikleri doğrultusunda 
tedavi edecek kıymetli hekimlerimize hayırlı olmasını temenni ediyor, Cumhuriyetimizin 99. yılını 
kutluyor ve bu eseri Türkiye Cumhuriyeti’nin 100. yılına ithaf ediyorum.  

Saygılarımla

Prof. Dr. Mehmet CANPOLAT
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi,  
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD.,  

Çocuk Nörolojisi BD., Öğretim Üyesi

29 Ekim 2022
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Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Hematoloji ve Onkoloji BD.
ORCID iD: 0000-0002-7195-2688

Prof. Dr. Kıvılcım GÜCÜYENER
Bayındır Sağlık Grubu, Çocuk Nöroloji Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-3390-2794

Uzm. Dr. Derya GÜDER
SBÜ Zeynep Kamil Kadın Doğum ve Çocuk 
Hastanesi Çocuk Nörolojisi Bölümü
ORCID iD: 0000-0002-1867-6477

Dr. Öğr. Üyesi Emel GÜLER
Sivas Cumhuriyet Üniversite Tıp Fakültesi FTR 
AD., Algoloji BD.
ORCID iD: 0000-0002-5049-8770

Dr. Öğr. Üyesi Muhammet Akif GÜLER
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nefroloji BD.
ORCID iD: 0000-0002-3147-6429

Arş. Gör. Ayten GÜLEÇ
Erciyes Üniversitesi Çocuk Nörolojisi BD., Yan 
Dal
ORCID iD: 0000-0002-4968-9326

Uzm. Dr. Melike Kevser GÜL
Erzincan Binali Yıldırım Üniversite Hastanesi 
Çocuk ve Ergen Ruh Sağlığı ve Hastalıkları 
Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-0907-4503

Uzm. Dr. Tuğba KANDEMİR GÜLMEZ
SBÜ Adana Şehir Eğitim ve Araştırma 
Hastanesi, Çocuk Enfeksiyon Hastalıkları Kliniği
ORCID iD: 0000-0001-8079-9534

Doç. Dr. Murat GÜLTEKİN
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Nöroloji AD.
ORCID iD: 0000 0002 0609 4269

Öğr. Gör. Dr. Ceren GÜNBEY
Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-2244-828X

Prof. Dr. Tamer GÜNEŞ
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD, Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-2286-9319

Doç. Dr. Olcay GÜNGÖR
Pamukkale Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0001-8665-6008

Prof. Dr. Serdal GÜNGÖR
Serbest Hekim
ORCID iD: 0000-0003-3875-6770

Doç. Dr. Esra GÜRKAŞ
Ankara Şehir Hastanesi, Çocuk Hastanesi, 
Çocuk Nörolojisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0003-3942-5105

Prof. Dr. Ahmet Sami GÜVEN
Necmettin Erbakan Üniversitesi, Meram Tıp 
Fakültesi, Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-6085-1582
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Doç. Dr. Fadime GÜVEN
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi Radyoloji AD.
ORCID iD: 0000-0002-9598-8458

Doç. Dr. Nilüfer Eldeş HACIHAFIZOĞLU
SBÜ Zeynep Kamil Kadın Doğum ve Çocuk 
Hastanesi Çocuk Nörolojisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0001-8828-8587

Uzm. Dr. Demet HAFIZOĞLU
Dörtçelik Çocuk Hastanesi, Çocuk Alerji 
İmmünoloji BD.
ORCID iD: 0000-0001-9437-1918

Prof. Dr. Vildan Göknür HALİLOĞLU
Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Hastanesi, Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-1813-275X

Doç. Dr. Fatma HANCI
Abant İzzet Baysal Eğitim ve Araştırma 
Hastanesi, Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-1019-9207

Prof. Dr. Senay HASPOLAT
Akdeniz Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD., Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-3596-1816

Prof. Dr. Nihal HATİPOĞLU
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Endokrinoloji BD.
ORCID iD: 0000-0002-0991-6539

Prof. Dr. Özlem HERGÜNER
Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-2810-5539

Prof. Dr. Tuğba HIRFANOĞLU
Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Nörolojisi 
BD.
ORCID iD: 0000-0002-8375-0063

Uzm. Dr. İpek Burcu PARLAK İBİŞ
SBÜ İzmir Dr Behçet Uz Çocuk Hastalıkları ve 
Cerrahisi EAH

Prof. Dr. Faruk İNCECİK
Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-1901-910X

Arş. Gör. Aykut İLİKHAN
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Beyin ve Sinir 
Cerrahisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0003-1746-8972

Uzm. Dr. Rojan İPEK
Adıyaman Eğitim ve Araştırma Hastanesi Çocuk 
Nörolojisi
ORCID iD: 0000-0002-5636-0262

Prof. Dr. Sevda İSMAİLOĞULLARI
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Nöroloji AD.
ORCID iD: 0000-0002-7324-7552

Doç. Dr. Sedat IŞIKAY
Gaziantep Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk 
Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-0103-9612

Prof. Dr. Uğur IŞIK
Acıbadem Mehmet Ali Aydınlar Üniversitesi 
Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., 
Pediatrik Nöroloji BD.
ORCID iD: 0000-0002-7327-127X

Prof. Dr. Hakan HADİ KADIOĞLU
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi, 
Nöroşirurji AD.
ORCID iD: 0000-0002-7744-6241
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Dr. Öğr. Üyesi Çiğdem YÜCE KAHRAMAN
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi Tıbbi Genetik 
AD.
ORCID iD: 0000-0003-1957-9596

Uzm. Dr. Seda KANMAZ
Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Nörolojisi 
BD.
ORCID iD: 0000-0002-8738-1242

Uzm. Dr. Merve Türkay KARAAVCI
Erzurum Yakutiye ilçesinde Erzurum Bölge 
Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Çocuk Sağlığı ve 
Hastalıkları Kliniği
ORCID iD: 0000-0003-1293-9552

Dr. Öğr. Üyesi Nuh Çağrı KARAAVCI
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi, Beyin ve Sinir 
Cerrahisi AD.
ORCID iD: 0000-0002-4316-3614

Prof. Dr. Bülent KARA
Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD., Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-3780-6596

Arş. Gör. Merve KARACA
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD.
ORCID iD: 0000-0001-7977-7872

Dr. Öğr. Üyesi Mehmet Kürşat KARADAĞ
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi, Beyin ve Sinir 
Cerrahisi BD.
ORCID iD: 0000-0001-9123-0597

Uzm. Dr. Meral KARADAĞ
Malatya Eğitim ve Araştırma Hastanesi, 
Çocuk Nörolojisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0003-4490-387X

Uzm. Dr. Nil KARADEMİR Cefa
Eskişehir Osmangazi Üniversitesi Tıp Fakültesi, 
Çocuk Nörolojisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0001-8735-0326

Arş. Gör. Alev Elçi KARADUMAN
Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Nörolojisi 
BD.
ORCID iD: 0000-0001-9261-8227

Prof. Dr. Musa KARAKÜKCÜ
Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Çocuk 
Hematoloji, Okoloji BD.
ORCID iD: 0000-0003-2015-3541

Prof. Dr. İbrahim KARAMAN
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Ortopedi ve 
Travmatoloji AD.
ORCID iD: 0000-0002-0347-9622

Öğr. Gör. Dr. Zehra Filiz KARAMAN
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Radyoloji AD., 
Çocuk Radyoloji BD.
ORCID iD: 0000-0003-4552-8098

Doç. Dr. Fatih KARDAŞ
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Beslenme ve Metabolizma BD.
ORCID iD: 0000-0002-2276-7611

Uzm. Dr. Zehra KARDAŞ
Kayseri Şehir Hastanesi Çocuk Sağlığı ve 
Hastalıkları Kliniği, Sosyal Pediatri Bölümü
ORCID iD: 0000-0002-3164-8526

Uzm. Dr. Eda KENT
Yozgat Saraykent Şehit Beytullah Yeşilay İlçe 
Devlet Hastanesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 
Kliniği
ORCID iD: 0000-0001-5335-2753



Yazarlarxxxiv

Dr. Öğr. Üyesi Hüseyin KILIÇ
İstanbul Üniversitesi-Cerrahpaşa Tıp Fakültesi,
Çocuk sağlığı ve Hastalıkları Çocuk Nörolojisi 
BD.
ORCID iD: 0000-0003-1987-507X

Doç. Dr. Korhan KILIÇ
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi KBB AD.
ORCID iD: 0000-0001-6048-034X

Uzm.Dr. Mehmet Akif KILIÇ
İstanbul Üniversitesi, İstanbul Tıp Fakültesi, 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000 0002 6571 8449

Uzm. Dr. Merve ÇİL KILIÇ
SBÜ Adana Şehir Eğitim ve Araştırma 
HastanesiÇocuk Enfeksiyon Hastalıkları Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-0924-5739

Arş. Gör. Recep Kamil KILIÇ
Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Nörolojisi 
BD.
ORCID iD: 0000-0003-2523-6450

Doç. Dr. Serkan KIRIK
Fırat Üniversitesi Tıp Fakültesi Pediatrik Nöroloji 
AD.
ORCID iD: 0000-0002-8658-2448

Uzm. Dr. Hatice Hilal KIRKGÖZ
SBÜ İzmir Dr Behçet Uz Çocuk Hastalıkları ve 
Cerrahisi EAH
ORCID iD: 0000-0003-1098-7024

Prof. Dr. Meda KONDOLOT
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD., Sosyal Pediatri BD.
ORCID iD: 0000-0002-1168- 3228

Doç. Dr. Bahadır KONUŞKAN
SBÜ Ankara Dr. Sami Ulus Kadın Doğum, 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Eğitim ve 
Araştırma Hastanesi, Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-9845-6254

Prof. Dr. Rahmi Kemal KOÇ
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Beyin ve Sinir 
Cerrahisi AD.
ORCID iD: 0000-0001-9928-0468

Prof. Dr. Sefer KUMANDAŞ
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD., (Emekli Öğretim Üyesi)
ORCID iD: 0000-0003-0117-1218

Uzm. Dr. Yunus Emre KUM
Erciyes Üniversitesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 
AD., Çocuk Kardiyoloji BD.,
ORCID iD: 0000-0002-7089-0585

Uzm. Dr. Fatma KUŞGÖZ
 İzmir Tepecik Eğitim ve Araştırma Hastanesi, 
Çocuk Nörolojisi Kliniği 
ORCID iD: 0000-0001-8540-4685

Doç. Dr. Özlem YAYICI KÖKEN
Akdeniz Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağliği 
ve Hastalıkları AD., Cocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-2112-8284

Doç. Dr. Mustafa KÖMÜR
Mersin Üniversitesi Tıp Fakültesi Hastanesi, 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0001-6453-7323

Prof. Dr. Gülşen KÖSE
İstinye Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD.
ORCID iD: 0000-0003-1697-7345



Yazarlar xxxv

Uzm. Dr. M. Bahadır SAMUR
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları & T.C. Sağlık Bakanlığı, Malatya İl 
Sağlık Müdürlüğü
ORCID iD: 0000-0003-3226-0504

Arş. Gör. M. Berat ERTURHAN
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Beyin ve Sinir 
Cerrahisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0003-2833-139X

Arş. Gör. Deniz MENDERES
Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi, 
Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-0485-0593

Op. Dr. Mehmet MERAL
Özel Erciyes Hastanesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi 
Kliniği
ORCID iD: 0000-0003-3814-3528

Doç. Dr. Gül MERT
Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-1160-5617

Uzm. Dr. Filiz MIHÇI
SBÜ Antalya Eğitim ve Araştırma Hastanesi, 
Pediatrik Nöroloji Bölümü
ORCID iD: 0000-0003-8827-3323

Prof. Dr. Mehmet Sait OKAN
Bursa Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-7155-6634

Uzm. Dr. Derya OKUR
SBÜ Dr. Behçet Uz Çocuk Hastalıkları ve 
Cerrahisi Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-0188-9732

Prof. Dr. Çetin OKUYAZ
Mersin Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD. Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0001-6391-254X

Doç. Dr. Leman TEKİN ORGUN
Başkent Üniversitesi Tıp Fakültesi, Adana Dr. 
Turgut Noyan Uygulama ve Araştırma Merkezi 
Çocuk Nörlojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-6533-8358

Prof. Dr. Türkan PATIROĞLU
Özel Lösante Çocuk ve Yetişkin Hastanesi, 
Çocuk Hematoloji Onkoloji ve İmmünoloji BD.
ORCID iD: 0000-0003-2471-764X

Uzm. Dr. Ayşe İpek POLAT
SBÜ Dr. Behçet Uz Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları 
ve Çocuk Cerrahisi Eğitim Araştırma Hastanesi, 
Çocuk Nörolojisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-8270-3249

Uzm. Dr. Burçin GÖNÜLLÜ POLAT
Batman EAH Çocuk Nörolojisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-5936-7208

Prof. Dr. Muzaffer POLAT
Celal Bayar Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk 
Nörolojisi AD.
ORCID iD: 0000 0002 1291 6417

Dr. Öğr. Üyesi Osman Ahmet POLAT
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Göz 
Hastalıkları AD.
ORCID iD: 0000-0002-3905-4941

Doç. Dr. Hatice Gamze POYRAZOĞLU
İstanbul Aydın Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-6733-4836
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Uzm. Dr. Hüseyin PÜR
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD.
ORCID iD: 0000-0003-3347-2496

Doç. Dr. Muhammed Sedat SAKAT
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi KBB AD.
ORCID iD: 0000-0001-9588-1725

Uzm. Dr. Gülistan Tuğba SAMUR
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD.
ORCID iD: 0000-0003-1339-868X

Arş. Gör. Merve TELLİOĞLU SARIASLAN
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı 
ve Hastalıkları AD.
ORCID iD: 0000-0003-0280-8671

Uzm. Dr. Esra SARIGEÇİLİ
Sağlık Bilimleri Üniversitesi, Adana Şehir Eğitim 
ve Araştırma Hastanesi, Çocuk Nörolojisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0001-8630-4950

Dr. Öğr. Üyesi Ayşe Çağlar SARILAR
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Nöroloji AD.
ORCID iD: 0000-0001-7818-1209

Uzm. Dr. Caner SARILAR
Kayseri Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Beyin ve 
Sinir Cerrahisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-3571-1043

Prof. Dr. Semra SAYGI
Başkent Üniversitesi Tıp Fakültesi, Adana Dr. 
Turgut Noyan Uygulama ve Araştırma Merkezi, 
Çocuk Sağlığı ve AD. Hastalıkları., Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-8522-5078

Uzm. Dr. Turgut SEBER
Kayseri Şehir Eğitim ve Araştırma Hastanesi, 
Radyoloji Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-4861-4058

Uzm. Dr. Rıdvan SELEN
İnönü Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0001-5654-0370

Dr. Öğr. Üyesi Çiğdem GENÇ SEL
Ufuk Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve 
Hastalıkları AD., Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-3644-3124

Prof. Dr. Ayşe SERDAROĞLU
Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Nörolojisi 
BD.
ORCID iD: 0000-0002-2180-0213

Doç. Dr. Esra SERDAROĞLU
Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Nörolojisi 
Kliniği
ORCID iD: 0000-0001-9925-0859

Doç. Dr. Hepsen Mine SERİN
Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Nörolojisi 
BD.
ORCID iD: 0000-0002-6296-1048

Doç. Dr. Duygu GÜLMEZ SEVİM
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Göz 
Hastalıkları AD.
ORCID iD: 0000-0002-1413-2528

Prof. Dr. Taner SEZER
Başkent Üniversitesi Hastanesi, Pediatrik 
Nöroloji Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-2278-1827

Dr. Öğr. Üyesi Yılmaz SEÇİLMİŞ
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Acil 
BD.
ORCID iD: 0000-0002-2195-3551
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Uzm. Dr. İsmail SOLMAZ
SBÜ Ankara Dr. Sami Ulus Kadın Doğum, 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Eğitim Araştırma 
Hastanesi, Çocuk Nörolojisi Bölümü
ORCID iD: 0000-0001-7943-9611

Uzm. Dr. Didem SOYDEMİR
Dokuz Eylül Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Sağlığı ve Hastalıkları AD., Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-0832-3512

Uzm. Dr. Süleyman SUNKAK
T.C. Sağlık Bakanlığı, Kayseri Şehir Eğitim ve 
Araştırma Hastanesi, Çocuk Kardiyolojisi Kliniği
ORCID iD: 0000-0002-6191-9403

Uzm. Dr. Nurşah YENİAY SÜT
Ankara Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-8079-7990

Prof. Dr. Hüseyin TAN
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-3331-1828

Prof. Dr. Haydar Ali TAŞDEMİR
Ondokuz Mayıs Üniveristesi Tıp Fakültesi, 
Çocuk Nörolojisi BD., Emekli Öğretim Üyesi
ORCID iD: 0000-0002-8082-3773

Prof. Dr. Serap TEBER
Ankara Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-6665-2912

Prof. Dr. Hasan TEKGÜL
Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Nörolojisi 
BD.
ORCID iD: 0000-0002-9972-0651

Doç. Dr. Hande GAZETECİ TEKİN
Bakırçay Üniversitesi Çiğli Eğitim ve Araştırma 
Hastanesi, Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0002-4407-164X

Prof. Dr. Meral TOPÇU
Çocuk Nörolojisi, Hacettepe Üniversitesi Tıp 
Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları AD., 
Çocuk Nörolojisi BD., Emekli Öğr. Üyesi
ORCID iD: 0000-0002-8982-3016

Uzm. Dr. Utkan TOPÇU
Bursa Şehir Hastanesi Nöroşirürji Kliniği
ORCID iD: 0000-0001-8174-9678

Prof. Dr. Ayşe Fahriye TOSUN
Aydın Adnan Menderes Üniversitesi Tıp 
Fakültesi, Çocuk Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0003-4261-1021

Prof. Dr. Güzide TURANLI
Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk 
Nörolojisi Bölümü, (Emekli Öğretim Üyesi) 
ORCID iD: 0000-0002-2509-4651

Doç. Dr. Mehmet İbrahim TURAN
Gaziantep Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk 
Nörolojisi BD.
ORCID iD: 0000-0001-7639-688X

Doç. Dr. Sevim TÜRAY
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ÇOCUKLUK ÇAĞI İNMELERINDE 
ACIL YAKLAŞIM ALGORITMASI 12. Ajitasyonun Yönetimi

Ajitasyon kafa içi basıncını artırabilir ve solunumu kontrol etmeyi zorlaştırabilir. Sedasyon kararı, 
hastanın durumundaki değişikliğinin takibinde seri nörolojik muayeneyi zorlaştırabilir. Bu durum-
larda EEG takibi değerli olabilir.

13. Kronik Bozuklukların Tedavisi

Daha önce bahsedilen yönetim ilkeleri, komadaki hastaların akut bakımı ile ilgilidir, ancak ilkelerin 
çoğu, bilincini tam olarak geri kazanamayan ve uzun vadeli fonksiyonel engelleri olan hastalar için 
de geçerlidir. Bundan sonraki basamak nörorehabilitasyonun genel ilkeleri ve daha özel olarak kaza 
sonucu ve kazara olmayan travmatik beyin hasarından ve global hipoksik-iskemik beyin hasarın-
dan sonraki yönetimi içermelidir.

Uygun klinik deneylerden geçmiş ve daha sonra bilinç bozukluğu olan çocuklarda kullanım için 
onaylanmış hiçbir farmakolojik ajan yoktur. Yetişkinlerde, amantadin ve zolpidemin farkındalığı 
artırdığı gösterilmiştir. bilinç bozukluğu olan yedi çocuğu içeren küçük bir vaka serisi rapor edilmiş 
ve güvenliğini göstermiş ancak etkinlik göstermemiştir. Nöromodülasyon, artan ilgi gören başka 
bir yaklaşımdır.
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BT ANJIOGRAFI (BTA) VE MRA

BTA ve MRA noninvaziv teknikler olup endikasyonları DSA endikasyonları ile benzerdir. BTA’nın 
DSA’ya üstünlüğü hızlı ve kolay olmasıdır. BTA, tanısal BT’den hemen sonra elde olunabilir. Acil 
durumlarda MRA’ye kıyasla daha pratiktir. Özellikle hematom boşaltılması için acil kraniotomi ya-
pılması gereken hastaların görüntülenmesinde hızlı olması nedeniyle tercih edilir. Bununla birlikte 
BTA için yeterli zaman bulunmaması durumunda acil cerrahi geciktirilmemelidir. BTA, MRA’den 
daha hızlı olup büyük çocuklarda sedasyon gerektirmez. MRA ise genellikle sedasyon ihtiyacı du-
yulan küçük çocuklarda ionizan radyasyon içermemesi nedeniyle tercih edilmektedir.3
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SİNYAL 
DEĞİŞİKLİKLERİ

fokal ya da birleşik

Mikrosefali ile 
birlikte normal 

korteks

Mikrosefali 
ile birlikte 

LİZENSEFALİ

GM HETEROTOPI
ya da 

ŞİZENSEFALİ

Mikrosefali ile 
birlikte basit  
giral patern

Mikrosefali ile 
birlikte PMG ya 

da Disgiri

FCD I 

AZALMIŞ  (OFC:N veya <2SD)

FOKAL (OFC: N)

BEYAZ CEVHER
MORFOLOJİ / SİNYAL 

İNTENSİTESİ

ENERALİZE  (OFC: <2SD)

MİKROSEFALİ

KORTEKS
MORFOLOJİ / SİNYAL 

İNTENSİTESİ

BEYAZ CEVHER
MORFOLOJİ / SİNYAL 

İNTENSİTESİ

Normal kalınlık 
ve azalmış girus

ormal kalınlık  
ve girus

ormal kalınlık  
ve girus

Normal kalınlık 
ve azalmış girus
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HIDROSEFALI VE ARAKNOID KIST 
TANI VE TEDAVI ALGORITMASI

Evet

Evet

Evet

Lineer kafatası kırığı

Genelde spontan iyileşme

Lineer kafatası kırığı

Lineer kafatası kırığı

 Yakın izlem/gerektiğinde hızlı cerrahi 
müdahale

Evet

Oksipital kemikte squamöz ve lateral ayrılma var mı?

Evet

Evet

Evet

Evet

Oksipital osteodiyastaz

Lineer kafatası kırığı

Genelde spontan 
iyileşme

Deprese kafatası kırığı

İzlem/cerrahi veya 
cerrahi olmayan 

müdahale

Yakın izlem/gerektiğinde hızlı cerrahi 
müdahale

Radyografik görüntülerde lineer 
kırık mı?

Oksipital kemikte squamöz ve lateral ayrılma var mı?

Hayır

Hayır
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KAFATASININ KONJENITAL ŞEKIL 
ANOMALILERI TANI VE TEDAVI ALGORITMASITablo1: Araknoid Kistin Spesifik ve Non-spesifik Semptomları   

Spesifik nörolojik semptom Non spesifik semptom

Fokal nöbet
Görme bozukluğu
Nistagmus
İşitme Kaybı
Konuşma Bozukluğu
Servikal Miyopati
Fasial paralizi

Baş ağrısı
Bulantı/kusma
Baş dönmesi
Ataksi 
Jeneralize nöbet
Kognitif bozukluk

Tablo 2: Tipik ve Atipik Kistin MRG Özellikleri
MR bulguları Tipik Kist Özellikleri Atipik Kist Özellikleri

Sayı
Sınıflandırma
Yer

Boyut
Dansite
Duvar Kalınlığı
Kanama
Bası

Tek
Ekstra aksiyal
Orta fossa, retoserebellar, konveksite

<2,5cm
BOS ile izointens
İnce, düzgün sınırlı
Hayır
Hayır

Çok
İntra aksiyal
Serebolopontin bileşke, subaraknoid sisterna
>2,5cm
BOS dansitesi ile uyumsuz
Kalın, düzensiz sınırlı
Olabilir
Olabilir
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MAKROSEFALI-MIKROSEFALI TANI VE 
TEDAVI ALGORITMASI

KRANIOSINOSTOZ RADYOLOJIK TANI ALGORITMASI2

Kafa şekil bozukluğu

Fizik muayene

US-Röntgen

Belirsiz

BT/MRG*

Belirsiz Belirsiz MRG/MR Anjio

Dijital anjio 
(seçilmiş vakalarda)

CerrahiCerrahiTakip - pozisyonel 
tedavi

BT/MRG* Belirsiz

Sendromik KSSütürler açık Tek sütür ya da nonsendromik 
multipl sütür KS

Gerekli vakalarda

(KS: Kraniosinostoz , BT: Bilgisayarlı tomografi, US: Ultrasonografi, MRG: Manyetik rezonans görüntüleme, MRG* : black 
bone MRG)
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CHIARI MALFORMASYONU VE 
SIRINGOMIYELI TANI VE TEDAVI ALGORITMASI

VACTERL: vertebral defektler, anal atrezi, kardiyak defekt, trakeoözefagial fistül, renal anomaliler, ekstremite anomalileri
OEIS: omfalosel, ekstropi, imperforat anüs, spinal disrafizm 
USG: ulstrasonografi
MRG: manyetik rezonans görüntüleme
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NormalSpinal Disrafizm

Klinik Takip 
GereksizNöroşirürji

Klinik TakipKraniospinal 
USG -

Kraniospinal 
USG +Kraniospinal 

MRG 
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YENIDOĞAN ENSEFALOPATILERI 
TANI VE TEDAVI ALGORITMASIHipoksik-iskemik ensefalopati tanı kriterleri *

1.	 Bebek NE tanımına uyuyor mu?
35+ doğum haftası, anormal bilinç değişikliği ya da solunumu başlatmada ve sürdürmede zorluk, 
nöbet, anormal tonus/refleks varlığı

•	 Aşağıdaki bulgular/akut olaylar eşlik ediyor mu? 
•	 Apgar skoru<5 (5. ve 10. dakika)
•	 Umbilikal kord kan gazında pH<7, veya baz açığı ≥ 12
•	 Nörogörüntülemede akut beyin hasarı (Beyin manyetik rezonans görüntüleme (MRG) 

veya manyetik rezonans spektroskopide (MRS) derin gri cevher veya kanlanma sınırlarında 
zedenlenme bulguları)

•	 HİE ile ilişkili çoklu organ yetmezliği varlığı (Renal, pulmoner, kardiyak, hematolojik, metabolik)
•	 Akut peripartum-intrapartum olay eşlik ediyor mu?

