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Olgu Sunumu /Case Report

Jaffe Campanacci Sendromu ve Nonkonviilzif

Status Epileptikus: Bir Olgu Sunumu

Jaffe Campanacci Syndrome and Non-Convulsive Status Epilepticus: A Case Report
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O0ZET

Jaffe Campanacci sendromu non-ossifiye fibromlar ve cafe au lait lekelerinden
olusur. Bazi hastalarda mental retardasyon goriilebilmektedir. Nonkonviilzif sta-
tus epileptikus, cesitli hastaliklarla iligkili olabilmektedir. Bununla birlikte, bildigi-
miz kadariyla bu iki durum arasinda bir iliki literatiirde daha 6nce bildiriimemis-
tir. Biz bu yazimizda Jaffe Campanacci sendromu olan ve nonkonviilzif status epi-
leptikus gelisen bir hastayi sunduk. (NGropsikiyatri Arsivi 2010; 47: 78-80)
Anahtar kelimeler: Jaffe Campanacci Sendromu, Nonkonviilzif Status Epilepti-
kus, EEG

ABSTRACT

Jaffe-Campanacci syndrome consists of non-ossifying fibromas of the bones and
café au lait spots. Mental retardation is also observed in some patients.
Non-convulsive status epilepticus may be associated with various diseases. Ho-
wever, to our knowledge, no association between these two conditions has been
reported in the literature. We report a patient with Jaffe-Campanacci
syndrome who developed non-convulsive status epilepticus. (Archives of
Neuropsychiatry 2010; 47: 78-80)

Key words: Jaffe-Campanacci syndrome, Non-convulsive Status Epilepticus, EEG

Giris

Status epileptikus epileptik ndbet aktivitesinin 30 dakikadan
daha uzun siirmesi veya iki n6bet arasinda bilincin agilmadan se-
riler halinde devam etmesidir. Sebep oldugu yiiksek oranda mor-
bidite ve mortalite nedeniyle ndrolojik acillerden biridir. Konviilzif
ve nonkonviilzif status epileptikus olarak ikiye ayrilir (1,2).

Nonkonviilzif Status Epileptikus (NKSE) otuz dakikadan fazla
siiren mental durum degisikligi ve davranig bozuklugu ve bu kli-
nik tabloya eslik eden EEG'de epileptiform aktivite ile karakterize
uzamis epileptik durumdur (1,2). Basit parsiyel, kompleks parsiyel
ve absans ndbetlerden olusabilir. Herhangi bir yasta ortaya ¢ika-
bilir, yaslilarda yetiskinlerden daha sik goériilmektedir (1). Yillik in-
sidansi 1.5-18.5/100000 olarak bildirilmektedir (3). Tim statuslu
olgularin %25-50'sinin NKSE oldugu tahmin edilmektedir (1).
NKSE'un klinik 6zellikleri nérolojik ve psikiyatrik bircok hastalikla

ayirici tanisini giiclestirmektedir. NKSE'li hastalarda ajitasyon,
letarji, agresif davranig, konusmada azalma, mutizm, konfiizyon,
deliryum ya da bos bakma tarzindaki biling degisikliklerine géz
kirpma, goz etrafinda sedirme, fasiyal ya da ekstremitelerde
myoklonus tarzinda kasilmalar, giinliik yasamda tuhaf karsilana-
bilecek davraniglar, uygunsuz giilmeler, aglamalar, sarki sdyle-
meler tarzinda davranis dedgisiklikleri, anoreksi, bulanti, kusma
gibi vejetatif belirtiler eslik edebilir (1-4). Olgularin gogunda epi-
lepsi dykiisii vardir. Nonkonviilzif Status Epileptikus her tiirlii me-
tabolik, toksik, infeksiydz ya da hipoksik iskemik beyin hasari so-
nucunda goriilebilir (1,3-5). Olgularin ¢ogu intravendz benzodi-
azepine yanit verir. Direncli olgularda diger antiepileptik ilaglar
kullanilabilir (1,3,4).

Jaffe Campanecci sendromu ilk olarak 1958 yilinda Jaffe ta-
rafindan daha sonra da 1978'de Campanacci tarafindan tanim-
lanmigtir (6). Kalitimi ve nedeni tam olarak bilinmemektedir. Ge-
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nellikle 5-15 yas arasinda ve erkeklerde kizlardan daha fazla
oranda goriillir (7). Non-ossifiye fibromlar (NOF) ve cafe au lait
lekeleri ile karakterizedir (6). NOF'lar en sik distal femur ve prok-
simal tibia gibi uzun kemiklerde goriiliir. Genellikle tek tarafli ol-
makla birlikte bazen cift tarafli olarak da gariilebilir. Mental retar-
dasyon az sayida hastada bildirilmigtir. Jaffe-Campanacci sen-
dromu Norofibramatosis Tip 1 (NF1) ile benzer dzellikler