•	 Doğum sırasında hipoksi veya iskemiye neden olabilecek patolojiler (uterus rüptürü, maternal 
hipoksemi, maternal kardiyovasküler kollaps, ablasyo plasenta, vasa previa ya da feto-maternal 
kanama olması, kord prolapsusu, maternal hipotansiyon, amniyon sıvı embolisi)

•	 Fetal kalp hızı paterninin kötüleşmesi: tekrarlayan geç veya değişken deselerasyonlar veya 
bradikardi veya ≥20 dakika sinüzoidal patern olması

•	 Ensefalopatiye yol açabilecek diğer etkenlerin yokluğu (neonatal sepsis, anormal fetal büyüme, 
maternal enfeksiyonlar, kronik plasental lezyonlar)

Terapötik hipotermi tedavi kriterleri **

•	 Klinik olarak orta veya ağır ensefalopati bulgularının olması
•	 Gebelik yaşının ≥36 hafta olması ve postnatal yaşın ≤6 saat olması
•	 Kord kan gazında ya da doğumdan sonraki ilk 60 dakika içerisinde bakılan pH ≤7 ya da BE ≤-16 

mmol/L olması
•	 10. dakika Apgar skoru ≤5 olması veya devam eden resusitasyon ihtiyacı
•	 aEEG’de anormal zemin aktivitesi veya nöbet görülmesi
Akisu M, Kumral A, Canpolat FE. Türk Neonatoloji Derneği yenidoğan ensefalopati rehberi. Türk Pediatri Arşivi. 
2018;53(Supp:1):32-44.
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Nöbet geçiren yenidoğan Fenobarbital yükleme dozu
20-30 mg/kg iv

Nöbet sonlandı mı?

Nöbetler devam ediyor

Sık nöbetler, status
epileptikus

Kardiyak anomali ve/veya 
kardiyovasküler instabilite

Kardiyak anomali ve/veya 
kardiyovasküler instabilite

Seyrek nöbetler

Hayır

Hayır

Hayır

Hasta fenitoin aldı
mı?

Hayır

Evet

Evet

Evet

Evet

Glikoz veya elektrolit 
anormalliklerini düzelt
ve/veya 0,1 mg/kg IV 
lorazepam uygula
EEG moniterizasyonu

Yüklemeden 12 saat sonra 
idame tedavi
(4-6mg/kg/gün iv 2 dozda)
Hastada 24 saatlik 
nöbetsizlik sağlanana
kadar devamlı EEG 
monitorizasyonu

Midazolam 0.15 mg/kg iv yükleme, 
sonrasında 0.06 mg/kg/sa infüzyon
(maksimum 0.4mg/kg/sa). 
En az 24 saat süreyle nöbetsizlik 
sağlanınca azaltmaya başla
Levetirasetam 40mg/kg iv yükleme, 
sonrasında 40.60 mg/kg/gün iv ya da 
oral 2-3 doz

Lidokain 2mg/kg yükleme, 
sonrasında 7mg/kg/sa 4 saat 
süre ile, sonra 3.5mg/kg/sa 
12 saat süre ile, sonra 1.75
mg/kg/sa 12 saat süre ile

Levetirasetam 40 mg/
kg iv ükleme, sonrasında 
40-60 mg/kg/gün iv veya 
oral 2 ya da 3 dozda

Fosfenitoin/fenitoin 20 mg/kg iv yükleme, 
12 saat sonra 5-8 mg/kg/gün iv 2 ya da 3 dozda idame 
(hedef serum konsantrasyonu 20
mcg/mL total ve 1-2 mcg/mL serbest)

10-20 mg/kg iv fenobarbital 
tekrar
yükle (serum düzeyi 50 mcg/
mL veya
maksimum 24 saatlik doz 50 
mg/kg)
Devamlı EEG monitorizasyonu

Nörolojik ve gelişimsel takip
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ASEMPTOMATIK PRETERM YENIDOĞANLARA 
YAKLAŞIM ALGORITMASI

Şekil 1. Preterm bebekler için beyin görüntüleme algoritması

Preterm yenidoğanlar
<32 Gestasyonel Hafta

29-32 hafta veya <1500 g < 29 hafta veya <1000 g

•	 Ultrasound 1: 3–5 günler
•	 Ultrasound 2: 10–14 günler
•	 Ultrasound 3: 28–30 günler
•	 Aylık veya kliniğine göre daha 

sık tekrar et
•	 Termde Ultrasound: 84–90 

günler veya daha erkense 
Taburcuda

•	 Ultrasound 1: 3–5 günler
•	 Ultrasound 2: 10–14 günler Ultrasound 3: 

28–30 günler
•	 Ultrasound 4, 5: Aylık veya kliniğine göre 

daha sık tekrar et
•	 Termde Ultrasound 84–90 günler veya daha 

erkense Taburcuda
•	 MRI (38–44 haftalar) en uyun, hastanede 

yatarken yapılması eğer yapılamıyorsa seri 
USG takiplerinden emin ol

Bu algoritma asemptomatik preterm yenidoğanlar için geçerlidir. Ancak, klinik endikasyon var-
sa, MRI gebelik yaşına bakılmaksızın herhangi bir preterm yenidoğan için düşünülür. Örnek olarak:
	• Fizik muayenede anormal bulgular: Fokal nörolojik anomaliler veya hipotoni.
	• Nöbet/anormal davranışların varlığı  veya seri ultrasound 'ta ekolüsensler.
	• Prenatal beyin anomalisi varlığı 
	• Hipoksik iskemik ensefalopati.
	• Galen anomalisi veya metabolik bozuklukların şüphesi.
	• Açıklanamayan apneler, bradikardiler veya desatürasyonlar 
	• Posterior fossa lezyonları veya sereberlar kanama.
	• Sepsis
	• Nekrotizan enterokolit.
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TRAVMATIK PERIFERIK SINIR YARALANMALARINDA ALGORITMA 

Periferik Sinir Yaralanmalarının Değerlendirilmesi  
	• Ağrı
	• Eklem hareket açıklığı
	• Ödem
	• Kas gücü 
	• Duyu
	• Otonomik fonksiyon

Periferik Sinir Yaralanmalarının Değerlendirilmesinde Kullanılan Tanısal Testler 
	• EMG, Ultrason, Magnetik rezonans görüntüleme
	• Periferik sinir yaralanmalarının değerlendirilmesinde kullanılan sınıflandırmalar.
	• Periferik sinir yaralanmalarının değerlendirilmesinde Seddon sınıflandırması ve Sunderland sı-

nıflandırması kullanılmaktadır.

Tablo 1: Periferik sinir yaralanmalarının değerlendirilmesinde kullanılan sınıflandırmalar2

Seddon Süreç Sunderland 

1-Nöropraksi 

•	 Periferik sinir üzerine yapılan baskı nedeniyle sinir iletimi veya 
impulsların geçişinin kısa süreli kesilmesiyle oluşan sinir hasarıdır.

•	 Dejenerasyonun olmadığı bir lezyondur. Schwann hücresi ve akson 
sağlam olduğundan akson devamlılığı korunur.

•	 Duyu kaybı kısmen görülebilir. Baskı ortadan kalktığı zaman tam 
iyileşme görülür. 

1. Derece 

2-Aksonotmezis •	 Akson ayrılmış -endonöryum sağlam 
•	 Rejenerasyon için uygun, iyileşme tam 2. Derece 

Aksonotmezis
•	 Akson ,endonöryum etkilenmesi var, 
•	 Perinöryum ve fasiküller korunmuş
•	 İyileşme tam olmaz 

3. Derece 

Aksonotmezis

•	 Akson ,endonöryum tüp, perineurium ve fasikül sürekliliği 
kaybolmuş,

•	 Epinöryum korunmuş
•	 Geniş skar alanı, restorasyon sürekliliği için cerrahi gerekli

4. Derece 

3-Nörotmezis 

•	 Sinirin tam olarak zedelenmesine neden olan travmalar sonucunda 
oluşur.

•	 Akson, Schwann hücresi ve dış yapılar tamamen hasarlanmıştır.
•	 Tam kesi olmuştur
•	 Yenilenme çok zayıftır. 
•	 Cerrahi girişim olmadan spontan iyileşme gözlenemez.

5. Derece 
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KÜÇÜK ÖLÇEKLİ MUTASYONLARIN TESPİTİNDE KULLANILABİLECEK YÖNTEMLERİN 
AVANTAJ VE KISITLILIKLARI4,13

Polimeraz Zincir Reaksiyon 
Temelli Yöntemler Sanger Dizi Analizi Yeni Nesil Dizi Analizi

Nokta mutasyonları ilişkili hastalıklar düşünülüyorsa

Avantajları 
1. Hızlı ve ucuz bir yöntemdir. 
2. Aynı çalışmada çokça hasta 
çalışılabilir. 

Kısıtlılıkları
1. Sadece bilinen ve kısıtlı sayıda 
mutasyonu tarayabilir. 
2. PCR hatalarına açık bir  
yöntemdir. 

Avantajları
1. Dizi analizi için altın yöntemdir. 
Doğruluğu oldukça yüksektir. 
2. Düşük sayıda ekzonun analizi için 
uygundur. 
2. Aynı çalışmada çokça hasta 
çalışılabilir. 

Kısıtlılıkları
1. Çok sayıda ekzonu çalışmak emek 
yoğun ve pahalı bir işlemdir. 
2. Mozaisizm tespiti kısıtlı 
seviyededir. 

Avantajları
1. Tüm genom boyu inceleme 
yapabilir. 
2. Bir ekzon bölgesi çalışılabileceği 
gibi tüm genom da çalışılabilir. 
3. Düşük mozaisizm oranlarını 
saptayabilir.

Kısıtlılıkları
1. Az sayıda hedef bölge için maliyet 
etkin değildir. 
2. Az sayıda hedef bölge için zaman 
etkin değildir. 
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TAKIP ALGORITMASI

	• Santral Sinir Sistemi: Subependimal dev hücreli astrositoma (SEGA)’nın erken teşhisi için 
25 yaşına kadar 1-3 yılda bir yapılmalı, bu yaşdan sonra riskin azalması nedeni ile sürveyans 
magnetik rezonans görüntülerine (MRG) ancak asemptomatik bir SEGA varsa ihtiyaç duyulur. 
Semptomatik bir SEGA veya artan ventriküler genişlemeye sahip bir SEGA kanıtı mevcutsa, 
daha sık nörolojik ve beyin cerrahisi izlemi gereklidir. Elektroensefalogram (EEG) gereksinim 
oldukça, tüberoz skleroz kompleksi ile ilişkili nöropsikiyatrik bozukluklar (TAND) ise yıllık de-
ğerlendirilmelidir. 6-8

	• Dermatolojik-oftalmolojik-diş: Yıllık dermatoloji ve göz değerlendirilmesi, iki yılda bir diş de-
ğerlendirmesi yapılmalıdır. 6-8

	• Kardiyo vasküler sistem: Kardiyak tarama ihtiyacı, intrakardiyak rabdomiyom varlığına bağ-
lıdır. Prenatal veya infantil dönemde rabdomyom saptandı ise  ekokardiyogram (EKO) her 1-3 
yılda bir lezyon regrese olana kadar yapılmalıdır. Çoğu intrakardiyak rabdomyomun doğal seyri 
aylar veya yıllar boyunca spontan gerilemedir. 1-15 elektrokardiyogram (EKG) her 3-5 yılda bir 
değerlendirilmelidir.6-8

	• Renal sistem: Abdominal MRG 1-3 yılda bir, anjiyomiyolipomun (AML) gözetimi ve tespiti 
için tercih edilen modalitedir, çünkü bunlar "yağdan fakir" olabilir ve renal ultrasonda gözden 
kaçabilir. Yıllık tansiyon ve glomerüler filtrasyon hızı (GFR) ölçümü yapılmalıdır. 6-8

	• Solunum sistemi: Solunum fonksiyon testi yıllık, 5-10 yılda bir yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı 
tomografi (HRCT), lenfanjioleiomyomatozis (LAM) saptanırsa 2-3 yılda bir HRCT yapılmalı-
dır. 6-8

	• Oftalmolojik: Önceden tanımlanmış oftalmolojik lezyonları veya görme semptomları olan has-
talarda yıllık oftalmolojik değerlendirme yapılmalıdır. Yeni görsel belirtiler gelişirse yeniden 
değerlendirme gereklidir. Vigabatrin ile tedavi edilenler de dahil olmak üzere daha sık değer-
lendirmenin faydası sınırlıdır. Epilepsi nedeni ile vigabatrin kullanımı dışında lezyonu bulun-
mayan olgularda yeni klinik endişeler ortaya çıkmadıkça rutin oftalmolojik kontrol önerilme-
mektedir.6-8

	• Dental: Deforme edici diş veya semptomatik oral fibrom kemik çene lezyonları var ise tedavi 
edilmelidir. 6-8
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STURGE-WEBER SENROMU TEDAVİ 
ALGORİTMASI   

Nöbetler

•	 Ebeveyn ve hasta eğitimi
•	 Erken nöbet kontrolü için 

antikonvulzan başlanması
•	 Asetil salisilik asit 

başlanması (3-5mg/kg/g)

İLACA DİRENÇLİ VAKALAR İÇİN TEDAVİ 
SEÇENEKLERİ:

•	 Hemisferektomi: Geniş plal anjioma 
varlığında ve hemiparezi ya da hemipleji 
varsa

•	 Rezektif cerrahi: Deneyimli epilepsi 
cerrahisi ekibinin preoperatif ayrıntılı 
değerlendirilmesi ile karar verilir.

•	 Bilateral EEG anormallikleri cerrahi açıdan 
kontrendikasyon oluşturmaz.

•	 Cerrrahi için uygun olmayan hastalarda 
ketojenik diyet ve VNS önerilir.

•	 Hayat boyu yıllık göz 
muayenesi

•	 Medikal tedavi ve/veya 
gerekirse cerrahi

•	 Pulsed dye laser (PDL) ile 
yüzdeki lezyonların tedavisi

•	 Rapamisin, PDL ile 
tedaviden sonra topikal 
veya oral yoldan kullanılır.

•	 Fotokoagülasyon
•	 Seçici fototermoliz 

Glokom Cilt Bulguları

Diğer

•	 Uyku apnesi 
açısından 
değerlendir.

•	 Yıllık infulenza aşısı
•	 Serum demir 

düzeyi

Migren

Migren 
profilaksisi 
ve tedavisi 
için hastayı 
değerlendir

Dikkat eksikliği 
ve hiperaktif 
bozukluğu

Eğitim 
programları 

stimuları 
kullanımı, 

psikoterapi ve 
rehabilitasyon

Endokrin 
problemler

Rutin tiroid 
fonksiyon takibi 

ve serbest 
T3 düşükse 

L-tiroksin başla

Şekil 2. Sturge-Weber Sendromu tedavi algoritması1-5
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Tablo 3: Von Hippel–Lindau (VHL)’de Nefrolojik Bulguların Yönetimi

1 Hemanjiyoblastomlu tüm hastalarda aile öyküsü sorgulanmalıdır.17

2 Hemanjiyoblastomlu tüm hastalarda Von Hippel – Lindau (VHL) için genetik test yapılmalıdır.17

3 0-15 yaş arası yıllık fizik muayene yapılmalıdır.18

4 Bir yaş ve üstü etkilenen bireylerde yıllık kan basıncı değerlendirmesi yapılmalıdır.2

5
Tip 2 VHL tanılı hastaların 2 yaşından itibaren abdominal ultrason görüntülemesi yanında kan 
basıncı, üriner katekolamin metabolitlerinin ölçümü yılda bir yapılmalıdır. Anormallik tespit edilirse 
abdominal MRI ve iyot-131 metaiodobenzil-guanidin (MIBG) taramaları yapılmalıdır.19

6 4-5 yaşından sonra, her yıl feokromositoma için laboratuar taraması yapılmalıdır.2,17

7 12 yaşından itibaren renal hücreli karsinom ve pankreas tümörlerini tarama amacı ile yılda bir kez 
batın manyetik rezonans görüntüleme (MRI) yapılmalıdır.17.

8 16 yaşından itibaren, visseral lezyonları belirlemek için yılda bir kez abdominal ultrason yapılmalı ve 
her 2 yılda bir karın ve tüm nöral aksın manyetik rezonans görüntülemesi (MRI) yapılmalıdır.2

9
VHL hastalarındaki renal hücreli karsinom (RCC)’un optimal tedavisi, renal ven invazyonu ve 
uzak metastazlar meydana gelmeden önce cerrahidir. Metastatik lezyonlar varsa kemoterapi ve 
radyoterapiye zayıf yanıt verir.15

10
Çoklu tirozin kinaz inhibitörleri gibi pVHL-HIF-VEGF yolunu inhibe eden ilaçlar sunitinib, sorafenib, 
pazopanib ve monoklonal anti-VEGF antikoru bevacizumab’ın renal hücreli karsinom tedavisinde 
kanıtlanmış bir rolü mevcuttur.15
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tajdır. SCIWORA tedavisinin ilk yaklaşım omurganın immobilizasyonunun sağlanmasıdır. Yüksek 
doz metilprednizolon tedavisinin erken dönem sekonder hasarı önlemede etkili olduğu; morbidite 
ve mortaliteyi azalttığı bildirilmektedir.12 Dikkat edilmesi gereken diğer hususlar  ise eşlik eden 
kranial travma ve  spinal kord hasarında görülebilen nörojenik, hemorajik ve miks şok riskidir. Bu 
hastalarda vital bulguların stabilizasyonu sonrası yoğun bakım takibi önerilmektedir. 1 

Şekil 1. Adölesan yaş grubu cerrahi olarak tedavi edilen unstabil L3 patlama kırığı
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Herniyasyon bulgusu yoksa sedasyona geç
•	 Kısa etkili opiyatlar (propofol) bolus başlanıp infüzyona geçilebilir
•	 Narkotik analjezik (fentanil) eklenebilir
•	 Hastanın klinik durumu çok ciddiyse non depolarize ajanlar ile nöromuskuler blokaj 

(cisatracurium,rocuronium,vecuronium) düşünülmelidir.Bolus ile başlanıp infüzyona geçilir.
‘Train of four periferal sinir stimulatörü’’ ile saat başı atım kontrolü yapılır, stabillendikten sonra 
4 saatte bir takip edilebilir. Hedef uyarı ile 2 atım sağlanmasıdır.
•	 0-1 atım arası dozu %10 azalt
•	 3-4 atım arası dozu %10 arttır

Hipotermi uygula: 
•	 İntravasküler veya yüzeyel soğutmayı hedef vücut ısısı 32-34oC olacak şekilde düzenle
•	 Hedef IKB ulaşıldıktan sonra saatte 0.2oC yi geçmeyecek şekilde ısıtmaya başla
•	 Vücut kor ısısını özefageal veya mesane probu ile takip et
•	 Titremenin önüne geç
Sürekli kardiyak monitorizasyon ve günlük EKG takibi yap
Günlük Hemogram, PT/INR ve aPTT takibi yap
6 saatte bir plazma Mg ve P düzey takibi yap
*immünsupresyon, enfeksiyon, trombositopeni, koagulopati, bradikardi, hipokalemi, 
hipomagnezemi,hipofosfatemi riski vardır

•	 Pentobarbital infüzyonu başla. 5-20mg/kg 30-60 dk da yükleme sonrası 1-4mg/kg/st infüzyon
•	 Sürekli kardiyak monitorizasyon, kan basıncı ve EEG takibi yapılmalıdır.
*ciddi hipotansiyon, immunsupresyon/enfeksiyon riski mevcuttur.
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İİH Olgularında Baş Ağrısı Yönetimi 

Uluslararası baş ağrısı derneği 
sınıflandırmasına göre baş ağrısı tipini 
belirle:
• İdiyopatik intrakraniyal 

hipertansiyona bağlanan baş ağrısı
• Migren
• Gerilim tipi baş ağrısı
• İlaç aşırı kullanımı baş ağrısı

Kilo vermesi hastaya tavsiye edilir.

Tam oftalmik değerlendirme ile düzenli 
takip

Baş ağrısı tipine göre tedavi düzenlenir.
Örn: Migren ( Flunarazin, Topiramat vs,)

Gerilim Tipi (Trisiklik antidepresanlar)

Baş ağrısında artış / 
alevlenme

Papil ödem  yok,
Kırmızı bayraklar ya da alarm 

semptomları yok.
LP ya da MRG'ye gerek yok

Medikal tedaviyi düzenle

V-P şant varsa:

Düşük basınçlı ya da yüksek 
basınçlı şant disfonksiyonu için 

değerlendir.

Cerrahi için değerlendir

Papilödem ya da

Baş ağrısı için kırmızı 
bayrak işaretleri ve 
alarm semptomları 

varsa
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Fokal nörolojik muayene 
bulguları ve kafa içi basınç artışı 
bulguları ile pediatrik baş ağrısı 
tablosuna bakınız

Meningeal irritasyon 
bulgusu var mı?

BOS normal mi?

Maruziyet Fokal hassasiyet
Artmış kan 

basıncı

HipertansiyonKarbonmonoksit 
İntoksikasyonu

Sinüs 
Dental apse 

Viral sendrom
Sinüzit

Dental abse

Menenjit
Subaraknoid kanama

Migren 
Gerilim tipi

Hikaye ve fizik muayenedeki 
diğer bulgular anormal mi?

Ateş var mı?

Evet

Evet

Evet

Evet

Evet

Hayır

Hayır

HayırHayır

Hayır
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headache disorders: 3rd edition (beta version).Cephalalgia 2013;33: 629-808
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Tablo 1: ICHD-3’e göre GTBA tanı kriterleri2
Epziodik ve kronik GTBA tanısı için A ve B kriterlerine ilave olarak C-E kriterleri de sağlanmalıdır.

Seyrek epizodik GTBA tanı kriterleri

A. Ayda bir günden seyrek (yılda 12 günden az) ortaya çıkan ve B-D kriterlerine uyan en az 10 atak

B. Otuz dakikadan 7 güne kadar süren baş ağrısı

Sık Epizodik GTBA tanı kriterleri

A. En az üç aydan beri, ayda bir gün veya daha sık, ancak 15 günden az ortaya çıkan (yılda 12 gün veya 
daha fazla ve yılda 180 günden az) ve B-D kriterlerini karşılayan en az 10 atak

B. Otuz dakikadan 7 güne kadar süren baş ağrısı

Kronik GTBA tanı kriterleri

A. En az üç aydan beri, ayda ortalama 15 gün veya daha sık ortaya çıkan (yılda 180 gün veya daha 
fazla) ve B-D kriterlerine uyan baş ağrısı

B. Baş ağrısının saatler sürmesi veya sürekli olması

C. Baş ağrısının aşağıdaki özelliklerden en az ikisine sahip olması:

1. Bilateral yerleşim

2. Sıkıştırıcı/basıcı (zonklayıcı olmayan nitelik)

3. Hafif veya orta şiddet

4. Yürüme ya da merdiven çıkma gibi günlük fiziksel aktivitelerle şiddetlenmemesi

D. Aşağıdakilerden her ikisinin bulunması:

1. Bulantı ya da kusmanın olmaması (iştahsızlık olabilir)

2. Fotofobi ya da fonofobiden sadece birinin olması

E. Baş ağrısının başka bir bozukluğa bağlanamaması

Olası GTBA tanı kriterleri

A. Seyrek epizodik, sık epizodik ve kronik gerilim tipi baş ağrısı A-D tanı kriterlerinin biri dışında 
tümüne uyan ataklar

B. Atakların aurasız migren tanı kriterlerine uymaması

C. Baş ağrısının başka bir bozukluğa bağlanamaması
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DIĞER PRIMER BAŞ AĞRILARINDA 
TANISAL YAKLAŞIM VE TEDAVI ALGORITMASI

KÜME 
BAŞ AĞRISI3,4

ATAK TEDAVİSİ

PROFLAKSİ

OKSİJEN 
SOLUTULMASI
Sumatriptan
Zolmitriptan

Kortikosteroid
Giant Oksipital Nerve 
(GON) Blokaj
Verapamil
Topiramate
Lityum
Metiserjit
Gabapentin

Lamotrijin
Topiramate
Gabapentin
Giant Oksipital Nerve 
(GON) Blokaj

Giant Oksipital Nerve 
(GON) Blokaj
Verapamil
Topiramate
Amitriptilin

Gabapentin
Karbamazepin
Amitriptilin
Topiramate

PAROKSİZMAL 
HEMİKRANİYA3,4

HEMİKRANİA 
KONTİNUA3,4

İNDOMETAZİN
İNDOMETAZİN

SUNCT, SUNA3,4
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NÖROPATILER, YÜZ AĞRILARI VE DIĞER 
BAŞ AĞRILARI TANI VE TEDAVI ALGORITMASIKRONİK SEKONDER BAŞ 

AĞRILARI1

Progresif + KİBAS semptom* 
ve bulguları**

Fokal bulgu yok

Psödotümör 
serebri

Fokal bulgu ve diğer 
nörolojik muayene 

anormallikleri*** var

Frontotemporal 
yerleşimli ağrı

Supratentoryal 
tümör

Posterior yerleşimli 
ağrı

Lokalizasyon 
ilişkili

Öksürük, Valsalva 
veya beyin 

hareketleriyle artış 
gösteren

Pozisyon ilişkili
Analjezik aşırı 
kullanımına 

bağlı
Psikojenik Uyku 

bozuklukları

Oksipital

Oksipital nevralji

Arnold Chiari 
tip 1

Fasiyal
Arnold Chiari tip 1 Düşük BOS 

basıncı

Servikojenik

Trigeminal 
nevralji

Posterior fossa 
tümörü

Progresif olmayan

* 	 KİBAS semptomları; bulantı, kusma, görsel semptomlar, gece ve sabaha karşı uykudan uyandıran baş ağrısı
**	 KİBAS bulguları; papil stazı, anormal göz hareketleri, görme alanı veya görme keskinliğinde değişiklikler, ense sertliği
*** 	 Fokal bulgu ve diğer nörolojik muayene anormallikleri; fokal güçsüzlük, anormal göz hareketleri, anormal refleksler, 

kişilik değişikliği, ataksi.
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D
İĞ

ER  

İLAÇLAR

NSAİİ (indometazin), 
steroid ve IVIG 
kullanım öyküsü

Tedavilerin modifiye 
edilmesi

FIRSATÇI 
ENFEKSİYONLAR

Otoimmün 
hastalıkların 
tedavisinde verilen 
immünsüpresanlara 
sekonder bakteriyel, 
viral, fungal ya da 
paraziter enfeksiyonlar

Meningoensefalit 
ya da abselere bağlı 
kitle ve bası etkileri 
gözlenebilir

BOS kültürleri
Enfeksiyona spesifik 
antimikrobiyal 
tedaviler

MSS: Merkezi Sinir Sistemi, MR: Manyetik Rezonans, KB: Kan Basıncı, HT: Hipertansiyon, PAN: Poliarteritis Nodoza, 
ANCA: Antinötrofilik Sitoplazmik Antikor, IVIG: İntravenöz İmmünglobulin, mPAN: Mikroskobik Poliarteritis 
Nodoza, HLA: İnsan Lökosit Antijeni,
AFAS: Anti Fosfolipid Antikor Sendromu, ANA: Antinükleer Antikor, aPTT: Aktive Parsiyel Tromboplastin Zamanı, 
ACE: Anjiotensin Dönüştürücü Enzim,
JIA: Juvenil İdiopatik Artrit, RA: Romatoid Artrit, NSAİİ: Non-steroidal Antiinflamatuvar ilaç, IL: İnterlökin, MS: 
Multiple Skleroz,
 PRES: Posterior Reversible Ensefalopati Sendromu, KİBAS: Kafa İçi Basınç Artış Sendromu, PLEX: Plazmaferez, BOS: 
Beyin Omurilik Sıvısı
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Nöbetle ilişkili baş ağrılarının migrenle ayırıcı tanı algotritması: Migren ve epilepsi, spesifik klinik 
özelliklere ve altta yatan patofizyolojik mekanizmalara sahip farklı nörolojik hastalıklardır. Ancak, 
tek bir hastada her iki durumun sıklıkla birlikte görülmesi ve olası klinik benzerlikler olması nede-
niyle ortak ve ayırt edici özellikler vurgulanmıştır. 
*Hemiplejik migrende de olabilir.
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FASIYAL PARALIZI TANI VE 
TEDAVI ALGORITMASIHASTANIN AYRINTILI ÖYKÜSÜNÜ AL

•	 Kontrastlı Kranail MR
•	 MR anjio
•	 Mr Venografi
•	 Difuzyon MR

•	 Serolojık testler

•	 Sinir ileti çalışması
•	 Reperetif uyarı testi 

Beyin omurilik sıvısı (BOS)
•	 Direkt bakı
•	 BOS viral seroloji
•	 BOS kültürü
•	 BOS basıncı

•	 Tam kan sayımı ve akut faz 
reaktanları

•	 Serum vaskulit paneli

•	 Otoantikorlar

•	 Travma
•	 Tümör
•	 Demiyelizan hastalıklar
•	 Doğumsal yapısal anomaliler
•	 Vaskülit
•	 Sinus ven trombozu
•	 İskemi

•	 Lyme
•	 Sarkoidoz
•	 Tbc
•	 Nörobruselloz
•	 TORCH
•	 SARS-CoV-2 

•	 Santral sinir sistemi enfeksiyonu
•	 İntrakranial Hipertansiyon
•	 Demiyelizan hastalıklar
•	 Kollajen doku hastalıkları

•	 Kollajen doku hastalıkları
•	 Vaskülitler

•	 Myastenia Gravis ve diğer otoimmün hastalıklar
•	 Kollajen doku hastalıkları
•	 Demiyelizan hastalıklar

•	 Periferik nöropati
•	 Guillan Barre sendromu
•	 Myastenia gravis

•	 Sistemik ve fokal enfeksiyonlar
•	 Vaskülit
•	 Kollajen doku hastalıkları
•	 Tümör

Kranial sinir hastalığı  ile başvuran hastanın değerlendirilmesi 1,2,3
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Pediatrik hareket bozuklukları anlayışımız monogenik nörogenetik bozuklukların keşfindeki 
ilerleme ve buna bağlı olarak yapılandırılmış tanı ve tedavi yaklaşımlarının geliştirilmesiyle uyarı-
larak hızla gelişmektedir. Anormal hareketlere neden olan nörometabolik bozukluklarda spesifik 
metabolitlerin araştırılması klinik tablonun yanı sıra tanı için önemli ipuçları verebilir. Öncelikli 
olarak tedavi edilebilir durumların erken teşhisi için mantıklı bir dizi araştırma izlenmelidir.
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BAKIR METABOLIZMASI BOZUKLUKLARI 
TANISAL YAKLAŞIM ALGORITMASITEDAVI

Amonyak yüksekliğinin tedavisi acildir. Tedavide amonyak atılımı artırılmalı ve yeni amonyak olu-
şumu önlenmelidir.1 Akut atak tedavisinde protein alımı kesilerek, damar yolundan yüksek deks-
trozlu mayi verilmelidir. Kan şekerlerinin yüksek seyretmesi durumunda endojen protein katabo-
lizması önlemek için mayinin dekstroz konsantrasyonunu azaltmak yerine aynı damar yolundan 
insülin infüzyonu başlanılmalıdır. Protein alımı 24-48 saatten daha uzun süreyle kesilmemelidir. 
Sodyum benzoat ve sodyum fenilasetat ile amonyak düzeyleri düşürülmelidir. L-arjinin kullanımı 
amonyak üretimini azaltmaktadır ancak arjinaz eksikliğinde kullanılmamaktadır. NAGS eksikli-
ğinin tedavisinde karglumik asit verilmektedir. Sitrin eksikliğinin tedavisinde diğer üre döngüsü 
bozukluklarından farklı olarak yüksek protein ve düşük karbonhidrat içeren diyet uygulanmakta-
dır. Plazma amonyak düzeyinin  400 µmol/L’den yüksek olması durumunda veya tedaviye dirençli 
hiperamonyemi durumunda hemodiyaliz/hemodiyafiltrasyon yapılmalıdır.2

Üre döngüsü bozukluklarında ömür boyu protein kısıtlaması yapılmaktadır.10 Akut atak geliş-
mesini önlemek için stres, enfeksiyon ve uzun süreli açlık gibi durumlardan kaçınılmalıdır.  Bü-
yüme geriliği, nöromotor gerilik, öğrenme güçlüğü, spastisite, konuşma geriliği, dikkat eksikliği/
hiperaktivite bozukluğu, hepatomegali ve epilepsi gibi uzun dönemde görülebilen komplikasyonlar 
bakımından hastalar izlenmelidir.11 

PROGNOZ

Hastalığın mortalite ve morbidite oranları yüksektir.12 Yenidoğan başlangıçlı formları geç başlan-
gıçlı formlarına göre daha ağır seyretmektedir. Hastalığın prognozu amonyak yüksekliğinin düzeyi 
ve amonyağa maruziyet süresi ile ilişkilidir. Sık atak geçirmek prognozu olumsuz etkilemektedir. 
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Van der Knap da ----N-asetil aspartat / kreatinin oranı (NAA/cr) azalmıştır 
Vanishing whıte matter da --- Beyaz cevherde tüm metabolitler genelde azalmıştır.
Glutarük asidürü tip 2 ---N asetil aspartat düzeyinde azalma  , kolın  ve inositolde artma

Metabolik taramalar :  İdrar organik asit analizi; Canavanda------  N –asetil aspartik  asitte artış

Glutarik asidüride-----  glutarik asit ve 3OH glutarük asit artış,

Plazma aminoasit analizi ; Glutarük asidürü ---lizin artışı

BOS incelemesınde¸ Glutarük asidürü tip 2 ---lizin ve pipekolat mıktarın artması

EEG bulgusu; Krabbe de  epileptiform aktivite ve jeneralize yavaşlama ve zemın ritminde di-
sorganizasyon gözlenmektedir.

Spesifik enzim çalışmaları  ayırıcı tanıda yardımcı olur.

Aşagıda tabloda en sık görülen makrosefalinin eşlik ettiği nörometabolık hastalıkların ayırıcı 
özellıklerı ile belirtilmiştir
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MİTOKONDRİYAL HASTALIK ŞÜPHESİNDE KAS BİYOPSİSİNE 
YÖNLENDİRME ALGORİTMASI

Serum Laktat ↑

K
L
İ
N
İ
K

T
A
K
İ
P

Patoloji 
YOK

Normal

YOK

VAR

Miyopati, polinöropati, 
bazal gangliyon tutulumu, 
kardiyomiyopati, karaciğer 

disfonksiyonu

KAS BİYOPSİSİ

BOS Laktat ↑

Metabolik Araştırma
Serum aminoasitleri
İdrar organik asitler

Serum laktat, piruvat,
laktat/piruvat oranı,

keton düzeyi

Laktat ↑, piruvat ↑, anormal  
laktat/piruvat oranı, alanin ↑  

ve/veya Krebs döngüsü ara 
ürünleri ↑

Enstrümental Araştırma
EMG

Beyin MRG
Ekokardiyografi

Karaciğer fonksiyon testleri

EMG; elektromiyografi, MRG; manyetik rezonans görüntüleme, BOS; beyin omurilik sıvısı. (4)
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METABOLİK NEDENLİ RABDOMİYOLİZ 9,10

Metabolik nedenli rabdomiyoliz Metabolik tetkikler  
laktat, pirüvat

Özgül bir tanı konmadı ise ileri 
metabolik tetkikler planlanır

Özgül bir tanı kondu ise uzun 
dönem tedavisi planlanır

Metabolik tetkikler, yağ 
asidi oksidasyon defektleri, 

mitokondriyal hastalıklar gibi bir 
tanıya yönlendiriyorsa genetik 

tetkikler planlanır

İV hidrasyon alkalizasyon
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HIPOKINETIK HAREKET BOZUKLUKLARINA TANISAL YAKLAŞIM 3

Çocukluk Çağı Parkinsonizmi

Distoni, okülojirik kriz
Psikomotor gelişim geriliği 

(+/-)
Primidal bulgular (+/-)

Otonom Disfonksiyon (+/-)
Normal/nonspesifik MR

BOS Nörotransmittleri (NT)
Beyin MR

Oküler muayene
Sinir ileti çalışmaları

Bakır ve serüloplazmin

Piramidal bulgular ön planda:
- Herediter spastik parapleji (SPG 11)
- FBXO7

Hızlı başlangıçlı distoni-parkinsonizm:
- DYT12 ve DYT16

NBIA : PANK, PLAN, ... Wilson Hastalığı Wilson Hastalığı

Uyumlu değil

NT sentez defenkti,
Dopamin transport 

defenkti

Mitokondriyal 
hastalık

Test güvenirliği ?

Distoni
Piramidal
bulgular (+/-)
Psikomotor gelişim geriliği 
(+/-)
Kortikal atrofi(+/-)
Nörosensöriyel tutulum 
(+/-)
Multisistem tutulum (+/-)
Laktat yüksekliği (+/-)

Distoni
Dizartri

Kotikospinal 
tutulum

Psikomotor 
gelişim

geriliği Nistagmus

Bulber bulgular 
Konuşma ve 

yutma zorluğu
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ATAKSI TANI VE TEDAVI ALGORITMASI
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Tablo 10: Önceden Sağlıklı Çocukta Yaygın Görülebilen Akut Hareket Bozukluğu Sunumları

Hareket Bozukluğu Etyolojiler Açıklamalar

Kore

Poststreptokokal 
(Svdenham kore), diğer 
otoimmün ensefalit

Anti-N-mentil-D-aspartat (NMDA) reseptöründen 
ve diğer otoimmün ensefalitte sıklıkla karışık hareket 
bozukluğu (distoni, stereotipler). 
 Tedavi: otoimmün ensefalit için immünomodülatör 
tedavi

İlaca bağlı

Antikolinerjik, dopaminerjik ilaçlar (akut kore); dopamin 
reseptör blokerleri (tarif: genellikle akatizi ile mixt 
sendrom, distoni ile yoksunluk-ortaya çıkan diskinezi: 
ataksi ile hiperkinetik hareket bozukluğu)

Distoni Akut distonik reaksiyon
Antipsikotikler ve antiemetikler (örneğin metoklopramid 
dahil olmak üzere dopamin reseptör, bloke edici ilaçların 
neden olduğu. Akut atak tedavisi: antikolinerjik ilaçlar

Miyoklonus
Opsoklonus Miyoklonus  
Ataksi 
Sendromu

Ataksi, uyku bozukluğu, sinirlilik eşlik edebilir.
Genellikle nöroblastom ile ilişki. Tedavi: 
immünsupresyon semptomların remisyonunu 
indüklemek, uzun süreli motor ve zihinsel engelliliği 
sınırlamak amacıyla

Ataksi

Postinfeksiyöz Serebellar 
Ataksi

Bulasıcı hastalıklar veya aşıları takip edebilir. Başlangıç 
genellikle çok akuttur, %90’ı 2 ila 3 aylık bir süre içinde 
tamamen iyileşir.

İlaca Alımı
Örneğin, antiepileptikler, benzodiapinler, 
antihistamimikler; tipik olarak zihinsel durum 
değişiklikleri eşlik eder.

Parkinsonizm
İlaca bağlı Dopamin reseptör bloke edici ilaçların neden olduğu

Otoimmün Ensefalit Nadir; bazal gangliyonların inflamatuar lezyonlar ile 
ilişkili

Tremor, distoni 
yürüme bozukluğu

Psikolojenik, hareket 
bozukluğu

Klinik ipuçları: sabit duruşlu ani distoni başlangıcı, 
epizodik titreme. Tedavi, fizik tedavi ve komorbid 
duygudurum semptomlarının ilaç veya psikoterapi ile 
tedavisini içerebilir
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ATAKSI TANI VE TEDAVI ALGORITMASI

İlknur CANKURT1  Esra SERDAROĞLU 2

ATAKSİ

Akut1-3

Travma var mı?
* Acil görüntüleme
İlaç alımı var mı?
* Antinöbet, benzodiazepin, 

antihistaminik, alkol, uyarıcılar
Enfeksiyon öyküsü var mı?
* Aktif enfeksiyon (Serebellit? 

Ensefalit?)
* Enfeksiyon sonrası (Post-enfeksiyöz 

serebellar ataksi, immünolojik 
nedenler)

Nörolojik muayenede başka bulgu var 
mı?

*Migren
*Genetik epizodik 

ataksiler
*Metabolik 

hastalıkların atakları
*Multipl skleroz
*Psikojenik nedenler

*Konjenital yapısal anomaliler
	 -serebellar atrofi
*Dejeneratif seyirli hastalıklar
*Herediter ataksiler
*Otoimmun nedenler
*Nutrisyonel nedenler
*Kronik intoksikasyonlar
*Endokrin nedenler
*Neoplastik ve ilişkili nedenler

Belirgin şüphe varsa o hastalığa 
yönelik özel incelemeler1-3

Beyin MR görüntüleme
Metabolik ve immünolojik inceleme
Genetik inceleme

Epizodik1-3 Kronik1-3

KAYNAKLAR 
1.	 Ashwal S, Rosman NP. Kenneth Fred Swaiman (1931 to 2020). Swaiman's Pediatric Neurology E-Book, Principles 

and Practice. 2020 Oct 91,92;1566-1605
2.	 Fogel BL. Childhood cerebellar ataxia. J Child Neurol. 2012;27(9):1138-1145. 
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Ataksi akut, epizodik veya kronik mi?

Epizodik mi ?

Migren sendromları 
Non-migren kanalopatiler 

Epileptik nöbetler 
Benign paroksismal vertigo 

Konjenital metabolik hastalıkları 
(aminoasit transport bozukluklar ve 

mitokondriyal sitopatiler)

Posterior fossanın konjenital anomalileri 
Dejeneratif SSS hastalıkları 

Genetik hastalıklar (spinoserebellar ataksi 
gibi) 

Konjenital metabolik hastalıklar 
(lizozomal ve peroksizmal hastalıklar) 

Multiple skleroz

Kronik

Acil nörogörüntüleme yapmak gerekir.
Akut ve travma öyküsü 

varsa

Nörogörüntüleme pozitif

İntrakraniyal hemoraji 
Serebellar kontüzyon 

İnme

Vertebrobaziller arter diseksiyonu 
Konküzyon

Nörogörüntüleme negatif

Evet Hayır

Şekil 2. Epizodik ve kronik ataksi1,2
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Spesifik bir tanı, 
hedef bir gen varsa 
o gen için STR* 
analizi (trinükleotit 
tekrarı açısından)

Spesifik bir tanı, 
hedef bir gen 
yoksa sık görülen 
SCA1,2,3,6,7 için 
multigenik STR 
analizi paneli 
(trinükleotit tekrarı 
açısından) 

Öncelikle en sık 
görülen Friedrich 
ataksisi için FXN 
geni STR analizi 
(trinükleotit tekrarı 
açısından)

Mitokondriyal 
genom dizi analiziÖncelikle en sık 

görülen FXTAS için 
FMR1 geni STR 
analizi

Spesik bir tanı, 
hedef bir gen 
yoksa genetik 
heterojenite 
nedeniyle WES/CES 
(tüm ekzom dizi 
analizi/klinik ekzom 
dizileme)

Dismorfik bulgu 
varsa sendromik 
düşün; karyotip 
analizi sonrasında 
mikrodelesyon 
ve duplikasyonlar 
açısından CGH-
array

Spesifik bir tanı, 
hedef bir gen varsa 
o gen için dizi 
analizi

Nükleer DNA 
katkısından dolayı 
WES

*: STR: tekrar dizisi analizi(short tandem repeat)
   GAD: glutamik asid dekarboksilaz, FXTAS: Frajile X-tremor-ataksi sendromu 
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AKUT DISSEMINE ENSEFALOMIYELIT (ADEM) 
TANI VE TEDAVI ALGORITMASINMOSD veya Devic hastalığı; spinal kordda ve/veya optik sinirde otoinflamatuar primer demi-

yelinizan durumla karakterize klinik bir spektrumdur. ON, TM ve area postrema bulguları (AP) 
gibi İKS’larda ve ADEM gibi ADS ile gelen hastalara AQP4-Ak pozitifliği veya negatifliğine göre, 
kriterlerin sağlanması halinde NMOSD tanısı konulabilmektedir.8 MOG Ak pozitif olup NMOSD 
tanı kriterlerini sağlayan küçük bir hasta grubu ise MOG (+) NMOSD olarak isimlendirilebilmekte 
beraber bu grup MOGAD spektrumunun alt grubu olarak kabul edilmektedir.9  

MS de SSS’nin diğer bir multifazik primer demiyelinizan hastalık olup ensefalopatinin olmadığı 
ilk ADS’de lezyonların zamanda ve mekanda dağılım kriterlerini sağlaması durumunda tanı ko-
nulabilir.4 Prepubertal çocuklarda  MS’in ilk klinik bulguları ADEM ile çok benzerlik gösterebilir. 
Lezyonların şekli ve yerleri ile birlikte oligoklonal (OLB), NMO-Ak, MOG-Ak seroloji sonuçlarına 
göre MS, diğer primer demiyelinizan durumlardan ayrılabilmektedir. Şekil 1’de SSS’nin primer de-
miyelinizan hastalıkların ayrıcı tanı algoritması verilmiştir. 
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TRANSVERS MIYELIT TANI VE 
TEDAVI ALGORITMASIAKUT DİSSEMİNE ENSEFALOMİYELİT SONRASI TANISAL İZLEM

ADEM

İlk 3 ay içinde rekürrens

ADEM (Aynı atağın bir parçası)

İlk üç aydan sonra aynı veya  
farklı semptom veya 

görüntüleme bulguları ile 2. 
ADEM atağı

Multifazik ADEM

İlk üç aydan sonra non-ADEM 
görüntüleme bulguları

ADEM-MS
ADEM-NMO
ADEM-ON

Şekil 4. Akut dissemine ensefalomiyelit sonrası tanısal izlem.11,12

ADEM: Akut Dissemine Ensefalomiyelit, ADEM-MS: ADEM-Multiple Skleroz, ADEM-NMOSD:ADEM-Nöromyelitis Op-
tika, ADEM-ON: ADEM-Optik Nörit
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İzole ON  olgularında lomber ponksiyon endikasyonu net belirtilmemiştir. Lomber ponksiyon  
ile SSS enfeksiyonu dışlanmalı ve inflamasyonu belirlemek için de IgG indeks ve oligoklonal bant  
çalışılmalıdır.  Lomber ponksiyonda BOS basınç ölçümü de yapılmalıdır. ADEM, MS veya izole ON 
basınç artışına neden olabilmektedir.  Bu nedenle BOS basınç artışının tespiti, psödotümör sere-
brideki papil ödem ile bilateral ON’e bağlı papil ödemin ayırıcı tanısında yeterli değildir.2  

Bugüne kadar, pediatrik hastalarda prospektif kanıta dayalı bir ON tedavi çalışması yoktur.  Bu 
nedenle yetişkin hastalardan elde edilen veriler kullanılmaktadır. Bu veriler ışığında 3-5 gün iv me-
tilprednizolon (30mg/kg/g maksimum1g/gün) sonrasında da 1mg/kg/g dozunda oral steroid ida-
mesi ve 1-1.5 aylık sürede kadameli kesilmesi çocukluk çağı ON’lerde genellikle tercih edilen tedavi  
seçeneğidir.7 NMO çocuk hastalarda iv metilprednizolon 7 güne kadar da uzatılmaktadır.8 Bununla 
birlikte uzun dönem oral steroid gerekliliği konusu tam bilinmemektedir.   Pulse steroid tedavi-
sinin prognoz üzerine belirgin etkisi gösterilmemiş olsa da iyileşme süresini kısaltıyor olması ve 
buna bağlı çocuk hastanın yaşam kalitesi üzerine olumlu etkisinin de olabildiği dikkate alınmalıdır.  
Dirençli olgularda iv kortikosteroid tekrar uygulaması önerilmektedir. İVİG de dirençli olgularda 
tedavi seçeneği iken birinci basamakta tercih edilmesi konusunda literatür desteği yoktur.7 Özellikle 
izole ON ve çocukluk vakalarda çalışmalar yeterli olmamakla beraber steroid sonrası dirençli ve 
ağır görsel bozukluklarda plazmaferez düşünülmelidir (Tablo 2).

NMO için ise standart bir kılavuz olmamakla beraber kabul gören rejimde iv kortikosteroid, 
plazmaferez, İVİG ve immune baskılayıcı ajanlar (azatioprin ve mikofenolat vb) bulunmaktadır.8 
Özellikle NMO olgularında plazmaferez veya plazma değişiminin uygulanma zamanı klinik cevabı 
etkilemektedir. Tedavinin erken başlanması iyi prognoz olasılığını artırmaktadır. AQP4-IgG pozitif 
olan olgularda rekürrens ve uzun dönem takiplerde morbidite riski artmaktadır. Dolayısıyla ilk atak 
esnasında agresif tedavinin tercih edilerek rekürrens olasığının sınırlandırılması da iyi prognoz için 
önemlidir. AQP4-IgG negatif olgularda MOG antikoru bakılarak MOG-pozitif NMO veya serone-
gatif NMO-SH tanısının konulması prognoz üzerine etkili olan tedavinin belirlenmesinde yardımcı 
olacaktır.5 MOG-IgG pozitif ilişkili hastalıklarda ilk basamak tedavi iv kortikosteroid, İVİG veya 
plazma değişimini içerir. NMO olgularında uzun dönem immünsupresyon ihtiyacı bulunmaktadır. 
Rituksimab, azatioprin ve mikofenolat mofetil immünsupresyonda ilk basamak ilaçlar olmakla be-
raber nüksler üzerine etkisi tam gösterilememiştir (Tablo 2). 

KTİON diğer demiyelinizan nedenlerden kaynaklanan ON’lere benzer şekilde aktif fazda iv me-
tilprednizolon ve ardından oral kortikosteroid azaltımı şeklinde tedavi edilir. Eğer bu tedavi etkisiz 
ise ek İVİG veya plazma değişimi düşünülebilir. ON atakları ve görme keskinliğindeki azalma ne-
deniyle KTİON’da mikofenolat mofetil, azatioprin, İVİG ve metotreksat gibi farklı immünosupresif 
ajanlar uzun süreli immünosupresyon için kullanılmaktadır (Tablo 2).1
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Alemtuzumabın pedMS’de kullanımına dair sonuçlanmış bir çalışma henüz yayınlanmamış ol-
masına rağmen birkaç gözlemsel çalışmada pedMS’de etkin olduğu ve hastalar tarafından iyi tolere 
edilebildiği gösterilmiştir.18, 19

Siklofosfamid ile ilgili olarak pedMS’de yapılmış olan çalışmada relaps oranında azalma ve MRG 
de lezyonlarının progresyonunda azalma gösterilmiş olup20 yan etkilerinden dolayı pedMS’de son 
tedavi alternatiflerinden biri olarak değerlendirilmektedir. 

Hastalara uygulanacak tedavi rejimleri genellikle klinisyenin tercihine ve uzman görüşüne da-
yanmaktadır. Birinci ve ikinci basamak tedavilerden yanıt alınamayan hastalarda infüzyon tera-
pilerinin kullanılmasının hastalığın progresyonunu engellediği bilinmekte olup, infüzyon tedavi-
lerine de yanıt alınamayan durumlarda hematopoetik kök hücre nakli önerilmektedir. Hastaların 
tedavisinde uygulanması önerilen algoritma Şekil 1’de verilmiştir. 
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NMO SPEKTRUM BOZUKLUKLARI TANI  
VE TEDAVI ALGORITMASI

Mc Donald 
kriterlerini 

karşılamamakta

Anti MOG antikoru 
pozitif

MOG antikoru 
ilişkili hastalıklar 

(MOGAD)

Anti AQP4 antikoru 
pozitif

Anti AQP4 antikoru 
pozitif NMOSB

Antikor negatif

Seronegatif 
relapsing 

demiyelinizan 
sendrom

Mc Donald 
kriterlerini 

karşılamakta

AQP4 ve/veya MOG test edin

Ensefalopatisi olmayan bir çocukta edinilmiş demiyelinizan sendromun ilk sunumu için tanı algorit-
ması1
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Tablo 1: NMOSB tanı kriterleri (2015)2

AQP4-IgG antikoru pozitif olan hastalarda NMOSB tanı kriterleri

1. 	 ≥1 karakteristik klinik tutulum
2. 	 Mümkün olan en iyi yöntemle AQP4-IgG antikorlarının pozitif saptanması (hücre temelli yöntemler 

önerilmektedir)
3. 	 Kliniği açıklayabilecek alternatif tanıların dışlanması

AQP4-IgG antikoru negatif olan ya da bilinmeyen hastalarda NMOSB tanı kriterleri

1. 	 Bir ya da birden fazla atağa bağlı gelişmiş ≥2 karakteristik klinik tutulum ve aşağıdaki gerekliliklerin 
tümünün karşılanması:
a. 	 En az bir karakteristik klinik tutulumun ON, LETM ya da area postrema sendromu olması
b. 	 En az iki ya da daha fazla karakteristik klinik tutulumun olması (mekanda yayılım)
c. 	 Destekleyici MRG kriterlerinin tamamını karşılanması

2. 	 Mümkün olan en iyi yöntemle AQP4-IgG antikorlarının negatif saptanması ya da test sonucunun 
bilinmiyor olması

3. 	 Kliniği açıklayabilecek alternatif tanıların dışlanması

Karakteristik klinik tutulumlar

1. 	 Optik nörit
2. 	 Akut miyelit
3. 	 Area postrema sendromu: açıklanamayan aşırı hıçkırık, bulantı ya da kusma atakları
4. 	 Akut beyin sapı sendromu
5. 	 Semptomatik narkolepsi ya da NMOSB için tipik diensefalik MR lezyonlarıyla birlikte akut diensefalik 

sendrom
6. 	 NMOSB için tipik beyin lezyonları ile birlikte semptomatik serebral sendrom

Destekleyici MRG bulguları

1. 	 Akut optik nörit: 
a	 Beyin MRG’nin normal olması ya da nonspesifik beyaz cevher lezyonları içermesi ve 
b.	 Optik sinirin uzunluğunun >½’sinde ya da optik kiazmada T2 hiperintensitesi ya da T1 ağırlıklı 

incelemelerde kontrast tutulumu olması
2. 	 Akut miyelit: Spinal MRG’de üç vertebra segmentini aşan lezyon (LETM) saptanması ya da akut 

miyelitle uyumlu öyküsü olan hastada 3 vertebra boyunu aşan spinal kord atrofisi izlenmesi
3. 	 Area postrema sendromu: ilişkili dorsal medulla/area postrema lezyonlarının izlenmesi
4. 	 Akut beyin sapı sendromu: ilişkili periependimal beyin sapı lezyonlarının izlenmesi
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	• Akut tedavinin başlamasından sonraki bir ay içinde semptomların ilerlemesi veya aynı semp-
tomların tekrarlaması “alevlenme” olarak değerlendirilir. Bu hastalarda yeni akut tedavi uygula-
masının düşünülmesi gerekse de, idame tedavisine başlamak veya gerekmez. 

	• Başlangıç ADEM fenotipi olan hastalarda ise hastalığın ilk üç ayında dalgalı klinik semptomlar 
ve/veya dalgalı radyolojik anormallikler olabilir. Bu nedenle bu hasta grubunda “alevlenme” dö-
nemi için üç ay dikkat edilmelidir.

	• Hastalık relapsı  için risk faktörleri: İleri yaş, ısrarlı MOGAD antikor poizitifliği, optik nöropati 
ile prezentasyon, iki relaps arası sürenin kısalığı.

	• İdame tedavi ikinci ataktan sonra başlanır. 
	• İlk olaydan sonra yeterli iyileşme sağlanamayan hastalarda (esas olarak TM veya ON hastaları); 

yeni atak sonuçları açısından yıkıcı olabilir. Bu nedenle, ilk olayın akut tedavisinden (EDSS 3.0, 
modifiye rankin skalası 3) 1 ila 3 ay sonra yetersiz iyileşen hastalarda idame tedavisi hemen 
başlanabilir. 

	• MOG antikor pozitifliğinin devam ettiği hatta titresinde artış tespit edildiği durumlarda idame 
tedavi başlanması gerekmemektedir. Çalışmalarda monofazik olgularda bile 12 aydan fazla po-
zitif kalabileceği gösterilmiştir. 

	• İdame tedavisine rağmen relaps geçiren olgularda basamaklı tedavi (eskalasyon tedavisi) uygu-
lanarak daha etkin ilaca geçilir. 

	• Yüksek hastalık yükü olan, nükseden hastalarda tedavi planında ek olarak MRG ve OCT kulla-
nılabilir. Örneğin yeni MRG lezyonları varlığında veya OCT sonuçlarının kötüleştiği durumlar-
da idame immünoterapisinin artırılması düşünülebilir.

	• İdame tedavisinin sonlandırılması için hastanın son 2 yıl süresinde atak geçirmemiş olması ve 
vizüel, motor, kognitif ve otonomik alanların stabil olması gerekmektedir.  
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Rajabally A. Yusuf  et al Dysimmune Neuropathies -Guillain-Barré syndrome  by Pieter A van Doorn 
Academic Press, Elsevier; Şekil 5’den modife edilmiştir.

Notlar:
* GBS’da kranial MRG’de kranial sinirlerde kontrastlanma görülebilir.
**KBY bağlı nöropatide (üremik nöropati) başka bir bulgu olmadan sadece peroneal sinirde ile-
tim hızında yavaşlama görülebilir. Semptomatik hastalarda alt extremitelerde duyusal semptomlar 
olabilir ve bunlar flask parapleji veya kuadriplejinin eşlik ettiği sensorimotor polinöropatiye dönü-
şebilir. Herhangi bir türde nöropati (tamamen aksonal, miks tip veya demiyelinizan) gözlenebilir.
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Algoritma 3. Pediyatrik otoimmün ensefalit hastalarında tedavi yaklaşımı

Tümör Tedavisi

Rituximab 

Rituximab + 
siklofosfamid

Diğer 2. basamak 
(AZA MMF tedavi)

Yeni tedaviler 
(Tocillizumab, 
Bortvezumab, 

Düşük-doz IL-2)

Tümör var mı ?

+ IVIG

Yanıt

IVMP ± IVIG/PE

Hasta “muhtemelen pediyatrik ensefalit“ tanı kriterlerini 
karşılıyor mu ?

1.	Mental durum/bilinç düzeyi değişikliği ya da EEG’de yavaşlama 
veya fokal/jeneralizasyon epileptiform aktivite

2.	Fokal nörolojik defisit
3.	Bilişsel bozulmaa

4.	Akut gelişimsel regresyon
5.	Hareket bozukluğu (tik hariç)
6.	Psikiyatrik semptomlar
7.	Nöbet (bilinen epilepsi veya başka nedenlerle açıklanamayan)

Yanıt Oral prednizolan 1-3 
ayda azaltarak kes

Atak tedavisi + 2. basamak 
(RTX ± CYC, AZA, MMF) 

tedavisi

Relaps Tedavisiz izlem

Yanıt

Yanıt

Yanıt

Yanıt Yanıt Yanıt

+ PE

Hayır Hayır

Hayır

Hayır

Hayır

Hayır

Hayır

Hayır

Hayır

Evet

Evet

Evet

Evet
Evet

Evet

Ha
yı

r
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POSTENFEKSIYÖZ SEREBELLAR ATAKSI VE  
SEREBELLIT TANI ALGORITMASI

Limbik ensefalit
Ensefalomiyelit
Serebellar dejenerasyon
Opsoklonus miyoklonus
Lambert-Eaton miyastenik 
sendromu
Sensöriyel nöronopati
Otonomik nöropati/ 
Gastrointestinal 
psödoobstrüksiyon
İnflamatuar miyopati

Beyin sapı ensefaliti
Stiff-man sendromu
Motor nöron hastalığı
Nekrotizan miyelopati
Akut sensörimotor nöropati
Kronik sensörimotor 
nöropati
Miyastenia gravis

Klasik PNS 
Klasik 

Olmayan  
PNS 

KAYNAKLAR
1.	 Swaiman’s Pediatric Neurology: Principles and Practice: 6. Baskı.USA (baskı yeri: Çin); 2018. p925-931, p938-944. 
2.	 Blaes F, Dharmalingam B. Childhood opsoclonus-myoclonus syndrome: diagnosis and treatment. Expert Rev 

Neurother 2016;16(6):641-8.
3.	 Pranzatelli MR, Tate ED, Travelstead AL, Barbosa J, Bergamini RA, Civitello L, et al. Rituximab (anti-CD20) adjunc-

tive therapy for opsoclonus-myoclonus syndrome. J Pediatr Hematol Oncol 2006;28(9):585-93.
4.	 Rosenfeld, M.R., Dalmau, J. Diagnosis and management of paraneoplastic neurologic disorders. Curr. Treat. Options 

Oncol. 2013; 14: 528–538.
5.	 Wilbur C, Yea C, Licht C, Irwin MS, Yeh EA. An upfront immunomodulatory therapy protocol for pediatric opsoc-

lonus-myoclonus syndrome. Pediatric Blood & Cancer. 2019; 66(8): e27776.



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ434

OTOIMMÜN BAZAL GANGLIA HASTALIKLARI  
TANI VE TEDAVI ALGORITMASIKAYNAKLAR

1.	 Heinen F. Neurokids Child Neurology Workbook, Diagnosis and Therapy Mind Maps: W. Kohlhammer Verlag; 
2017.

2.	 Agrawal D. Approach to the child with acute ataxia. 7. UpToDate[base de dados] 2006.



BÖLÜM

435

91

1	 Uzm. Dr., Gazi Üniversitesi Çocuk Nörolojisi Bölümü, eminegocercelik@gmail.com
2	 Doç. Dr., Gazi Üniversitesi Çocuk Nörolojisi Bölümü, esra.serdaroglu@gmail.com

Emine GÖÇER ÇELİK1  Esra SERDAROĞLU 2

OTOIMMÜN BAZAL GANGLIA HASTALIKLARI  
TANI VE TEDAVI ALGORITMASI

Hareket Bozuklukları (özellikle kore)
Psikiyatrik ve duygusal belirtiler

Öyküde enfeksiyon sorgulanması (Grup A Streptokoklar)
Akut romatizmal ateş kriterlerinin sorgulanması

Beyin MRG: bazal gangliyon tutulumu
BOS ve kanda antikor taranması

Ayırıcı tanılar:
PANDAS
Otoimmün ensefalitler (örneğin NMDAR 
antikoru ensefaliti)
Bazal gangliyon ensefaliti
Enfeksiyöz ensefalitler
Lupus ve antifosfolipid sendrom

Sydenham Koresi

PANDAS: Pediatric Autoimmune Neuropsychiatric Disorders Associated with Streproccal infections
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Tanı onaylanmış

Asetilkolinesteraz inhibitörü 
ve timektomi (erken 

başlangıçlıysa veya timoma 
varlığında)

Asetilkolinesteraz 
inhibitörü ile devam 

et

•	 Yoğun bakım
•	 IVIg veya plazma değşimi
•	 Enfeksiyon ve diğer tetikleyici 

olayların tedavisi

•	 Plazma değşimi veya IVIg
•	 Glokokortikoidler yğksek dozda
•	 Yoğun bakım

•	 Diğer immunosupresif
•	 Yoğun bakım
•	 Tedavi komplikasyonları

Mümkün olan en düşük 
dozda devam et

Uzun dönem 
immunosupresyon 
tedavinin 
yoğunlaştırılması

Uzun dönem 
immunosupresyon 
tedavinin 
yoğunlaştırılması

Azatioprini başka bir immunosupresif ilaçla değişir (örn; 
mikofenolat mofetil, rituksimab, metotreksat, siklosporin, 

takrolimus, IVIg, subkutan immunoglobulin veya ekulizumab)

•	 İmmunosupresif ilaçların kombinasyonu
•	 Tanıyı tekrar gözden geçir
•	 Endikasyon dışı ilaçlar

Semptom kontrolü çok iyi ?

Etki yeterli mi ?

Etki yeterli mi ? Tedaviye devam et

İyileşme ?

İyileşme ?

Kronik MG ve akut MG alevlenmeleri için tedavi algoritmaları. a: Kronik myastenia gravis (MG) teda-
visi. b: MG'nin akut alevlenmelerinin tedavisi. Semptomatik ilaçlar, immünosupresif ilaçlar, timektomi ve 
destekleyici tedavinin bireyselleştirilmiş kombinasyonu, MG'li hastalarda iyi bir klinik sonuç hedeflenir. Pred-
nizolon ve azatioprin kombinasyonu önerilir, ancak tek başına prednizolon veya mikofenolat mofetil ile kom-
bine prednizolon alternatif birinci basamak immünosupresif tedavilerdir. IVIg, intravenöz immünoglobulin.1 
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Fagosit sayısı ve işlevleri için
	• Total Nötrofil sayımı (<1500/³ nötropeni, <500/mm³ ağır nötropenidir.)
	• NBT(Nitrobluetetrazolium testi), Kemotaksis, Oksidatif patlama (Dihidrorodamin testi)
	• Adezyon Molekülleri (CD11, CD18) akım sitometrik yöntemle granülosit kapısında değerlen-

dirilir.
Kompleman Sistemi; CH 50 Total hemolitik kompleman düzeyi ölçülerek değerlendirilir.
(Klasik ve Alternan yol tarama testidir. C1-C9 arası ayrı ayrı düzey bakılabilir. C5-C9 eksikli-

ğinde tekrarlayan Neisseria infeksiyonları görülmektedir.) Ayrıca herediter anjioödem tanısında C1 
inhibitör düzeyi ve fonksiyonunun belirlenmesi için tetkik yapılabilir.

Tanıda rutin laboratuvar incelemeleri ve klinik bulgular birlikte değerlendirilerek muhtemel im-
mün yetmezlik kesin tanısı için daha ileri moleküler ve genetik incelemeler yapılabilir.

Hepatosplenomegali, granulomatoz lezyon, otoimmünite bulguları veya ürtikerin eşlik etmediği 
anjionörotik ödem gibi enfeksiyon dışı nedenlerle hekime getirilen çocuklarda da ayırıcı tanıda  im-
mün yetersizlik akılda tutulmalıdır. Primer immün yetersizliklerin erken tanısı morbidite ve mor-
taliteyi azaltmakta, komplikasyonların gelişimini önlemekte ve sağ kalım süresini uzatmaktadır3.  

Erciyes Üniversitesi’nde yapılan bir çalışmada 2000 bebeğin kordon kanından tam kan sayımı 
bakılarak lenfopeni olup olmadığı araştırıldı. Lenfosit sayısı <3000/mm3’ ün altında olan 42 bebek-
ten, bir ay sonra tekrar tam kan sayımı yapıldı. Sonuçta; 2 bebekte AKİY saptanarak, hematopoetik 
kök hücre nakli yapıldı ve şimdi hayattalar. Ülkemizde, yenidoğan topuk kanından TREC ile AKİY 
taraması yapılamadığı için hastanede doğan her bebeğin kordon kanından tam kan sayımı bakıl-
ması erken tanı açısından fayda sağlayabilir4. 
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Tedavi Yaklaşımı
1.	 Korunma ( primer ve sekonder önleyici yaklaşımlar)
2.	 Varsa etyolojik nedene yönelik spesifik tedaviler
3.	 Destek tedaviler

a.	 Fizik tedavi 
b.	 Çocuk psikiyatri (DEHB, Anksiyete bozukluğu, uyku problemleri, özel eğitime yönlenidir-

me)
c.	 Çocuk psikoloğu
d.	 Sosyal hizmet uzmanı
e.	 Konuşma Terapisi
f.	 Özel eğitim
g.	 Bakımevi 
h.	 Beslenme ve reflü yönünden destek tedaviler(pediatrik gastroenteroloji ve çocuk cerrahisi, 

PEG,  gastrostomi tüpü gereksinimi için)
i.	 Ortopedik ve cerrahi müdahaleler
j.	 Sosyal destek grupları

Özetle, gelişimsel gecikmeleri olan çocuklar birinci basamak ortamlarında rutin bakım sırasında 
tanımlanması erken tanı ve tedavi şansı verir. Ebeveynlerden ve/veya öğretmenlerden bilgi geldiğinde, 
birinci basamak sağlık hizmeti sağlayıcısı bunu ciddiye almalı ve gelişimsel gecikmeyi ve olası 
nedenlerini dikkatle değerlendirmelidir. Gereken ileri basamak sağlık kuruluşuna yönlendirmeli, 
mimkün olan en erken zamanda etyolojiye yönelik ve/veya destek tedaviye başlanmalıdır.
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Zihinsel Yetersizliğin Etiyolojisine Yönelik Araştırmaların Yapılması ve Eşlik Edebilecek Sorunların 
Belirlenmesi

•	 Nörolojik Değerlendirme
•	 Genetik Değerlendirme
•	 İşitme Değerlendirmesi 
•	 Görme Değerlendirmesi
•	 Endokrinolojik Değerlendirme
•	 Kardiyolojik Değerlendirme 

Değerlendirmeye İlişkin Tetkiklerin Gerçekleştirilmesi;
Örneğin;
EEG, Görüntüleme Yöntemleri, Kan Tetkikleri, Genetik 
Tetkikler ya da Şüphelenilen Tıbbi Soruna Yönelik Tetkikler

(Şüphelenilen etiyolojik soruna ya da eşlik eden tıbbi soruna göre bu değerlendirmeler ve tetkikler 
genişletilebilir)

Tedavi

Eğitim ve destek uygulamaları konusunda ailenin bilgilendirilmesi ve yönlendirilmesi
Etiyolojik nedene ya da eşlik eden sorunlara yönelik tedavinin düzenlenmesi
Davranışsal ya da ruhsal soruna yönelik tedavinin düzenlenmesi

Takip

Çocuk psikiyatri takibi (Sıklığı klinik duruma göre belirlenir)
Ek tıbbi duruma göre ilgili uzmanlık alanınca takip (Ör; Çocuk nöroloji, çocuk endokrinoloji)
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Spesifik bir hastalık 
düşünülüyor ise 

1

2 3

5

4

Mikroarray ve diğer testler ile 
tanı konulamadı ise

Hikaye, özgeçmiş, soygeçmiş
Fizik, dismorfik ve nörolojik 
muayene
Üç jenerasyon aile ağacı

Ön tanı yok ve spesifik bir 
hastalık düşünülmedi ise

İlgili hastalığa yönelik kromozom 
analizi, Sanger dizileme, 
kromozomal mikroarray analizi, 
MLPA, hedefe yönelik yeni nesil 
dizi analizi

a.	Kromozomal mikroarray testi 
yapılır.

b.	Frajil X genetik testi yapılır
c.	 Spesifik metabolik testler 

yapılabilir.

Hastalara klinik ekzom ya da tüm 
ekzom dizileme yapılır.

Tanının konulması, muhtemel çıkabilecek sorunlar, hastalığın prognozu, tedavisi,  potansiyel tekrarlama riskinin tahmini, 
prenatal tanı, preimplantasyon genetik tanı açısından aileyi bilgilendirme ve genetik danışmanlık verilmesi

Şekil 1. Entelektüel yetersizliğe genetik yaklaşım algoritması
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DIKKAT EKSIKLIĞI HIPERAKTIVITE BOZUKLUĞU  
TANI VE TEDAVI ALGORITMASI

Tik Bozukluğu

Psikoeğitim

Tikler var ancak hafif şiddette, 
tedavi endikasyonu yok

Tikler var ancak komorbid 
bozkluklarının tedavi önceliği vardır

Davranışsal tedaviler (ve mevcudiyeti) 
ile birlikte tik tedavisi

Tikler için hala tedavi 
endikasyonu var

Davranışçı terapiler
(AÇT, TKDM, MBTÖ)

Komorbid bozukluk(lar)ın 
tedavisi

İzlem

Tercihen farmakolojik tedavi olmak 
üzere tik tedavisi endikasyonu

Farmakoterapi (Antipsikotikler, a2-
adrenerjik agonistler)

Tik için hala tedavi endikasyonu var
Uzmanlaşmış merkezlerde 
alternatif tedaviler (DBS ve 

botulinum toksini)

Davranışçı terapiler ve 
farmakoterapi kombine

Farmakoterapi ve diğer 
ajanlar kombine

Şekil 2. Tik bozuklukları tedavi algoritması 2,3 Semptomlar rahatsız edici değilse ve/veya işlev bozukluğuna ne-
den olmuyorsa destekleyici tedavi (örneğin psikoeğitim) önerilir. Semptomlar rahatsız edici ise farmakolojik 
veya farmakolojik olmayan müdahaleler yapılmalıdır. Ancak komorbid durumlar mevcutsa ve tik bozuklu-
ğundan daha fazla işlev bozukluğuna neden oluyorsa tedavi önceliği komorbid bozukluklar olmalıdır. Tedavi 
başarılı olduğunda, izlem esastır. Düz oklar, bir sonraki değerlendirme veya tedavi seviyesini gösterir; kesikli 
oklar, iki tedavi arasındaki seçenekler olduğunu gösterir. AÇT, alışkanlığı tersine çevirme tedavisi; DBS, derin 
beyin stimülasyonu; MBTÖ, maruz bırakma ve tepki önleme; TKDM: tikler için kapsamlı davranışsal mü-
dahale.
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•	 Tedavi kılavuzları okul öncesi tanı alan DEHB’de ilk seçenek tedavi basamağı olarak psikosoyal yaklaşımları önermektedir. 
•	 Özellikle grup temelli ebeveyn programlarını önerilmekte, davranışçı yaklaşımlardan fayda görmeyen ve belirti şiddeti fazla 

olan çocuklarda metilfenidat tedavisi başlanabileceğini bildirmektedir.
•	 Psikofarmakolojik tedavi endikasyonu olduğunda da psikososyal müdahalelerle birlikte kullanılması gerektiği 

vurgulanmaktadır.1-5

En sık kullanılan ilaçlar Amerikan 
Gıda ve İlaç Dairesi (FDA) 

tarafından 6 yaş ve üzeri için 
kullanım onayı olan Metilfenidat ve 
Atomoksetin ve 3 yaş ve üzeri için 

Dekstroamfetamin’dir.3-4

1.	 İlaç tedavileri 

•	 Stimülanlar ilaçlar

•	 Non-Stimülan ilaçlar 

2.	 Aile temelli müdahaleler 
3.	 Okul temelli müdahaleler (davranış 

yönetimi, akademik müdahale vb.)
4.	 Sosyal çevre ve akran ilişkilerine dair 

müdahaleler (sosyal beceri eğitimleri vb.)
5.	 Çok yönlü tedavi yaklaşımları1-5
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Tablo 2: Deliryum Riski Yüksek Hastalarda Fizyolojik, Farmakolojik, Çevresel Tedbirler
Fizyolojik Farmakolojik Çevresel
Vücut fonksiyonunu 
normalleştir

Beslenme ve sıvı alımını destekle

Düzenli bağırsak ve mesane 
eliminasyonunu teşvik et 

İnvaziv cihazların ve kateterlerin 
kullanımını en aza indir

Gece/Gündüz Döngüsü 
Düzenle

Gün boyunca düzenli programlar 
oluştur

Geceleri sağlıklı uyku düzenleri 
oluştur

Gündüz iyi aydınlatma ve 
geceleri düşük aydınlatma sağla

Kesintileri en aza indirmek için 
bakım zamanını düzenle

Hareketliliği ve aktiviteyi teşvik et

Hasta ajiteyse antipsikotik 
eklemeyi düşün  

BZ, opiat ve antikolinerjik 
kullanımını en aza indir 

Sedasyonu tekrar değerlendir 

Ağrıyı tekrar değerlendir

Polifamasiyi en aza indir

Yoksunluğu tekrar değerlendir 
ve tedavi et

Uyku için melatonin ekle

Sedasyon için 
Deksmedetomidin ekle (BZ ve/
veya opiat yerine) 

Ürkütücü ve şaşırtıcı 
durumlardan kaçın

Fiziksel kısıtlamadan kaçın veya 
azalt

Hasta güvenliğini sağla ve 
personel görevlendir

Oryantasyonu optimize et

Hastaya ismiyle hitap et

Sakin ve net konuş

Optimal duyusal işleyişi sağla

Güven ver ve sık sık yeniden 
yönlendir

Bakım üyelerini tanıt

Bakım faaliyetlerini basitçe açıkla

Sürekli bir bakım ekibi sağla

Fiziksel ortam yönetimi

Gürültüyü ve dağınıklığı en aza 
indir

Hasta ve aile üyelerine eğitim ver 
ve süreçte görevlendir

Tanıdık aile ortamı yarat

Görünür bir saat ve takvim göster

Hasta ve aile üyelerine eğitim ver 
ve süreçte görevlendir 

Aile için özel roller belirle 

Yazılı bilgilendirici materyaller 
paylaş
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HIPOTONIK İNFANT TANI VE  
TEDAVI ALGORITMASI

Distal AMK

Distal Artrogripozis

Genetik Analiz NGS/WES

Amyoplazi

Yaygın AMK 
(proksimal + distal)

Fizik tedavi
Ortopedik 

Cerrahi

Fizik tedavi
Botulinum toksin 

enjeksiyonu
Özel eğitim desteği

Fizik tedavi
SMA modifiye edici 

tedaviler (Nusinersen/
Onesamnogen 
aboparvovec/

Risdiplam)

Fizik tedavi
Destek tedavi

ARTROGRİPOZİS (ARTROGRİPOZİS 
MULTİPLEKS KONJENİTA)

MSS hastalıkları
•	 Ön beyin girişimsel 

anomaliler
•	 Geçirilmiş MSS 

enfeksiyonu

Ön boynuz 
motor nöron 
hastalıkları

Kas 
hastalıkları

Konjenital 
miyastenik 
sendrom

KAYNAKLAR
1.	 Kowalczyk B, Feluś J. Arthrogryposis: an update on clinical aspects, etiology, and treatment strategies. Arch Med Sci. 

2016;1;12(1):10-24. 
2.	 Bamshad M, Van Heest AE, Pleasure D. Arthrogryposis: a review and update. J Bone Joint Surg Am. 2009;91 Suppl 

4:40-6.
3.	 Hall JG, Vincent A. Arthrogryposis. In: H Jones, DC De Vivo, BT Darris. (Eds.), Neuromuscular Diseases of In-

fancy,Childhood, Adolescence – A Clinician’s Approach.Butterworth-Heinemann Medical, Boston, 2003;p. 123–41.
4.	 Hall JG. Arthrogryposis (multiple congenital contractures): diagnostic approach to etiology, classification, genetics, 

and general principles. Eur J Med Genet. 2014;57(8):464-72.



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ508

SMA TANI VE TEDAVI ALGORITMASI
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PULMONER TAKİP 
•	 Tanı anında Çocuk Göğüs 

Hastalıklarınca kontrol ve 
takip (kan gazı, ön-yan akciğer 
grafileri)

•	 İnvaziv olmayan solunum 
destekleri (BİPAP)-trakeostomi 
ihtiyaçlarının değerlendirilmesi

•	 Oksimetre ile takip 
•	 Lüzum halinde polisomnografi
•	 Evde manuel aspiratör

REHABİLİTASYON 
•	 Kontraktür önleyici 

rehabilitasyon: Düzenli esneme 
ve germe egzersizleri

•	 Skolyoz önleyici rehabilitasyon
•	 Hidroterapi
•	 Göğüs Fizyoterapisi/Postural 

drenaj egzersiz ve önerileri

KAS İSKELET SİSTEMİ VE 
ORTOPEDİK TAKİP 
•	 Kontraktür oluşumunu önleme
•	 Ayakta durma sehpası/ortez
•	 Skolyoz/Kalça çıkığını önleme ve 

tedavi etme
•	 Fraktürleri önleme ve tedavi 

etme (bifosfonatları düşün)
•	 D vitamini ve yeterli kalsiyum 

desteği
•	 Yıllık kemik mineral dansite 

ölçümü

SMA, BAKIM YÖNETİMİ

GASTROİNTESTİNAL SİSTEM VE 
BESLENME TAKİBİ 
•	 Vücut ağırlığı ve büyüme takibi 

(3-6 ayda bir)
•	 Gastroözofageal Reflü, kabızlık, 

gecikmiş gastrik boşalma için 
tedavi

•	 Floroskopik yutma çalışması
•	 Aspirasyonun önlenmesi için 

kıvam artırıcılar
•	 Gastrostomi ihtiyacının 

değerlendirilmesi

İMMÜNİZASYON 
•	 Paliviumab (ilk 2 yaşta RSV 

sezonunda)
•	 İnfluenza aşısı (6 aylıktan sonra 

yılda bir)
•	 Pnömokok aşısı (yıllık)

SMA, TEDAVİ ALGORİTMASI 2
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Ciddi 
solunum 
yetmezliği

•	 SEPN1, COL6, LMNA ilişkili KMD •	 Konjenital miyastenik sendrom (CHAT), 
Pompe hastalığı, nemalin miyopatisi

Kardiyak 
tutulum

•	 αDG: Hızlı gelişen dilate kardiyomiyopati 
(FKRP, FKTN)

•	 Kor Pulmonale: COL6, SEPN1
•	 Ani kardiyak olay/ölüm: LMNA

•	 OR titinopati, MYH7 ilişkili miyopati 

Kreatin kinaz 
düzeyi

•	 Normal veya hafif yüksek
•	 SEPN1 ilişkili KMD
•	 LMNA ilişkili KMD
•	 Ullrich-KMD

•	 Konjenital miyopatiler, konjenital miyastenik 
sendromlar, nörojenik hastalıklar

•	 Yüksek
•	 LAMA2 ilişkili KMD’de sürekli yüksek
•	 αDG’de genellikle yüksek 

•	 Musküler distrofiler, inflamatuar miyopatiler, 
Pompe hastalığı

•	 CK düzeyi doğum sonrası ilk birkaç gün yüksek olabilir, 10. günden sonra normale döner.  

Beyin MRG

•	 Beyin MRG Normal
•	 Ullrich KMD
•	 SEPN1 ilişkili KMD
•	 LMNA ilişkili KMD
•	 İntegrin alfa 7 ilişkili KMD
•	 Hafif spektrumda olan bazı αDG ilişkili KMD 

•	 Konjenital miyopatiler, konjenital miyastenik 
sendromlar, nörojenik hastalıklar

•	 Beyin MRG Anormal
•	 LAMA2 ilişkili KMD: Ak maddede sinyal 

değişikliği, daha nadir olarak oksipital pakigiri, 
serebllar tutulum, ak maddede kistler

•	 Miyelinizasyon bozuklukları, lökodistrofiler

•	 αDG ilişkili KMD: Hidrosefali, pakigiri, 
lisensefali, serebellar kistler, beyin sapı 
hipoplazisi (kraniyal grüntüleme normal de 
olabilir) 

•	 Migrasyon bozuklukları (LIS1, DCX, ARX, 
RLn, TUBA1..), pontoserebellar hipoplaziler 
(CDG1A, PCH1-8) 

Kas biyopsisi

•	 Normal veya normale yakın olabilir
•	 Orta- ağır miyopatik bulgularla beraber 

değişken distrofik bulgular, lif tipi dağılımnda 
değişiklikler: SEPN1, COL6

•	 Yer-yer inflamatuar bulgular, ama lif invazyonu 
yok

•	 Nöomusküler olmayan hastalıklar, konjenital 
miyastenik sendomlar, kanalopatiler, bazı 
metabolik miyopatiler

•	 Konjenital lif tipi disproporsiyon (actin, 
RYR1, TPM3)

Kas MRG

•	 SEPN1, LMNA, RYR1 ve Ullrich KMD tiplerinde tanıda yardımcı
•	 Ullrich KMD: Uylukta sartorius, grasilis ve adduktor longus  kaslarınn korunduğu, yaygın yağlı 

infiltrasyon . Vastus kaslarında merkezin göreceli korunduğu, periferin yağlı infiltrasyonu sonucu 
çember şeklinde hipointensite görüşebilir. 

•	 SEPN1 ilişkili KMD: Sartorius, semimembranöz ve büyük adduktor kaslar tutulur, grasilis kası 
göreceli olarak korunur. RYR1 ilişkili kas hastalıklarında da benzer tutulum vardır; ama SEPN1’de 
aksiyel tutulum, özellikle ense fleksörlerinin belirgin hipotrofisi görülür.

•	 LMNA ilişkili KMD: Ambulasyonun korunduğu hastalarda vastus lateralis ve gastrocnemius 
medialis tutulur. Ağır formlarında sadece kraniyal, psoas ve ön kol kasları korunur.  

KMD, konjenital musküler distrofi; αDG,alpha distroglikanopati; LGMD, limb girdle musküler distrofi; SMA, spinal 
musküler atrofi; OR, otozomal resesif; MRG, manyetik rezonans görüntüleme. KMD alt tipleri için gen adları kullanıl-
mıştır.
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KONJENITAL MIYOPATILERDE TANISAL  
ALGORITMIK YAKLAŞIM VE TEDAVI ALGORITMASIKAYNAKLAR
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Egzesiz İntolerans

Proksimal güçsüzlük

Mutlisistemik 
tutulum

Kas biyopsisinde RRF 
ve COX eksikliği

Solunum zinciri 
enzim aktivitelerinin 

biyokimyasal 
değerlendirilmesi 

mtDNA veya nDNA 
mutasyon taraması

Kas biyopsisi: COX (-) 
lifler, RRF+

Kas mtDNA testi 
özellikle cyt b geni 

veya kompleks I

Egzersiz öncesi 
karbonhidrat alımı 

ile bulgularda 
kötüleşme 

Kas biyopsisi: 
PGAM eksikliği Hemolitik anemi

Zihinsel yetersizlik
Proksimal güçsüzlük
Kas biyopsisi: PGK 

eksikliği

Kas biyopsisi: 
PFK eksikliği 
(histokimya, 

biyokimya veya her 
ikisi)

PFK (Tarui, GDH-VII)

PGK (GDH-IX 
izoform A)

İstirahatte CK ++
Egzersiz sırasında normal, 

amonyak ++, CK++++
Moleküler analizi PYGM 

geni
Kas biyopsisi: miyofosfaliz 

eksikliği

Miyofosforilaz 
(McArdle, GDH-V)

Mitokontriyal miyopatiler

Yoğun egzersiz <10 dk

Kramplar, miyalji
Egzersiz ile tetiklenen 

miyoglobinüri

“İkinci rüzgar“ fenomeni
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KONJENITAL MIYASTENIK SENDROM (KMS) – TEDAVI ALGORITMASI

KMS Klinik ve Laboratuvar Şüphesi (+)

Genetik İnceleme İste

Piridostigmin Genetik Sonuç Bekle

Genetik Sonuç Bekle DOK7 COLQ Yavaş Kanal

± 3,4-DAP Salbutamol / Efedrin 
±3,4-DAP Salbutamol / Efedrin Fluoxetin ± Kinidin

Klinik Olarak COLQ, DOK7, Yavaş Kanal Sendromu Şüphesi

(-) (+)
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MİYASTENİA GRAVİS’ Lİ OLGULARDA TİMEKTOMİ ALGORİTMASI3,4,5

Miyastenia Gravis teşhisi ve antikor durumu doğrulandı

Semptomları kontrol altına almak için medikal tedaviye başlayınız

Toraks BT veya Timus MRG ile mediastinal görüntüleme yapınız

Ön mediastinal kitle

Timektomi

Oküler MG 
dışlandıysa

Generalize 
MG

Timektomi

Timektomi 
yapmayınız

Timoma yok

AChR Ab (+) MG 
VEYA

Seronegatif MG

MG semptomları kontrol 
altına alındıktan sonra; 

Timektomi

Aşağıdakilerden 
herhangi biri varsa;

MuSK Ab (+) MG
Oküler MG 

dışlanamıyor
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Herediter  Nöropatiler

Nöbet tipi

Demiyelizan

Otozomal 
dominant

PMP22 
duplikasyonu

(%70)

MPZ mutasyonu
(%5)

PMP22 mut. 
(%2,5) 

PRX mut
GDAP1 mut GJB1 mut

Otozomal 
resesif  X'e bağlı Otozomal 

dominant 

MFN2 mut 
(%33)

MPZ mut (%5)

GDAP1 mut GJB1 mut (%12)

Otozomal 
resesif  X'e bağlı

Demiyelizan
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5. Tutulum paterninin belirlenmesi (Flask paralizi ve…)

+ miyelopati bulguları; seviye veren duyu kusuru, mesane/barsak disfonksiyonu → ATM / Spinal kord  
basısı 
+ simetrik tutulum, arefleksi (± bulbar disfonksiyon, solunum yetmezliği) → GBS
+ febril, pür motor tutulum, asimetrik paralizi (± meningismus) → Polio ve non-polio (örn enteroviral) 
AFP/AFM
+ motor-duyusal alt ekstremite monoparezisi (im injeksiyon sonrası) → İnjeksiyon ilişkili nörit
+ oftalmopleji, pitoz, bulbar güçsüzlük → Miller-Fischer varyantı, botulizm, myastenia gravis
+ proksimal güçsüzlük, kas hassasiyeti, refleksler korunmuş → Viral miyozit, dermatomiyozit 

6. Planlanan Tetkikler

Tüm olgulara kranial + spinal, kontrastlı + kontrastsız, sagittal + aksiyel kesitler içeren MRG önerilir
AFP/AFM düşünülen tüm olgulardan surveyans çalışmaları için gaita ve nazofarenks örneği alınması 
önerilir

Serum biyokimyasal analizler (eletrolitler, magnezyum, fosfat, kreatin kinaz)
X-ray omurga; atlantoaksiyel dislokasyon, vertebral tüberküloz
EMG & NCS; GBS
BOS analizi (BOS’da hücre sayımı, protein, kültür); meningoensefalit, GBS, AFP/AFM, infeksiyöz 
miyelopatiler
EKG; Hipokalemi
İdrar; Porfiri’de porfobilinojenler, Toksik olaylarda idrar

7. Tedavi

Tüm olgulara destek tedavisi (solunum yetmezliği, bulbar güçsüzlük için), vasküler tonusta azalma ve 
şok tablosuna yönelik tedavi, otonom instabiliteye yönelik destek tedavi, yeterli nutrisyon ve beslenme, 
nozokomiyal enfeksiyonların önelenmesi, immobilizasyon ilişkili komplikasyonların önlenmesi

Spesifik tedavi;
GBS; IVIG 2 gr/kg 2-5 gün
ATM; iv metilprednizolon 10-30 mg/kg/gün 3-5 gün (max 1 gr/gün)
Spinal kord basısı; Spinal immobilizasyon, cerrahi müdahele, steroidler (akut travmatik miyelopati)
Dermatomyozit, myastenia gravis; Immunmodülatör tedaviler
Hipokalemi; iv potasyum desteği
AFP/AFM; IVIG, plazmaferez, steroid (enterovirüsler hariç), fluoksetin (enterovirüsde)
(DTR derin tendon reflkesleri, AFP akut flask paralizi, AFM akut flask miyelit, ATM akut transvers miyelit, GBS Guillain Barre 
sendromu,VZV varisella zoster virüs, EMG elektromiyograf, NCS sinir ileti çalışmaları-nerve conduction studies, EKG elektrokardi-
yografi, IVIG intravenöz immunglobulin, iv intravenöz, gr gram, kg kilogram)
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Akut Güçsüzlük Tedavisi

Hastalık Tedavi

Akut poliomiyelit Analjezi, destek tedavisi

Guillain-Barre Sendromu IV Ig
PLEX

Miyastenia Gravis

IV Ig
PLEX

Neostigmin/pridostigmin
Steroid, Azotiopürin

Timektomi

Transvers Miyelit P. MPZ
PLEX

Akut Dissemine Ensefalomiyelit
P. MPZ
PLEX
IV Ig

Porfiri Glukoz
IV hematin

Botulizm Destek tedavisi

Viral Miyozit Destek tedavisi

Dermatomiyozit/Polimiyozit Steroid
İmmünsüpresan ilaçlar

Hipokalemik periyodik paralizi Oral/IV potasyum
Asetazolamid

IV Ig: IV immunglobulin, PLEX: Plazmaferez,
P. MPZ: Pulse metilprednizolon
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KRONIK GÜÇSÜZLÜK TANI VE  
TEDAVI ALGORITMASI

Güçsüzlük, dirence karşı oluşan istemli hareket etme yeteneğinin azalması ya da aktif kas ka-
sılmasında meydana gelen yetersizlik olarak tanımlanır.1 Güçsüzlük, akut veya kronik güçsüzlük 
şeklinde  görülebilir. Sekiz haftadan uzun süren güçsüzlük kronik güçsüzlük olarak bilinmektedir. 
Bu bölümde kronik güçsüzlüğe yaklaşımda tanı ve tedavi algoritmaları vurgulanmaktadır.

Hipotoni ve güçsüzlük sıklıkla ilişkili olmasına rağmen aynı anlama gelmemektedir. Hipotoni-
nin değerlendirilmesinde perinatal olaylar önemli olmakla birlikte fetal yutmada azlık, polihidro-
amnios, hareket azlığı ve malprezentasyon (özellikle makat geliş) yenidoğan değerlendirilmesinde 
yardımcıdır.2 Zor doğum veya travma (vakum aleti ve forseps kullanma) öyküsü intrakraniyal ka-
namalar için risk faktörüdür. Ayrıca yüz ve diğer fizik muayene bulguları (kromozom bozuklukları) 
tanıya yardımcı olmaktadır. Yapılan muayene bulgularıyla kas gücünün şiddeti ve güçsüzlüğün da-
ğılımı hakkında bilgi sağlanabilmektedir. Hipotonik infantta genellikle spontan hareketlerde azal-
ma gözlenmektedir. Traksiyon cevabı, ventral ve vertikal süspansiyonda görülen anormal postural 
reflekslerin varlığı şüphe uyandıran işaretlerdir. İlkel reflekslerin olması gereken zaman aralığında 
yokluğu veya olmaması gereken zaman aralığında devam etmesi ve artmış derin tendon refleksle-
ri birlikteliği serebral hipotoniyi düşündürür. Hipotonik infantta zayıf emme, bilinçte kötüleşme, 
irkilme, konvülziyon, dismorfik bulgular ve organ malformasyonlarının varlığı metabolik hasta-
lıkların da eşlik edebileceği santral nedenleri akla getirmelidir. Yürümeye başlayan çocuklarda ise 
oturduğu yerden kalkma, merdiven çıkma, düğme ilikleme ve saçlarını taramada güçlük ile takılma 
ve sık düşme gibi bulguların varlığı kas gücü değerlendirmesinde çok kıymetlidir. 

Kreatin kinaz (CK) ile birlikte sinir iletim hızı/elektromiyografi çalışmaları kas hastalıklarını ta-
nısında yardımcı bulgulardır. Kas biyopsisi nörojenik veya miyojenik nedenlerin ayırımında değer-
lidir. Ayrıca kas görüntüleme yöntemleri (USG, BT, MRG gibi) günümüzde kullanılmaktadır. Me-
tabolik hastalık şühesinde metabolik taramalar yapılabilir. Kardiyak değerlendirme (EKG, EKO), 
biyokimyasal çalışmalar ve moleküler genetik analiz yöntemleri planlanabilir.3 Kronik güçsüzlükle 
gelen hipotonik infant ve daha büyük çocuklarda tanı ve tedavi algoritması Şekil 1, 2 ve 3’de gös-
terilmiştir.4,5 (Şekillerde verilen sayılar  önerilen tedavi yöntemi açıklamaları olup bu açıklamalar 
şekillerden sonra belirtilmiştir.)
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Dismorfik özellikler
Genişleme

Major anomaliler

Koromozomlar /CGH/
SNP array

1 2 3 4 1

İzoeletrik 
odaklanma VLCFA 7-DHC PWS/AS 

metilasyon

Down, Williams 
Diğer kromozom 

anomalileri

Peroksizomal 
bozukluklar Smith-Lemli-Opitz

Prader-Willi/
Angelman

CDG

KRONİK GÜÇSÜZLÜK TANI VE TEDAVİ ALGORİTMASI

Şekil 1. Santral hipotoni 

CK: kreatin kinaz; CDG: konjenital glikozilasyon bozuklukları; DHC: dehidrokolesterol; GAA: guanidinoasetat; GG: gelişim 
geriliği; GMT: guanidinoasetat metil transferaz; PAA: plazma aminoasitleri; İOA: idrar organik aminoasitleri; VLCFA: çok 
uzun zincirli yağ asitleri
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Normal CK, Global GG

PAA, İOA, Açilkarnitin 
profili, laktat

Gen testi:
MECP2/CDKL5-like

BOS çalışmaları: 
nörotransmitterler 
amino asitler laktat

5 6 7 6 6

İdrar:
GAA/GMT Beyin MRG

Nöbetler
+ / - extrapiramidal bulgular

Metabolik/
Mitokondriyal 

bozukluklar

Pürin/Pirimidin 
metabolizma 
bozuklukları

Rett/Rett-like 
sendromu

Yapısal beyin 
anomalileri 

(ör. Lizensefali, 
şizensefali)

Kreatin eksikliği
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Şekil 2. Periferal hipotoni 

CPT II: Karnitin palmitoil transferaz II; EMG: elektromiyografi; KMD: konjenital müsküler distrofi; SMARD: spinomüskü-
ler atrofi ile respiratuvar distres

+ / - ↑ CK, bilinçte bozulmama, 
güçsüzlük/paralizi

Refkleks yoğunluğu +/- 
dilde fasikülasyon

Miyotoniyi düşündüren 
bulgular

SMARD tip 1 gen testi

SMN1 gen testi

EMG Kas biyopsisi

Konjenital miyotonik distrofi
Konjenital miyasteni

Dejenire Sottas sendromu

Diafragma 
paralizi

Müsküler distrofiler
Konjenital miyasteni

Nemalin miyopati
Santral kor miyopati

Metabolik miyopatiler

SMARDSMA

8 6 9 10
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COL6 testi

Kardiyomiyolopati

Ekokardiyogram

Dilate aort kökü/
asendan aorta

Asit-a-glukozidaz 
enzim testi

PAA/İOA, 
açilkarnitin profili

CPTII enzim 
testi + nötropeni

Eklem hipermobilitesi

Konnektif bağ 
doku bozuklukları

Barth sendromuCPTII eksikliğiPompe hastalığıUllrich/Bethlem 
KMD

5 11 12 6
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Şekil 3. Kombine hipotoni (İAA: idrar aminoasit)

+ / - ↑ CK, global GG , güçsüzlük/paralizi

Beyin MRG

+ Sipinal görüntüleme 
/ seviye veren motor 

duyusal düzeyde 
güçsüzlük

Spinal kord hastalıkları

13 14 14 6

Nistagmus

PLP1 FISH ve 
sekanslama

Makrosefali

İAA

+ Katarakt / ataksi

SIL1 gen testi

Beyaz cevher 
aanomalileri

İzlole serebral 
atrofi

Nöronal migrasyon 
anormallikleri

Marinesco-SjogrenPelizaeus-Merzbacher Canavan 
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İzoelektirik odaklanma PAA / İOA, açilkarnitin profili 
ve/veya laktat, pirüvat

5

Kas biyopsisi

ETC analizi Mitokontriyal DNA 
sekansmanı

Mitokondriyal 
ensefalomiyopatiler

Distro-glikanopatilerCDG Ie ve IId
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Proksimal kaslarda 
güçsüzlük + CK 

yüksekliği + Aile öyküsü

1-Normal DSAP ve 
BKAP amplitüdü

2-Etkilenen kaslarda 
spontan aktivite ±

3-Etkilenen kaslarda 
düşük amplitüdlü, 

kısa süreli, polifazik ve 
erken katılım gösteren 

MÜP’ler

1-Normal DSAP 
amplitüdü

2-Çoğunlukla normal 
BKAP amplitüdü

3-Paraspinal kaslarda 
ve aynı kök tarafından 
fakat farklı sinirlerden 

uyarılan iki kasta 
spontan aktivite ve 

nörojen MÜP’ler

1-Demiyelinizan 
nöropatilerde distal 

latansta uzama ve ileti 
hızında yavaşlama

2-Aksonal 
nöropatilerde BKAP ve 

DSAP amplitüdünde 
azalma

3-Motor aksonal 
nöropatilerde 

spontan aktivite ve 
reinnervasyon bulguları

1-Normal duyusal sinir 
ileti hızı ve amplitüdü

2-Motor sinir BKAP 
amplitüdünde azalma, 

distal latans ve ileti 
hızı normal veya hafif 

etkilenmiş
3-Etkilenen kaslarda 

spontan aktivite, 
fasikülasyon, kompleks 

repetatif deşarj 
Reinnervasyon gelişti 
ise nörojen özellikli 

MÜP’ler, Katılım azalır

Miyopati Radikülopati Polinöropati Motor Nöron Hastalığı

Ekstremitelerde motor 
zaaf + Duyu kusuru yok 
+ Nörolojik muayenede 

1. Ve 2. Motor nöron 
bulguları

Tek ekstremitede 
duyusal ve motor 

zaaf + ilgili radikse ait 
muayene bulguları + 

görüntüleme

Ekstremite distallerinde 
parestezi + distal zaaf ± 

DM, KBY
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Akut Konvülziyon

Midazolam veya
Lorezepam veya     *

Diazepam

Yakın izlem
İleri inceleme

Tedavi –AEİ başlama 
kararı

Havayolu/Solunum/Dolaşım
%100 oksijen, monitorizasyon
Damar yolu / kan şekeri, laboratuvar
Kan şekeri ≤ 2.6 mmol/L ise 0.5 gr/kg 
dekstroz 

#Fenitoin intravenöz (İV) 20 mg/kg veya
Levetirasetam İV 40-60 mg/kg veya
Valproik Asit İV 30 mg/kg

İV kullanımda maksimum doz:
Fenitoin İV 1000 mg/doz
Levetirasetam İV 60 mg/kg, 4500mg/doz
Valproik Asit İV 40 mg/kg, 3000 mg/doz

Midazolam
İntramusküler: 0,2 mg/kg maksimum 10 mg 
İntranazal: 0,2 mg/kg maksimum 5mg/bir taraf
Bukkal: 0,25-0,5 mg/kg maksimum 10 mg
Lorezepam
Bukkal: 0,1 mg/kg maksimum 4 mg
Diazepam
Rektal: 0,5 mg/kg maksimum 20 mg 

*1. Sıra tedavi nöbet devam ediyorsa 5-10 dk arayla 2 ya da 3 kez 
tekrarlanabilir.

2. Sıra Tedavi –Birinci sıra tedavinin 5-10 dk ara ile 2-3 defa tekrarlanmış 
olmasına rağmen nöbet devam ediyorsa 

Konvülziyon durdu

1. Sıra Tedavi

Hastane öncesi

Hastane Yönetim

Konvülziyon durdu

Konvülziyon devam ediyor

Status Epileptikus Yönetimi 

#İnfüzyonu 1 mg/kg/dk hızında başla, %0.9 NaCL ile sulandır, glukoz içeren sıvılar ile aynı damar yolunu tercih etme, 
aritmi varsa tercih etme
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6.	 İlk afebril nöbetten sonra EEG çekilmesi önerilmektedir. Nöbet tipi, epilepsi sendromu, nöbet 
tekrar riski, tedavi seçeneklerinin belirlenmesinde ve prognoz tahmininde yardımcı bir tetkik-
tir. EEG’de epileptiform bulguların yokluğu nöbeti ekarte ettirmez. 

EEG çekimi için ideal zamanlama hakkında veriler net olmamakla birlikte anormalliğin en çok 
nöbetten sonra ilk 24 saat içinde görüldüğü bildirilmektedir. Ayrıca eğer hasta acil servise başvurduy-
sa taburculuk öncesi EEG çektirilmesi gerektiğine dair kanıtlar yetersiz olup hastaya göre düzenleme 
yapılabileceği bildirilmektedir.

Afebril Nöbet Tedavi Yaklaşımı

Tekrarlama riski7 Tetikleyici faktöre yönelik tedavi
Nöbet Kontrolü*

Antiepileptik ilaç kararı8

Yüksek Düşük + Tek Nöbet İlaçsız izlem

Akut Semptomatik/ 
Tetiklenmiş Nöbet

*Konvülziyonla gelen çocuğa akut yaklaşım konusuna ayrı bir algoritma ile değinilmiştir.

7.	 Herhangi bir tetikleyici faktör olmadan 24 saatten daha uzun arayla en az iki kez afebril nöbet 
geçirilmesi antiepileptik ilaçların başlanması için gerekli ve yeterli kriter olarak kabul edilmek-
tedir.  EEG’de epileptik aktivite görülmesi, altta yatan nörolojik hastalık, aile öyküsü, epileptik 
sendromla uyumlu bulgular veya anormal nörogörüntüleme bulguları nöbet tekrar riskinin 
yüksek olduğu durumlardır.  

8.	 İlk afebril nöbetten sonra nöbet tekrar riski ve ilaç yan etkisi göz önünde bulundurularak has-
taya ait özellikler değerlendirilerek aile ile birlikte karar verilmelidir. 
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Nöbet tipine veya epileptik 
sendroma uygun AEİ seçilmeli 
ve en düşük dozda başlanmalı

EVET

EVET

EVET

EVET

EVET

Nöbet kontrolü sağlandıysa; 
ilaca devam edilmeli, 

nöbetsizliğin ikinci 
yılından sonra ilaç kesimi 

değerlendirilmeli

Nöbetler devam ediyor mu?

Antiepileptik ilaç dozu 
artırılmalı

Nöbetler devam ediyor mu?

Tanı doğru mu?   
Hasta uyumu tam mı?

Uygun antiepileptik ilaçla 
değişim veya ikinci ilaç  

eklemesi yapılmalı

Nöbetler uygun dozda, nöbet  
ve sendromik sınıflamaya  
uygun iki ilaç kullanımına 

rağmen devam ediyor mu?

Epilepsi cerrahisi, ketojenik 
diyet veya alternatif diğer ilaç 

seçeneklerini değerlendir

AEİ tolere edilemiyor veya 
idiyosenkratik  reaksiyon 

gelişti ise

Tanı ve sınıflama sonrası tedavi gerekli mi?
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EEG’de burst supresyon paterni

Neonatal Başlangıçlı Nöbet

Nöbet Tipi EME

Evet

Miyokloni

Tonik

Ohtahara Sendromu

Yapısal

Prolif.ve Apopitoz boz:
FokalKD (AKT3,TSC2,MTOR)
Migrasyon boz:
Heterotopi (FLNA, ARFGEF2)
Lizensefali (TUBA1A, LIS1)
Postmigrasyon boz:
Polmikrogiri, şizensefali 
(MTOR, WDR62)

Sinaptik Geçiş boz: STXBP1 
ensefalopatisi  
Kanalopati: KCNQ2 
ensefalopati
KCNT1 mutasyonu
SCN2A ilişkili epilepsiler
Hücre Sinyal boz: CDKL5 EE

Piridoksin bağımlı epilepsi 
(ALDH7A1)
Sülfitoksidaz eks. (SUOX)
Moliben kofaktör eks.
(MOCS1)
Glisin ensefalopatisi (SLDC)
GLUT-1 eksikliği (SLC2A1)

Fonksiyonel Metabolik
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EIEE/ DEE ve Klinik İpuçları
(1)	 Anormal genitalya 
•	 ARX gen mutasyonları [EIEE-1]1,2,4

(2)	 Awake bruksizm
•	 STXBP1(MUNC18-1) [EIEE-4]13-15

(3)	 Anormal hareket (Distoni/ataksi/diskinezi/kore/tremor/
ataksi/parkinsonyen semptomlar)

•	 STXBP1 [EIEE-4]14-18

•	 KCNQ2 [EIEE-7]19-22

•	 SCN8A [EIEE-13]23-25  
•	 GNAO1 [EIEE-17]28,29

(4)	 Anormal ERG
•	 SLC25A22 [EIEE-3]13

(5)	 Allerjik hava yolu hastalığı
•	 ST3GAL3 [EIEE-15]26,27

(6)	 Anormal tonus (sıklıkla konnatal hipotoni)
•	 ST3GAL3 [EIEE-15]26,27

(7)	 Ani açıklanamayan ölüm
•	 SCN mutasyonları [EIEE-13/6]23-25

(8)	 Anormal baş çevresi (sıklıkla makrosefali)
•	 SZT2 [EIEE-18]30,31

↓
HEDEFE YÖNELİK SEKANSLAMA

↓
Array CGH

↓
SNP

↓
WES  

↓
KESİNLEŞTİRİLMİŞ GENETİK SONUÇ

↓
FONKSİYONEL GENETİK ÇALIŞMA

↓
HAYVAN MODELLERİNİN GELİŞTİRİLMESİ

↓
HEDEFE YÖNELİK TEDAVİ STRATEJİSİ YAKLAŞIMI
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Tablo 1: İnfantil epileptik spazm sendromu için tanı kriterleri6

Kesin Uyarılar İstisnalar

Nöbetler
Sıklıkla kümeler halinde ortaya çıkan 
fleksör, ekstansör veya miks epileptik 
spazmlar 

EEG

interiktal:
Hipsaritmi, multifokal veya fokal
epileptiform deşarjlar
(spazmlar başladıktan sonra hızlı bir 
şekilde görülebilir)

İnteriktal: Normal 
EEG Burst-
Supresyon paterni

İktal:
Şüpheli spazmların 
klinik kayıtları 
sırasında normal EEG

Başlangıç yaşı
1-24 ay (epileptik spazmlar daha 
sonra başlayabilir, ancak onlar ISS 
olmaz)

Başlangıç yaşı 1-2 ay

Komorbiditeler

Spazmlar başladıktan sonra gelişimsel 
yavaşlama olur, ancak başlangıçta 
olmayabilir (önemli gelişimsel 
bozuklukları olan bir çocuklarda ayırt 
etmek zor olabilir)

Tanı için MRG veya iktal EEG gerekli midir?: Tanı için MRG gerekli değildir, ancak altta yatan nedeni değerlendirmek 
için tavsiye edilir. İnteriktal çalışma, hipsaritmi veya epileptiform anormallikler veya gelişimsel gecikme gösteriyorsa, 
tanı için iktal EEG gerekli değildir. Hipsaritmi veya epileptiform anormalliklerin yokluğunda iktal kayıt gereklidir.
Muhtemel gelişen sendrom: Beyin hasarı, gelişimsel beyin malformasyonları veya spesifik genetik durumları olan be-
bekler, önemli interiktal EEG anormallikleri (yüksek amplitüd, zemin ritminde yavaşlama ve/veya multifokal deşarjlar) 
klinik açıdan epileptik spazmların gelişimi için dikkatle izlenmelidir. Bununla birlikte, kesin nöbet tipinin başlangıcın-
dan önce ISS sendromu tanısı konulamaz.
Laboratuvar ile desteklenmeyen sendrom: Tanı kaynaklarının sınırlı olduğu bölgelerde interiktal EEG şiddetle tavsiye 
edilir. Ancak, eğer EEG yoksa, deneyimli bir klinisyen tarafından (şahsen veya video kaydında)tipik epileptik spazm 
kümelerine tanık olunursa, diğer klinik zorunlu ve dışlayıcı kriterler ile ISS tanısı konulabilir.
6Zuberi SM, Wirrell E, Yozawitz E, et al. ILAE classification and definition of epilepsy syndromes with onset in neonates 
and infants: Position statement by the ILAE Task Force on Nosology and Definitions. Epilepsia. 2022 Jun;63(6):1349-
1397. 

KAYNAKLAR
1.	 Chopra SS. Infantile Spasms and West Syndrome - A Clinician’s Perspective. Indian J Pediatr. 2020; 87(12): 1040-

1046.
2.	 Lux AL, Osborne JP. A proposal for case definitions and outcome measures in studies of infantile spasms and West 

syndrome: consensus statement of the West Delphi group. Epilepsia. 2004; 45(11): 1416-1428. 
3.	 Go CY, Snead C. İnfantile Spasms and West Syndrome. Duchowny M, Cross JH, Arzimanoglou  A. Editors. Pediatric 

Epilepsy.1st edition. Chine: McGraw-Hill Company. 2013; p 205-212.
4.	 Sahu JK. Infantile spasms--evidence based medical management. Indian J Pediatr. 2014 Oct; 81(10): 1052-5. 
5.	 Nelson GR. Management of infantile spasms. Transl Pediatr. 2015; 4(4): 260-270. 
6.	 Zuberi SM , Wirrell E , Yozawitz E , Wilmshurst JM, Specchio N , Riney K and et al., ILAE Classification & Defini-

tion of Epilepsy Syndromes in the Neonate and Infant: Position Statement by the ILAE Task Force on Nosology and 
Definitions, 2022.



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ640

KAYNAKLAR
1. 	 Sameer MZ, Elaine W, Elissa Y, Jo MW, Nicola S, Kate R, et al. ILAE Classification & Definition of Epilepsy Syndro-

mes in the Neonate and Infant: Position Statement by the ILAE Task Force on Nosology and Definitions.2021:14-16.
2. 	 Caraballo RH, Capovilla G, Vigevano F, Beccaria F, Specchio N, Fejerman N. The spectrum of benign myoclonus of 

early infancy: Clinical and neurophysiologic features in 102 patients. Epilepsia. 2009;50(5):1176-1183. 
3. 	 Verrotti A, Matricardi S, Pavone P, Marino R, Curatolo P. Reflex myoclonic epilepsy in infancy: a critical review. 

Epileptic Disord. 2013;15(2):114-122. 
4.	 Darra F, Fiorini E, Zoccante L, et al. Benign myoclonic epilepsy in infancy (BMEI): A longitudinal electroclinical 

study of 22 cases. Epilepsia. 2006;47(SUPPL. 5):31-35. 
5.	 Hirano Y, Oguni H, Funatsuka M, Imai K, Osawa M. Differentiation of myoclonic seizures in epileptic syndromes: a 

video-polygraphic  study of 26 patients. Epilepsia. 2009;50(6):1525-1535. 



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ642

KAYNAKLAR
1.	 Chahine LM, Mikati MA. Benign pediatric localization-related epilepsies. Part I. Syndromes in infancy. Epileptic 

Disord.  2006;8:169-83.
2.	 Specchio N, Vigevano F. The spectrum of benign infantile seizures. Epilepsy Res.  2006;70 Suppl 1:S156-67.



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ644
HEMIKONVÜLZIYON HEMIPLEJI  

EPILEPSI SENDROMU (HHE)  
TANI VE TEDAVI ALGORITMASIKAYNAKLAR

1.	 Howell, K. B., McMahon, J. M., Carvill, G. L., et al. (2015). SCN2A encephalopathy: A major cause of epilepsy of 
infancy with migrating focal seizures. Neurology, 85(11), 958–966.

2.	 Noebels J. (2015). Pathway-driven discovery of epilepsy genes. Nature neuroscience, 18(3), 344–350.
3.	 Jamuar, S. S., & Walsh, C. A. (2014). Somatic mutations in cerebral cortical malformations. The New England journal 

of medicine, 371(21), 2038.
4.	 Miceli, F., Soldovieri, M. V., Ambrosino, P., Barrese, V., et al. (2013). Genotype-phenotype correlations in neonatal 

epilepsies caused by mutations in the voltage sensor of K(v)7.2 potassium channel subunits. Proceedings of the Na-
tional Academy of Sciences of the United States of America, 110(11), 4386–4391.

5.	 McTague, A., Appleton, R., Avula, S., et al. (2013). Migrating partial seizures of infancy: expansion of the electrocli-
nical, radiological and pathological disease spectrum. Brain : a journal of neurology, 136(Pt 5), 1578–1591.

6.	 Ohba, C., Kato, M., Takahashi, N., et al. (2015). De novo KCNT1 mutations in early-onset epileptic encephalopathy. 
Epilepsia, 56(9), e121–e128.

7.	 Møller, R. S., Heron, S. E., Larsen, L. H., et al. (2015). Mutations in KCNT1 cause a spectrum of focal epilepsies. 
Epilepsia, 56(9), e114–e120.

8.	 McTague, A., Howell, K. B., Cross, J. H., et al. (2016). The genetic landscape of the epileptic encephalopathies of 
infancy and childhood. The Lancet. Neurology, 15(3), 304–316.



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ646

KAYNAKLAR
1. 	 Auvin S, Bellavoine V, Merdariu D, Delanoë C, Elmaleh-Bergés M, Gressens P, et al. Hemiconvulsion-hemiplegia-e-

pilepsy syndrome: Current understandings. Eur J Paediatr Neurol. 2012;16(5):413–21. 
2. 	 Tenney JR, Schapiro MB. Child Neurology: Hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome. Neurology. 

2012;79(1):e1-4. 
3. 	 Aicardi J, Amsili J, Chevrie JJ. Acute Hemiplegia in Infancy and Childhood. Dev Med Child Neurol. 1969;11(2):162–

73. 
4. 	 Franzoni E, Garone C, Marchiani V, Brunetto D, Tonon C, Lodi R, et al. A new case of idiopathic hemiplegia hemi-

convulsion syndrome. Neurol Sci. 2010;31(6):799–805. 
5. 	 Salih MAM, Kabiraj M, Al-Jarallah AS, El Desouki M, Othman S, Palkar VA. Hemiconvulsion-hemiplegia. Epilepsy 

syndrome: A clinical, electroencephalographic and neuroradiological study. Child’s Nerv Syst. 1997;13(5):257–63. 
6. 	 Auvin S, Devisme L, Maurage CA, Soto-Ares G, Cuisset JM, Leclerc F, et al. Neuropathological and MRI findin-

gs in an acute presentation of hemiconvulsion-hemiplegia: A report with pathophysiological implications. Seizure. 
2007;16(4):371–6. 

7. 	 Kim DW, Kim KK, Chu K, Chung CK, Lee SK. Surgical treatment of delayed epilepsy in hemiconvulsion-hemiplegi-
a-epilepsy syndrome. Neurology. 2008;70(22 Pt 2):2116–22. 

8. 	 Van Toorn R, Van Rensburg PJ, Solomons R, Ndondo AP, Schoeman JF. Hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy synd-
rome in South African children: Insights from a retrospective case series. Eur J Paediatr Neurol. 2012;16(2):142–8. 

9. 	 Lee C, Born M, Salomons GS, Jakobs C, Woelfle J. Hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome as a presenting 
feature of L-2-hydroxyglutaric aciduria. J Child Neurol. 2006;21(6):538–40. 

10. 	 Bahi-Buisson N, Kossorotoff M, Barnerias C, Boddaert N, Bourgeois M, Dulac O, et al. Atypical case of hemicon-
vulsions-hemiplegia-epilepsy syndrome revealing contralateral focal cortical dysplasia. Dev Med Child Neurol. 
2007;47(12):830–4. 

11. 	 Nabbout R, Vezzani A, Dulac O, Chiron C. Acute encephalopathy with inflammation-mediated status epilepticus. 
Lancet Neurol. 2011;10(1):99–108. 

12. 	 Jayakody H, Joshi C. Fatal outcome in hemiconvulsion-hemiplegia syndrome. J Child Neurol. 2014;29(3):406–11. 
13. 	 Gastaut H, Poirier F, Payan H, Salamon G, Toga M, Vigououx M. H. H. E. Syndrome Hemiconvulsions, Hemiplegia, 

Epilepsy. Epilepsia. 1959;1(1–5):418–47. 
14. 	 Mirsattari SM, Wilde NJ, Pigott SE. Long-term cognitive outcome of hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome 

affecting the left cerebral hemisphere. Epilepsy Behav. 2008;13(4):678–80. 



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ650

KAYNAKLAR
1.	  Sameer M Zuberi, Elaine Wirrell , Elissa Yozawitz , Jo M Wilmshurst , Nicola Specchio, Kate Riney , Ronit Pressler 

, Stephane Auvin , Pauline Samia , Edouard Hirsch, O Carter Snead , Samuel Wiebe , J Helen Cross , Paolo Tinuper, 
Ingrid E Scheffer, Rima Nabbout. ILAE Classification & Definition of Epilepsy Syndromes in the Neonate and Infant: 
Position Statement by the ILAE Task Force on Nosology and Definitions. Draft: ILAE Classification & Definition of 
Epilepsy Syndromes in the Neonate and Infant. 2021. https://www.ilae.org/files/dmfile/Neonatal_Infantile_Finalap-
ril5.pdf.fyc

2.	 Cross JH, Caraballo RH, Nabbout R, Vigevano F, Guerrini R, Lagae L. Dravet syndrome: Treatment options and ma-
nagement of prolonged seizures. Epilepsia. 2019 Dec;60 Suppl 3:S39-S48. doi: 10.1111/epi.16334. PMID: 31904119.

3.	 Wallace A, Wirrell E, Kenney-Jung DL. Pharmacotherapy for Dravet Syndrome. Paediatr Drugs. 2016 Jun;18(3):197-
208. doi: 10.1007/s40272-016-0171-7. PMID: 26966048.

4.	 Dravet C. Severe Myoclonic Epilepsy of Infancy (Dravet Syndrome). Duchowyn M, Cross JH, Arzimanoglou A 
(Eds). Pediatric Epilepsy. 1 st ed. McGraw-Hill. Printed in China, ISBN 978-0-07-149621-6, 2013.pp 99-111.



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ652
NONPROGRESIF BOZUKLUKLARDAKI  

MIYOKLONIK ENSEFALOPATI (ANGELMAN  
SENDROMU, VS) TANI VE TEDAVI ALGORITMASI

Miks nöbet (Tonik, 
atonik, atipik 

absans, miyoklonik)

Akkiz afazi, BPN, 
TKN

Uzamış febril nöbet, 
jeneralize/fokal nbt, 

miyoklonik, atipik 
absans

Miyoklonik /astatik 
nöbet

EEG:1,5-2,5Hz diken 
dalga

EEG: Temporo-
parietal diken dalga

EEG: İlk yıl N,
sonra diken- 

multiple diken dalga

EEG: Başlangıç N, 
4-7 Hz ritmik teta, 4 
Hz oksipital ritm 3Hz 
diken dalgaburstleri

Lennox-Gastaut 
Sendromu

Landau Klefner 
Sendromu Dravet Sendromu

Doose Sendromu
(MAE)

VPA, LTG, TPM, 
CBM, Ketojenik 

diyet

VPA, LTG, steroid, 
İVİG, cerrahi

Tedavi: VPA 
Stiripentol, CBM, 

TPM, Ketojenik diyet

1. basamak: VPA

2. basamak:  BD, 
Ketojenik diyet, LEV, 

TPM, ZSM

3. basamak: LMT, 
Felbamat, rufinamid

Anormal

Nöbet Tipi

Şekil 1. BPN: basit parsiyel nöbet, KPN: kompleks parsiyel nöbet, TKN: tonik klonik nöbet, KBZ: karba-
mazepin, OXC: okskarbazepin, VPA: valproik asit, LTG: lamotrijin, ESM: etosüksimid  LEV: levatirasetam, 
TPM: topiramat, CBM: Klobazam, İVİG: intravenöz immunglobulin, ZSM: zonisamid, BD: benzodiaze-
pinler.
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UYKUDA SÜREKLI DIKEN DALGALI EPILEPTIK 

ENSEFALOPATI (CSWS/ ESES) 
TANI VE TEDAVI ALGORITMASIdeğerlendirilmesi önerilmektedir.  Tedavinin takibinde izlenecek önemli parametrelerden biri dil 

ve nöropsikolojik değerlendirmedir. Bu değerlendirmeler 2-3 ayda bir tekrarlanmalı ve etkinliği 
görülmeyen tedavilerin yerine yeni tedavi seçenekleri denenmelidir.  Bununla birlikte LKS’de dal-
galı bir klinik seyir olması ve öngörülemeyen remisyonların olması nedeniyle tedavi etkinliğinin 
belirlenmesi zorlaşabilmektedir (Şekil 2).1-3

Farmakolojik Tedavi

Var Yok

Oral steroid

2-3 ay izlem

Cevap var 

Oral steroid uzun dönem IVIG

IVIG tekrarları cerrahi yaklaşım 
- Multipl subpial 

transeksiyon

Cevap yokCevap var

Cevap yok

Konvansiyonel 
Antikonvülzan Tedavi

2-3 hafta izlem -EEG ve 
konuşmada düzelme

Antikonvülzan tedaviye 
devam

Landau-Kleffner Sendromunda Tedavi

Şekil 2. Landau-Kleffner sendromunda tedavi yaklaşımı
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Tablo 1. Uykuda diken-dalga aktivasyonu (SWAS) ile birlikte gelişimsel ve epileptik ensefalopati ve 
SWAS ile birlikte epileptik ensefalopati8

Kesin Uyarılar İstisnalar
Nöbetler Uykuda tonik nöbetler Epileptik spazmlar

EEG

N-REM uykusunda yavaş 
(1,5–2 Hz) diken-dalga 
anormallikleri.
Anormallikler uykuda 
belirgin şekilde aktive olur.

Uykuda jeneralize paroksismal 
hızlı aktivite (Lennox-Gastaut 
sendromunu düşünün)
Hem uyanık hem de uyku 
halindeyken <2,5 Hz’lik jeneralize 
yavaş diken-dalga kompleksleri 
(Lennox-Gastaut sendromunu 
düşünün)

Başlangıç yaşı >1 ve <2 yaş <1 yaş veya >12yaş

Başlangıçta 
gelişim

EEG’de SWAS bulguları ile 
birlikte bilişsel, davranışsal 
veya motor regresyon veya 
geçici duraklama

Prognoz

EEG genellikle anormal kalsa 
da, ergenliğin ortalarında 
EEG’de SWAS paterninde 
remisyon gözlenir.

Tanı için MRG gerekli değildir, ancak genellikle altta yatan etiyolojiyi değerlendirmek için yapılır.
Tanı için uyku EEG’si zorunludur.
Laboratuvar desteği olmayan sendrom: Kaynakların sınırlı olduğu bölgelerde, bu sendroma uyku EEG’si olmadan var-
sayımsal olarak tanı konulamaz.
Not: Vakaların büyük çoğunluğunda uyarı kriterleri yoktur, ancak nadiren görülebilir. Onların varlığı, sendromun tanı-
sında ve diğer durumların değerlendirilmesinde dikkatli olunması ile sonuçlanmalıdır.
Kısaltmalar: EEG, elektroensefalogram; MRG, manyetik rezonans görüntüleme; N-REM, hızlı olmayan göz hareketi; 
SWAS, uykuda ani dalga aktivasyonu
8 Specchio N, Wirrell EC, Scheffer IE, Nabbout R, Riney K, Samia P, et al. International League Against Epilepsy clas-
sification and definition of epilepsy syndromes with onset in childhood: Position paper by the ILAE Task Force on 
Nosology and Definitions. Epilepsia. 2022;63:1398– 1442.



Lennox-Gastuat sendromu Tanı ve Tedavi Algoritması 663

Tablo 1. Lennox–Gastaut sendromu tanı1

Kesin Uyarılar İstisnalar 

Nöbetler

Tonik nöbetler,
Tonik nöbetlere ek olarak 
aşağıdakilerden herhangi biri: Atipik 
absans, Atonik, Miyoklonik,  fokal 
farkındalığı bozulmuş nöbet, jeneralize 
tonik–klonik, Nonkonvulzif status 
epileptikus, Epileptik spazmlar

EEG

1)<2,5 Hz’lik jeneralize yavaş diken-
dalga kompleksleri (veya önceki EEG’de 
bu bulgunun geçmişi)
2)Uykuda jeneralize paroksismal 
hızlı aktivite (veya önceki EEG’de bu 
bulgunun geçmişi)

Düşük frekanslarda 
fotoparoksismal yanıt
(CLN2 hastalığını 
düşünün)

Jeneralize diken-
dalga olmadan 
kalıcı fokal 
anormallik paterni

Başlangıç yaşı <18 yaş >8 yaş

Prognoz
İlaca dirençli epilepsi,
Hafiften ileri dereceye kadar değişen 
entellektüel yetersizlik

Tanı için MRG gerekli değildir, ancak genellikle altta yatan etiyolojiyi değerlendirmek için yapılır.
Tanı için iktal EEG gerekli değildir. Bununla birlikte, miyoklonik atonik nöbetlerle giden epilepsiyi düşündürebilecek 
uyarıları olan veya klinik özellikleri olan bir çocukta ayırıcı tanı açısından düşünülmelidir.
Gelişmekte olan sendrom: Şiddetli DEE'si olan bebeklerin yaklaşık %50'si, örn., IESS veya erken infantil DEE, zamanla 
Lennox Gastaut sendromuna dönüşür.
Laboratuvar desteği olmayan sendrom: Tanı için yardımcı kaynakların sınırlı olduğu bölgelerde, interiktal EEG’de 
uyanıklık sırasında jeneralize yavaş diken-dalga paterninin görülmesi gereklidir.
1Specchio N, Wirrell EC, Scheffer IE, et al. International League Against Epilepsy classification and definition of epi-
lepsy syndromes with onset in childhood: Position paper by the ILAE Task Force on Nosology and Definitions. Epilep-
sia. 2022 Jun;63(6):1398-1442. 
Not: Vakaların büyük çoğunluğunda uyarı kriterleri yoktur, ancak nadiren görülebilir. Onların varlığı, sendromun teş-
hisinde ve diğer durumların değerlendirilmesinde dikkatli olunması ile sonuçlanmalıdır.
Kısaltmalar: CLN2, seroid lipofuscinosis tip 2; IESS, infantil epileptik spazm sendromu; DEE, gelişimsel ve/veya epi-
leptik ensefalopati; EEG, elektroensefalogram; MRI, manyetik rezonans görüntüleme
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Yeni başlangıçlı epilepsi veya epilepsi ile 
subakut bilişsel gerileme

Etiyolojiye yönelik araştırmalar negatifse
Etiyolojisi bilinmeyen epilepsi

İmmünoterapi denemesi
IVMP

3-5 gün boyunca, 30mg/kg/gün, max 1gr, ardından 
4-6 hafta boyunca haftalık olarak tekrarlanabilir

veya 
IVIg 

2g/kg, 2gün boyunca veya 0.4 mg/kg/gün 5gün,
 tek seferlik veya sendroma ve cevaba göre 3 ay 

veya daha uzun süre, aylık olarak devam ettirilebilir
veya 
PLEX 

(alternatif günlerde beş ila yedi kez 50 ml/kg'lık 
değişim)

steroidlere/IVIg'ye karşı kontrendikasyon veya eksik 
yanıt; kritik hasta) 

Otoimmün etiyoloji için düşük klinik şüphe 
ve/veya APE2 puanı <4

Otoimmün etiyoloji için yüksek klinik şüphe 
ve/veya APE2 puanı ≥4 ise

Otoantikor araştır

Alternatif bir etiyolojinin 
daha kapsamlı 

değerlendirmesi

Nöronal spesifik antikor 
pozitifse

Nöral spesifik antikor 
negatifse

*Araştırmayı genişletmeyi 
düşünün

*Enfeksiyöz/genetik 
veya diğer otoimmün 
olmayan etiyolojiler

*Ek tetkikler negatifse 
ve otoimmün epilepsi 
için klinik şüphe 
yüksekse, immünoterapi 
denemesini düşünün

İmmünoterapi denemesinin 
başarısızlığından veya 

yanıtın tam olmamasından 
sonra (erken günler veya 

haftalarda) 
Rituksimab

(haftada 375 mg/m2, dört 
doz veya diğer rejimler) 

veya 
Siklofosfamid
(750mg/m2) 

düşünün

Oral prednizolon (1–2 mg/kg/gün, birkaç hafta-ay boyunca 
azaltılarak devam edilir)

Aylık IVIG (0,4–1,0g/kg 1 gün)
Mikofenolat mofetil (600 mg/m2 oral, günde 2kez; maksimum 2 

g/gün) veya Azatioprin ( 1–3 mg/kg, oral, günde bir kez)
İdame Rituksimab veya Siklofosfamid

Şekil 2. Otoimmün epilepsi için yönetim algoritması2

APE2: Epilepsi ve Ensefalopatide Antikor Prevalansı; IVIg: intravenöz immünoglobulin; IVMP: intravenöz metil 
prednizolon; PLEX: plazmaferez
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II. Kriptojenik Sebepler (Bilinmeyen)

Tablo 1: Nonkonvulzif status epileptikus tedavi algoritması 4,5,6,7

Alt tipler Tedavi Stratejisi

Tipik absans status 
epileptikus

•	 PO ya da İV benzodiazepin
4 mg İV lorazepam; ihtiyaç halinde 10 dk sonra tekrarlanabilir.
Benzodiazepin etkili olmazsa; PO valproik asit ya da İV valproat 

•	 Refraktör olgularda İV levetirasetam, PO topiramat ya da İV lakozamid 
düşünülebilir (nöroloji konsültasyonu ile karar verilir).

Fokal NKSE  
(bilinç bozukluğu yok)

•	 Altta yatan nedenin tedavisine ek olarak;
•	 İV benzodiazepin

4 mg İV lorazepam; ihtiyaç halinde 10 dk sonra tekrarlanabilir
•	 Etkili olmazsa ikinci basamakta; İV fenitoin/fosfenitoin, valproat ve levetirasetam 
•	 İkinci basamak tedaviye de refraktör olgularda PO topiramat ve İV lakozamid 

düşünülebilir (nöroloji konsültasyonu ile karar verilir).

Fokal NKSE  
(bilinç bozukluğu var)

•	 Altta yatan nedenin tedavisine ek olarak;
•	 İV benzodiazepin

4 mg İV lorazepam; ihtiyaç halinde 10 dk sonra tekrarlanabilir
•	 Etkili olmazsa ikinci basamakta; İV fenitoin/fosfenitoin, valproat ve levetirasetam
•	 İkinci basamak tedaviye de refraktör olgularda PO topiramat ve İV lakozamid 

düşünülebilir (nöroloji konsültasyonu ile karar verilir)
•	 Kritik hastalarda ya da uzamış olgularda entübe edip propofol ve midazolam 

infüzyonu uygulamayı düşün

Komayla beraber 
NKSE

•	 İV benzodiazepine ek olarak İV fenitoin/fosfenitoin, valproat ya da levetirasetam 
gibi ikinci bir ilaç uygula

•	 Entübe edip üçüncü ilaç olarak propofol ve midazolam uygulamayı düşün
•	 PO topiramat, İV lakozamid, İV ketamin ya da nörolojist/ yoğun bakım uzmanı 

tarafından önerilen tedavi stratejisini izle
•	 Birçok olgu yoğun bakımda izleme ihtiyaç duyar, yoğun bakımda izlemeyi düşün 
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Gülşen KÖSE 1

REFLEKS ANOKSIK NÖBET TANI VE 
TEDAVI ALGORITMASI

Preadölesan, adölesan yaş çocuk

Kısa çığlık Şiddetli anoksi, ani ağrı, korku

Gevşeme, soluklaşma (15 sn)

Konfüzyon dönemi

Refleks anoksik nöbet

Tedavi

EEG: yüksek voltajlı yavaş 
aktivite

Profilaktik: Valproate, 
karbamazepin

Oküler bası: bradikardi, asistol

Akut: Diazepin, atropin

Opustotonus,miyoklonik hareket, idrar kaçırma, kusma, dil ısırma (1 dk.)
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Erişkin yaş grubunda belirgin semptoma göre veya altta yatan fizyopatolojiye göre bir farmako-
lojik tedavi algoritması oluşturulabilir iken pediatrik yaş grubunda sadece birkaç ilaç için randomi-
ze kontrollü çalışma bulunması nedeni ile zordur. 

Propranolol; POTS’ ta en yaygın semptomun çarpıntı olması ve bu ilaç ile randomize kontrollü 
çalışma bulunması nedeni ile ilk tercih olabilir.18 Ayrıca hipovoleminin ön planda oluğu hastalarda 
pediatrik hastalarda diğer endikasyonlarda yaygın kullanımı nedeni ile fludrokortizon ve desmop-
ressin kullanılabilir. Midodrinin pediatrik POTS hastalarında özellikle nöropatik fizyopatolojiye 
sahip olanlarda randomize kontrollü çalışmalarda etkin olduğu gösterilmiştir. Ancak bu ilaç ülke-
mizde bulunmamaktadır ve yurt dışından bakanlık onayı ile getirilebilmektedir. Diğer ilaçlar için 
ise randomize kontrollü çalışmalara ve tecrübelere ihtiyaç vardır.
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SANTRAL NEDENLI HIPERSOMNOLANS  
TANI VE TEDAVI ALGORITMASI

Parasomni tedavisi

Farmakolojik olmayan 
yöntemler:

•	 Uyku hijyeni 
•	 Tetikleyicilerden kaçınma
•	 Ortam güvenliğinin 

sağlanması
•	 Davranışçı tedaviler:

•	 Programlandırılmış 
uyandırma yöntemi

•	 Psikoterapi
•	 Relaksasyon yöntemleri
•	 Stresle başa çıkma 

terapisi

Gözler kapalı

NREM 
parasomnilerinde:

•	 İmipramin
•	 Klomipramin
•	 Klonazepam 

REM 
parasomnilerinde:

•	 Melatonin
•	 Klonazepam 
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Algoritma 3. Narkolepsi Tip 1 Tedavi Algoritması3

Modafinil 400-600 mg/gün

Metilfenidat 10-60 mg /gün

Katapleksinin Ciddiyetinin Değerlendirilmesi

Orta ya da ciddi katapleksi

Uyku apne
Depresyon

Venlefaksin
37,5-300
mg/gün

Bozulmuş 
gece uykusu

Sodyum 
oksibat 

4,5-9 g/gün

Katapleksi 
tedavisi 

önerilmez

Katapleksi yok ya da hafif

Modafinil 100-400 mg/gün

İlaca Dirençli Katapleksi
•	 Sodyum oksibat 4,5-9 g/gün
•	 Venlefaksin 37,5-300 mg/gün
•	 Klomipramin 10-150 mg/gün
•	 Venlefaksin+Sodyum oksabat

İlaca Dirençli Gündüz Aşırı 
Uykuluk
•	 Sodyum oksibat 4,5-9 g/gün
•	 Pitolisant 20-40 mg/gün
•	 Modafinil+Sodyum oksabat
•	 Modafinil+Metilfenidat
•	 Amfetaminler
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Doku Tanısı
Beyin tümörünün tanısı ve tedavisi cerrahidir. Arzu edilen kitlenin cerrahi ile total rezeksiyonudur.
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Cerrahi
Kemoterapi
Radyoterapi
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Cerrahi prosedürlerin seçimi, displastik lezyonun boyutuna ve nöbet başlangıç zonuna bağlı 
olarak değişecektir ve fokal, lober, multilobar ve hemisferik rezeksiyonları veya bağlantı kesilmele-
rini içerir. 21,22,23 MCD ile ilişkili epilepsiye stereotaktik cerrahi ve lazer interstisyel tedavi (LTT) gibi 
yeni cerrahi yaklaşımlar uygulanmış ve umut verici sonuçlar elde edilmiştir. 24 LTT, açık cerrahiye 
kıyasla daha kısa işlem süresi, daha kısa hastanede kalış süresi ve daha düşük komplikasyon oranları 
ile ilişkilidir.24,25 Büyük veya multigyral lezyonlar yeterli ablasyon için birden fazla yörüngeye ihti-
yaç duyabilir ve bu bireysel vakaya göre ayarlanmalıdır.25 Bununla birlikte, LTT kesin bir histopato-
lojik tanıya izin vermez, bu nedenle şüpheli FCD’si olan hastalarda klinik uygulamasını zorlaştırır 

Cerrahi sonrasında nöbetsizlik için en önemli faktörün, lezyonun tam rezeksiyonu olduğu bil-
dirilmektedir. Tam rezeksiyon, radyolojik görüntüleme yönteminde saptanan lezyonun ya da in-
vaziv monitorizasyonda saptanan iktal alanın rezeksiyonu olarak tariflenmektedir. Tam rezeksi-
yon sağlanmış hastalarda nöbetsizlik oranı ortalama %77 saptanırken, kısmi rezeksiyon yapılmış 
hastalarda nöbetsizlik oranı %20’de kalmaktadır. 26,27 Tam rezeksiyon sağlanamamasının ardındaki 
en önemli nedenler; Kortikal displazi’nin yeri genellikle MR’da bulgu vermediği için tam olarak 
saptanamaması ve Kortikal displazinin hassas alanlarda yerleşim göstermesi sebebiyle fonksiyonel 
nörolojik defisitten kaçınmak amacıyla cerrahi ekibin bilerek kısıtlı rezeksiyon yapmasıdır. 28 
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Tablo 1: Şüpheli bakteriyel menenjit tablosunda ampirik başlangıç antibiyotik tedavisi3

Yaş Olası bakteriyel etkenler Ampirik başlangıç 
antibiyoterapi¥ Antibiyotik dozu*

< 1 ay

Group B streptokoklar, E. coli, 
diğer enterobakteriler,
S. pneumoniae,
Listeria monocytogenes

Ampisilin
ve
Sefotaksim veya
Gentamisin

300 mg/kg/gün (6 dozda)

200 mg/kg/gün (4 dozda)
7.5 mg/kg/gün (3 dozda)

≥ 1 ay
Neisseria meningitidis,
S. pneumoniae,
H. influenza

Sefotaksim veya
Seftriakson
ve
Vankomisin†

225-300 mg/kg/gün (4 dozda)
100 mg/kg/gün (2 dozda)

60 – 80 mg/kg/gün (4 dozda)
¥ H. influenza tip b’den şüphelenilmesi durumunda tedavi başlangıcında deksametazon da verilmelidir.
*Hastanın yaşı ve renal fonksiyonlarına göre doz düzenlemesi yapılması gerekebilir. BOS Gram boyama ve kültür so-
nuçlarına göre tedavi revize edilmelidir.
†Adolesanlarda vankomisin 60 mg/kg/gün (3 dozda) başlanabilir. Penisilin dirençli pnömokok varlığında tedaviye ri-
fampisin eklenebilir.
Tablo, Cherry JD, Harrison GJ, Kaplan SL, Steinbach WJ, Hotez PJ editors. Feigin and Cherry’s Textbook of Pediatric 
Infectious Diseases ‘dan yararlanarak oluşturulmuştur.

Tablo 2: Etkene göre antibiyotik tercihi4

Etken bakteri Tedavi tercihi

Grup B Streptococcus Ampisilin ve aminoglikozit

Escherichia coli Sefotaksim ve aminoglikozit

Listeria monocytogenes Ampisilin ve aminoglikozit

Streptococcus pneumoniae
sefotaksim-duyarlı (MİK ≤ 0.5 μg/ml) Sefotaksim

Streptococcus pneumoniae
penisilin-dirençli (MİK ≥ 0.1 μg/ml)
sefotaksim-dirençli (MİK ≥ 1.0 μg/ml)

Sefotaksim ve vankomisin  ± rifampisin

Neisseria meningitidis
penisilin MİK ≤  0.1 μg/ml Penisilin G veya ampisilin

Neisseria meningitidis
penisilin MİK 0.1 – 1.0 μg/ml Sefotaksim

Haemophilus influenzae Sefotaksim
Tablo, Long SS, Prober CG, Fischer M editors. Principles and practice of pediatric infectious diseases yararlanarak 
oluşturulmuştur.
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Tablo 2: Lyme nöroborelyoz klinik bulgulara göre tedavi önerileri2,3

Antibiyotik Doz Süre (gün)

Kranial sinirleri veya periferik sinir sistemini etkileyen Lyme hastalığı

< 9 yaş

Amoksisilin (oral) 30 mg/kg, günde 3 defa 21

9 – 12 yaş

Doksisiklin (oral) (<45 kg ağırlığında)
5 mg/kg/gün 1. gün, ardından;
2.5 mg/kg/gün, günde 1-2 dozda
(ciddi enfeksiyonda, 5 mg/kg/gün)

21

Amoksisilin (oral) 30 mg/kg, günde 3 defa 21

> 12 yaş

Doksisiklin (oral) 100 mg/doz, günde 2 defa  veya,
200 mg/doz, günde tek doz 21

Amoksisilin (oral) 1 g, günde 3 defa 21

Merkezi sinir sistemini etkileyen Lyme hastalığı

< 9 yaş

Seftriakson (IV) (<50 kg ağırlığında) 80 mg/kg/doz (maks. 4 gr), günde 1 defa 21

9 – 12 yaş

Seftriakson (IV) (<50 kg ağırlığında) 80 mg/kg/doz (maks. 4 gr), günde 1 defa 21

> 12 yaş

Seftriakson (IV)
(oral tedaviye geçişte doksisiklin 
kullanılabilir)

2 gr/doz, günde 2 defa veya,
4 gr/doz, günde 1 defa 21

Doksisiklin (oral) 200 mg/doz, günde 2 defa veya,
400 mg/doz, günde 1 defa 21

Tablo, Neurokids - Child Neurology Workbook ve Lyme Disease: Diagnosis and Management; National Institute for 
Health and Care Excellence kullanılarak oluşturulmuştur.
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İlaçlar Dozlar Süre Yan etkiler

Plekonaril 3x5 mg/kg/doz, oral 7-10 gün Bulantı, ishal

Asiklovir 
0-3 ay: 3x20 mg/kg/doz, 

intravenöz (İV)
>3 ay: 3x10 mg/kg/doz, İV

14-21 gün Böbrek fonksiyonlarında bozulma

Gansiklovir 2x5 mg/kg/doz, İV
14-21 gün

(Tam iyileşme oluncaya 
kadar)

Anemi, lökopeni, trombositopeni
Böbrek fonksiyonlarında bozulma

Foskarnet 2-3x60mg/kg/doz, İV En az 21 gün
(Tam iyileşme oluncaya 

kadar)

Böbrek fonksiyonlarında bozulma
Elektrolit dengesinde bozulma 

İVİG* 1 gram/kg/doz 2 gün İnfüzyon ilişkili reaksiyonlar: ateş, 
titreme

*İmmün yetmezliği bulunan hastalarda antiviral tedavilere ek olarak kullanılabilir.
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Antiviral Tedavi

	• COVID-19 enfeksiyonunda mortalite ve prognoz üzerine etkinliği kanıtlanmış bir antiviral te-
davi bugüne kadar bulunamamıştır.

	• Hafif, orta hastalık bulguları olan çoğu çocuk hastada destek tedavi (sıvı gıda alımının arttırıl-
ması, gerekli olduğunda antipiretik tedavi) yeterlidir.

	• Şu an için ağır hastalık bulguları olan veya ağır hastalık riskine sahip, oksijen ihtiyacı olan 12 yaş 
üstündeki hastalara remdesivir kullanımı B3 düzeyinde, ani başlayan veya giderek artan oksijen 
ihtiyacı olan tüm çocuklara ise çocuk enfeksiyon hastalıkları değerlendirmesiyle remdesivir CIII 
düzeyinde önerilmektedir.

	• Sağlık Bakanlığı COVID-19 rehberinde ise her çocuk hastanın tedavi açısından ayrı ayrı de-
ğerlendirilmesi, ağır pnömoni bulguları olan veya risk faktörü (serebral palsi, nörolojik gelişim 
sorunları, obezite, genetik sendromlar (trizomi 21), kardiopulmoner hastalık ve immünkom-
promize çocuklar ve ergenler) olup, hafif ancak ilerleyen pnömoni bulguları olan çocuklara fa-
vipravir başlanılması önerilmektedir.

SONUÇ

	• Yeni koronavirüs SARS-Cov-2’nin neden olduğu şiddetli enfeksiyonda daha çok akciğer tutulu-
mu ön planda olsa da, MSS ve PSS gibi birçok başka organ sistemi etkilenebilir. 

	• Çocuklarda COVID-19’a bağlı akut nörolojik tutulum; tat/koku kaybı, baş ağrısı, konfüzyon, 
febril konvülziyon, status epileptikus, ensefalopati ve inme şeklinde karşımıza çıkabilir. 

	• Yenidoğanlarda ve çocuklarda COVID-19’un nörolojik tutulumu hala oldukça nadirdir ancak 
son vaka bildirimleri, gelişebilecek nörolojik komplikasyonlar yönünden dikkatli olunmasının 
faydalı olacağını düşündürmektedir. 
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Yaşa Göre Önerilen Tedavi Rejimleri

	• * < 8 yaş: Rifampisin + Trimetoprim-sülfometaksazol + Seftriakson ±Streptomisin
	• * ≥ 8 yaş: Rifampisin + Doksisiklin + Trimetoprim-sülfometaksazol / Seftriakson ± Streptomisin  

İlaç Doz Maksimum 

Rifampisin 15-20 mg/kg/gün 2x300 mg, oral

Trimetoprim 
Sulfometaksozol

10 mg/kg/gün
40 mg/kg/gün

2x160 mg, oral / intravenöz (iv)
2x800 mg, oral

Seftriakson 100 mg/kg/gün 2x2 gram, iv

Doksisiklin 2,2-4,4 mg/kg/gün 2x100 mg, oral

Streptomisin 1

Gentamisin 1
15 mg/kg/gün
6-7,5 mg/kg/gün

1x1 gram, intramuskuler (im)
2x120 mg (iv, im)

1 Tedavinin ilk 2 haftasında diğer antibiyotik tedavileri ile birlikte.
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Tedavi 
	• Nörosistiserkozis tedavisi parankimal veya ekstraparankimal bölge tutulumuna, parazit sayısı ve 

evresine, dejenerasyon ve ilişkili inflamasyona göre bireyselleştirilir.
	• KİBAS bulgusu olmayan canlı kisti olan tüm hastalara 10 gün AP tedavi verilmelidir.

Tedavi Antiparaziter 
(AP) tedavia

Antiepileptik (AE) 
tedavi Kortikosteroid Cerrahi

Endikasyonlar Canlı kisti olan 
tüm hastalar

Albendazol
15mg/kg/gün 
(maksimum 1200 
mg/gün, 10 gün)
Prazikuantelb:

50mg/kg/gün 
(maksimum 3600 
mg/gün, 10 gün)

Nöbeti olan tüm 
hastalar

Fenitoin

Karbamazepin

Levetirasetam

AP tedavi alacak 
tüm hastalar

Perilezyonel ödemi 
bulunan kalsifiye 
kist
 
Diffüz serebral 
ödem 

Deksametazon

0,15-0,6 mg/kg/
gün

Dirençli nöbete yol 
açan kalsifiye kist 

İntraoküler 
sistiserkoz

Medikal tedaviye 
yanıt alınmayan 
semptomatik 
büyük kist 
varlığında

a İntrakraniyal basınç artışı, gözde sistiserkoz, diffüz serebral ödeme eşlik eden ensefalit varlığında antipaziter  (AP) 
tedavi kontrendikedir. Kalsifiye kistlerde AP tedavi verilmesi önerilmemektedir.  b Çoklu lezyona sahip veya albendazole 
yeterli yanıt alınmayan çocuk hastalarda PZQ tedaviye eklenebilir.
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	• Kesin tanıya sahip hastalarda ise , tüberkülomun cerrahi eksizyonu, genellikle medikal tedaviyi 
takiben klinik kötüleşme olduğunda gerçekleştirilir. Tüberkülomun total eksizyonu, yalnızca tü-
berkülomun ön frontal lob, anterior temporal lob veya serebellum gibi beynin elequan olmayan 
bir bölgesinde olduğu durumlarda denenmelidir.28

	• Tüberkülom elequan alanda ve derin yerleşimli ise, kısmi eksizyon veya biyopsi
	• yeterli olabilir.
	• Talamus, bazal ganglionlar ve beyin sapındakiler gibi derin yerleşimli tüberkülom şüphesi olan 

çocuklarda stereotaktik biyopsi iyi bir seçenek olabilir.30

	• Beyin tüberkülomunun total eksizyonundan sonra bile antitüberküloz ilaçlar en az 12 ay boyun-
ca uygulanmalıdır. Bazı hastalar 4 yıla kadar antitüberküloz tedavi gerektirebilir. 25,28

Tüberküloz Beyin Apsesi31

	• Tedavi seçenekleri arasında basit ponksiyon, sürekli drenaj, fraksiyonel drenaj, burrhole den 
tekrarlanan aspirasyon ve apsenin total eksizyonu yer alır.

	• Posterior fossa yerleşimli lezyonlarda ve multiloküle lezyonlarda total eksizyon önerilmektedir.
	• Motor veya konuşma bölgesinde yerleşimli lezyonlarda tercih edilen tedavi apsenin sürekli dre-

najıdır.
	• Kesin tedavi, 12-18 aylık tam bir tüberküloz tedavisi kürü ile desteklenen total eksizyondur.

Kalvaryal Tüberküloz
	• Cerrahi eksizyon ve antitüberküloz tedavi kombinasyonu tercih edilen tedavidir.
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KIST HIDATIK: MEDIKAL VE CERRAHI  
TEDAVI ALGORITMASI

•	 Anamnez ve fizik muayene1

•	 Toraks ve Batın BT
•	 Beyin BT/MRG

Kistik Lezyon

AYIRICI TANI
•	 Kistik beyin tümörleri
•	 Serebral apse
•	 Araknoid kist
•	 Porensefalik kist

•	 Preoperatif Albendazol 10-15 
mg/kg/gün

•	 Monokistiklerde DOT*
•	 Multikistiklerde büyük olana 

cerrahi öncelik ve DOT 
uygulama, küçük olana ise 
ikinci seansta DOT+PAIR**

•	 Derin beyin dokuları ve motor 
korteks gibi kıymetli alanlarda 
ise DOT+PAIR

•	 Postoperatif 6 ay süre ile 10-
15mg/kg/gün Albendazol 
tedavisi

•	 1.,3. ve 6. ay kontrolleri 
sonrası yıllık kontrol(fizik 
muayene, akciğer grafisi, batın 
USG ve beyin MRG/BT)

Hidatik Kist

Şüphede kalındığında serolojik 
testler ve MR spektroskopi

* DOT :Dowling Orlando tekniği
**PAIR:Puncture aspiration ,injection and reaspirasyon
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Ampirik antibiyotik tedavisi Vankomisin(60 mg/kg günde 
4x1)+anti pseudomal B-laktam(örn. sefotaksim 300 mg/

kg günde 3x1),seftriakson 100mg/kg günde 2x1 veya 
meropenem 120 mg/kg günde 3x1) (1)

BOS kültüründe S.aerus(+)

Takip Edilen BOS Kültürü (-)

10 gün daha antibiyotik tedavisi

Yeni şant takılması

BOS kültüründe gram 
negatif basil(+)

Takip Edilen BOS kültürü (-)

14 gün daha antibiyotik tedavisi

Yeni şant takılması Yeni şant takılabilir

BOS kültüründe candida (+)

Amfoterisin B ve/veya 
flusitosin tedavisi

Takip Edilen BOS kültürü (-) tün 
semptom ve bulgularda düzelme 
olması ve tüm BOS bulgularının 

düzelmesi
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GEÇİCİ GÖRME KAYBI İLE GELEN HASTAYA YAKLAŞIM ALGORİTMASI

Hikaye ve Fizik Muayene

Migren
(Baş ağrısı veya eşdeğeri)

Epilepsiyi ekarte 
et (oksipital ya da 

temporal lop epilepsisi)

Bilgi verip rahatlatma
Gerekirse profilaksi

MR görüntüleme
EEG

Kardiyak oskültasyon 
EKG/Holter Monitör TEE

Migrene bağlı görme kaybı düşündüren 
nedenler:
•	 Kişilik profili: ciddi iritabilite, siklik 

kusma, paroksismal tortikollis, gece 
terörü

•	 Atak profili: ışık parıltılarından amorozis 
fugaksa kadar değişen görme bozukluğu 
+/- bulantı eşlik eden baş ağrısı ve uyku 
ile düzelen ışık hassasiyeti

•	 Ailede migren hikayesi

•	 Epileptik nöbet 
•	 Yön değiştiren göz 

hareketleri
•	 Otomatizm
•	 Ataklar sırasında 

göz kırpıştırma
•	 Homonim 

hemianopsi
•	 Optik atrofi 

hikayesi

•	 Romatizmal ateş 
•	 Konjenital kalp 

hastalığı
•	 Uzamış yatak 

istirihati
•	 Ekstremite veya 

pelvis kırıkları
•	 Valsalva manevrası 

ile görme kaybı

Hikaye ve muayenede 
nörolojik veya 
sistemik hastalık 
bulguları

Kalp hastalığını ekarte 
et
•	 Sağdan sola şant 

ve paradoksal 
emboli 

•	 Kapak hastalığı
•	 Mural trombus
•	 Atriyel miksoma

Koagulopati, vaskülopati 
ve hiperviskoziteyi 

ekarte et

Serum testleri CBC, 
PTT, ESR Serum Hgb 
Elektroferezi Serum 
antifosfolipit antikoru, 
Antithrombin III, 
Protein S ve Protein C 
seviyeleri

Muhtelif:
-Papilödem
-Optik disk anomalileri
-Retinal vazokonstruksiyon
-Entopik fenomen
-Uthoff semptomu
-Enfeksiyöz mononükleoz
-Halusinasyonlar
-Şizofreni
-İlaç toksisitesi
-Palinopsi

•	 Hikaye veya 
özgeçmişte 
tromboembolik 
olay öyküsü

•	 Kollajen vasküler 
hastalık öyküsü

Daha sık Nadir
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Tablo 1: Dizartri tiplleri, etyoloji ve semptomlara yaklaşım şeması

Dizartri 
Tipi Etkilenen bölge Etyoloji Eşlik eden klinik 

semptom Konuşma bozukluğu

Spastik piramidal sistem
Serebrovasküler 
olaylar Travma 
Bulber paralizi

Hemiparezi, 
tetraparezi

Boğuk, genizden, yükselen 
alçalan tonda

Ataksik Serebellum Enfeksiyon, 
tümör, kanama

Ataksi, dismetri, 
disdiadokinezi

Patlayıcı, arada tiz ve 
kalın karışık yanlış yerde 
vurgulu

Flask

7,9,10,12.  
Kafa sinir çiftleri 
Üst motor nöron 
hasarı

Tümör, kanama, 
enfeksiyon, ALS, 
SMA

Kafa sinirlerinin  
özgül parazileri 
Kas ve dilde 
fasikülasyonlar, 
güçsüzlük

Nazone konuşma, genelde 
hece bölünmesi ve gramer 
hatası yok

Hipokinetik 
Dizartri Bazal ganglionlar Parkinson 

hastalığı

Mimiklerin 
kaybolması, 
yavaş hareketler, 
tremor

Tek düze, monoton, alçak 
sesle, düşük tonda, sürekli 
ama anlaşılmaz yutulan 
heceleri ile konuşma

Hiperkinetik 
Dizartri Bazal ganglionlar

Syndenem 
koresi, SLE, 
Wilson hastalığı, 
herediter 
distoniler, 
nörometabolik 
hastalıklar v.b.

Distoni, kore, 
atetoz, ballismus, 
tremor

Konuşma başlarken 
zorlanma, heceler ve 
kelimeler bölük bölük, 
uzun duraklamalar, ses 
uzatmalar şeklinde olan 
konuşma
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BIYOELEMENT (MINERAL VE ESER 
ELEMENT) HASTALIKLARININ NÖROLOJIK 

BULGULARI VE TEDAVI ALGORITMASI



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ918

KAYNAKLAR
1.	 Beard JL. Why iron deficiency is important in infant development. J Nutr. 2008 Dec;138;12;:2534-6.
2.	 Gupta PM, Perrine CG, Mei Z, Scanlon KS. Iron, Anemia, and Iron Deficiency Anemia among Young Children in 

the United States. Nutrients. 2016 May 30;8;6:330.



Çocuklarda Otonom Sinir Sistemi Bozuklukları Tanı ve Tedavi Algoritması 921

KAYNAKLAR 
1.	 Axelrod FB, Chelimsky GG, Weese-Mayer DE. Pediatric autonomic disorders.Pediatrics. 2006 Jul;118(1):309-21. 
2.	 Axelrod FB. Disorders of the Autonomic Nervous System: Autonomic Dysfunction in Pediatric Practice. Swaiman 

KF, Ashwal S, Ferriero DM, Schor NF editörler.  Swaiman’s Pediatric Neurology Fifth Edition. Saunders; 2012.p.1703-
19.

3.	 Chelimsky T, Chelimsky G. Disorders of the Autonomic Nervous System.  Daroff RB, Jankovic J, Mazziotta JC, Po-
meroy SL editörler. Bradley’s Neurology in Clinical Practice, 7th Edition. Elsevier; 2015. p.1867-95



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ924

KAYNAKLAR
1.	 Abrams P, Cardozo L, Fall M, et al. The standardisation of terminology in lower urinary tract function: report from 

the standardisation sub-committee of the International Continence Society. Urology. Jan 2003;61(1):37-49.
2.	 Kohli N, Patterson D. InterStim Therapy: A Contemporary Approach to Overactive Bladder. Reviews in obstetrics & 

gynecology. Winter 2009;2(1):18-27.
3.	 Yao J, Zhang Q, Liao X, et al. A corticopontine circuit for initiation of urination. Nature neuroscience. Nov 

2018;21(11):1541-1550.
4.	 Cetinel B, Tarcan T, Demirkesen O, et al. Management of lower urinary tract dysfunction in multiple sclerosis: a 

systematic review and Turkish consensus report. Neurourology and urodynamics. Nov 2013;32(8):1047-1057.
5.	 Cortes GA, Flores JL. Physiology, Urination. StatPearls. Treasure Island (FL)2021.

PEDIATRIK NÖROLOJI HASTALARINDA 
ENDOKRIN ACILLERE TANISAL YAKLAŞIM 

VE TEDAVI ALGORITMASI



PEDİATRİK NÖROLOJİ ALGORİTMALAR VE İLAÇ REHBERİ936

KAYNAKLAR
1.	 Jones DP. Syndrome of Inappropriate Secretion of Antidiuretic Hormone and Hyponatremia. Pediatr Rev. 2018;39:27-

35. 
2.	 Cui H, He G, Yang S, Lv Y, Jiang Z, Gang X, Wang G. Inappropriate Antidiuretic Hormone Secretion and Cerebral 

Salt-Wasting Syndromes in Neurological Patients. Front Neurosci. 2019 8;13:1170. 
3.	 Moritz ML. Syndrome of Inappropriate Antidiuresis. Pediatr Clin North Am. 2019;66:209-226. 
4.	 Patti G, Ibba A, Morana G, Napoli F, Fava D, di Iorgi N, Maghnie M. Central diabetes insipidus in children: Diagnosis 

and management. Best Pract Res Clin Endocrinol Metab. 2020;34:101440
5.	 Fenske W, Refardt J, Chifu I, Schnyder I, et al. A Copeptin-Based Approach in the Diagnosis of Diabetes Insipidus. 

N Engl J Med. 2018: 2;379:428-439
6.	 Dalan R, Chin H, Hoe J, Chen A, Tan H, Boehm BO, Chua KS. Adipsic Diabetes Insipidus-The Challenging Combina-

tion of Polyuria and Adipsia: A Case Report and Review of Literature. Front Endocrinol (Lausanne). 2019:18;10:630. 
7.	 Di Iorgi N, Morana G, Napoli F, Allegri AE, Rossi A, Maghnie M. Management of diabetes insipidus and adipsia in 

the child. Best Pract Res Clin Endocrinol Metab. 2015;29:415-36. 
8.	 Cuesta M, Hannon MJ, Thompson CJ. Adipsic diabetes insipidus in adult patients. Pituitary. 2017;20:372-380.
9.	 Kemp S, Huffnagel IC, Linthorst GE, Wanders RJ, Engelen M. Adrenoleukodystrophy - neuroendocrine pathogene-

sis and redefinition of natural history. Nat Rev Endocrinol. 2016;12:606-15. 
10.	 Moser AB, Borel J, Odone A, Naidu S, Cornblath D, Sanders DB, Moser HW. A new dietary therapy for adrenoleu-

kodystrophy: biochemical and preliminary clinical results in 36 patients. Ann Neurol. 1987;21:240-9.
11.	 Simm PJ, McDonnell CM, Zacharin MR. Primary adrenal insufficiency in childhood and adolescence: advances in 

diagnosis and management. J Paediatr Child Health. 2004;40:596-9.
12.	 Bornstein SR, Allolio B, Arlt W, Barthel A, Don-Wauchope A, Hammer GD, et al. Diagnosis and Treatment of Pri-

mary Adrenal Insufficiency: An Endocrine Society Clinical Practice Guideline .J Clin Endocrinol Metab. 2016:101; 
364-389.

13.	 Hussain K. Diagnosis and management of hyperinsulinaemic hypoglycaemia of infancy. Horm Res. 2008;69:2-13. 
14.	 Neylon OM, Moran MM, Pellicano A, Nightingale M, O’Connell MA. Successful subcutaneous glucagon use for 

persistent hypoglycaemia in congenital hyperinsulinism. J Pediatr Endocrinol Metab 2013;26:1157- 1161.
15.	 Banerjee I, Forsythe L, Skae M, Avatapalle HB, Rigby L, et al. Feeding Problems Are Persistent in Children with Se-

vere Congenital Hyperinsulinism. Front Endocrinol (Lausanne). 2016 :9;7:8. 
16.	 Demirbilek H, Hussain K. Congenital Hyperinsulinism: Diagnosis and Treatment Update. J Clin Res Pediatr Endoc-

rinol. 2017:30;9:69-87. 
17.	 Abalı ZY. Turan S. Bölüm 16.2 Hipokalsemi. Darendeliler F, Aycan Z, Kara C, Özen S, Eren E, editörler. Çocuk En-

dokrinolojisi ve Diyabet. 1. Baskı. İstanbul Tıp Kitabevleri. 2021. p.1748-73
18.	 Pepe J, Colangelo L, Biamonte F, Sonato C, Danese VC, Cecchetti V, Occhiuto M, Piazzolla V, De Martino V, Ferrone 

F, Minisola S, Cipriani C. Diagnosis and management of hypocalcemia. Endocrine. 2020;69:485-495. 
19.	 Young WF Jr. Pheochromocytoma: 1926-1993. Trends Endocrinol Metab. 1993;4:122-7.
20.	 Gross P, Reimann D, Henschkowski J, Damian M. Treatment of severe hyponatremia: conventional and novel aspe-

cts. J Am Soc Nephrol. 2001;12 Suppl 17:S10-S14.
21.	 Bardak S, Turgutalp K, Demir S, Kıykım A. Güncel Gelişmeler Işığında Hiponatremi ve Yönetimi Recent Develop-

ments in Hyponatremia and Its Management. Türk Neph Dial Transpl. 2015:148-57.

PEDIATRIK NÖROLOJI HASTALARINDA  
SIVI – ELEKTROLIT DÜZENSIZLIKLERINE TANISAL 

YAKLAŞIM VE TEDAVI ALGORITMASI



Pediatrik Nöroloji Hastalarında  Sıvı – Elektrolit Düzensizliklerine Tanısal Yaklaşım ve Tedavi Algoritması 945

HİPERFOSFATEMİYE YAKLAŞIM 9

HİPERFOSFATEMİ

İdrar fosforu

Serum kreatinin 

Serum kalsiyum 

N

↓

Hipokalsemi 
açısından ileri 

inceleme 

↑

N

Akromegali
Tümoral 

kalsinozis
Hiperostozis

Redistribüsyon
Akut respiratuar asidoz
Akut metabolik asidoz

Artmış fosfor yükü
Fosfat içeren enemalar
Fosfat içeren laksatifler
Yüksek fosfatlı 
hiperalimentasyon
Bifosfonat kullanımı
Vitamin D intoksikasyonu
Akut respiratuar asidoz
Akut metabolik asidoz

ABH: akut böbrek hasarı, KBH: kronik böbrek hastalığı, ↑: artmış, ↓:azalmış, N:normal
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TALYUM ZEHİRLENMESİ

TEDAVİ

ARSENİK ZEHİRLENMESİ

TEDAVİ

Nörolojik bulgular;
•	 Kraniyal nöropatiler
•	 Nöbetler 
•	 Demans 
•	 Deliryum 
•	 Koma

•	 Hemodiyaliz, hemoperfüzyon veya 
hemofiltrasyon yoluyla talyum kan 
seviyelerini düşürmek

•	 Gastrointestinal sistemden emilimin 
önlenmesine prusya mavisi de 
yardımcı olabilir

Nörolojik bulgular;
•	 Ensefalopati
•	 Guillain-Barré benzeri nöropati

•	 Hastayı talyum maruziyetinden 
uzaklaştırmak

•	 Şelasyon tedavisi
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Adjuvan Ajanlar15,16 İlaç Dozları

Gabapentin

İlk 3 gün 10-15 mg/kg/gün doz üçe bölünerek 
kullanılmalı

Etkili dozlar ise 3-4 yaş arası çocuklarda 
25 mg/kg/gün

5-12 yaş arası 25-35 mg/kg/gün 
(doz üçe bölünerek)

12 yaşından büyüklerde oral 300 mg günde 
3 kez

Türkiye’de kullanımı prospektif 
bilgisi olarak 6 yaşından küçüklerde 

yeterli deneyim yoktur olarak 
belirtilmektedir.

Pregabalin

4 ≥ ve <17 yaş aralığında
<30 kg, 2,5 mg/kg/gün/doz günde 2 veya 3’e 

bölünerek kullanılmalı
≥30 kg’da ise başlangıç 3,5 mg/kg/gün/ doz 

günde 2 veya 3’e bölünerek kullanılmalı

Türkiye’de kullanımı prospektif 
bilgisi olarak 18 yaşından küçüklerde 

yeterli deneyim yoktur olarak 
belirtilmektedir.

Trisiklik Antidepresanlar 
(Amitriptilin)

Başlangıç dozu yatmadan önce, ilk 4 gün 0,2 
mg/kg (maksimum 10 mg), sonrasında 0,4 mg/

kg çıkarılır

Türkiye’de kullanımı, prospektif 
bilgisi olarak 12 yaşından küçüklerde 

kullanımı önerilmemektedir.
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	A İlaç Adı: 

	➢ İlaç Formu: Tablet (hızlı salınım, yavaş sa-
lınım, kapsül, efervesan) /şurup/ enjektabl 
formları ve formların mg-mg/ml cinsinden 
formunu içerir.

Endikasyonu
	➢ Pediatrik Nörolojik Endikasyon
	➢ Diğer endikasyon: Pediatrik nöroloji dışı ya 
da erişkin kullanım endikasyonları

Mekanizma:

Doz:

Örn: 10 kg hasta
20 mg/kg/gün/2 dozda: Toplam doz 2 doza 
bölerek uygulanır: 2x100mg
20mg/kg/doz x2 dozda: doz başına yapılan 
hesap 2 kez verilir: 2x200mg
Başlangıç: Artış: Kademeli artırılması gere-
ken ilaçlarda ayrıntılı doz anlatımı verilmiş-
tir.
İdame:
	➢ Max: Ulaşılabilen doz başına ve günlük mak-
simumlar belirtilmiştir. Genellikle erişkin 
dozlarından daha yüksek dozlara çıkılmaz.
	➢ Yan etkiler ve kontrendikasyonlar: Önce-
likle kontrendike durumlar ve dikkat edil-
mesi gerekenler vurgulanmıştır. Ardından 
önem ve sıklığa göre yan etkiler ve yapılması 
gereken değişiklik ya da destek tedavi seçe-
neği bilgisine ulaşılabilenler verilmiştir.
	➢ Atılım yolu: İlacın ön planda eliminasyon 
ve metabolize olma yolları verilmiştir. Böb-
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rek ve karaciğer yetmezliği konusunda doz 
ayarlaması yönünden öneriler için ilgili kıla-
vuzlar incelenmelidir. Ulaşılabilen doz ayar-
laması gerekliliği durumu kısa özet olarak 
bildirilmiştir.
	➢ Yarı ömrü: Eliminasyon için t ½ süresidir.

	A İlaç adı: Asetazolmid (AZA)

	➢ İlaç Formu: Tablet 125-250mg suspansiyon: 
25mg/ml yavaş salınımlı, kapsül: 500mg, En-
jektabl:500mg/ml (2.05 meq/500mg Na içe-
rir)

Endikasyonu
	➢ Pediatrik Nörolojik Endikasyon: Kafa içi 
basınç artışında; serebrospinal sıvı üretimini 
azaltma yoluyla basıncı azaltma
Parsiyel, generalize ya da absans epilepside 
alternatif tedavi seçeneği olarak
Tip 2 epizodik ataksi
Hipoksiye eşlik eden santral solunumsal bo-
zukluk

Diğer Endikasyon:
İdrar alkalinizasyonu
İntraokuler basınç artışı
	➢ Mekanizma: Karbonik anhidraz inhibisyo-
nu, diüretik

Doz:

Başlangıç:

	➢ İnfant: 8mg / kg / 3 dozda (maks. 100 mg / 
kg / gün)
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renç oluşturarak hem de salgılanmasını azal-
tarak hipokalseminin yaygın bir nedenidir.
*Hipomagnezemili hastalarda, hipokalsemi 
dirençli olabilir. Bu nedenle, serum magnez-
yum konsantrasyonu düşükse, magnezyum 
sülfat infüzyonu verilmelidir( bakınız Mag-
nezyum sülfat)
Hafif semptomatik veya kronik 
hipokalsemi
Daha hafif derecelerde akut hipokalsemisi 
olan hastalar (serumla düzeltilmiş kalsiyum 
konsantrasyonu 7.5-8 mg/dl’nin [1.9-2.0 
mmol/L] üzerinde veya serum iyonize kal-
siyum konsantrasyonu 3.0 mg/dL’nin [0.8 
mmol/L] üzerinde ]) veya kronik hipokal-
semi için oral kalsiyum( kalsiyum karbonat 
ya ada kalsiyum sitrat) takviyesi tercih edilir 
Hastala sıklıkla asemptomatiktir veya hafif 
semtomları olabilir
(Örn.: oral paresteziler).
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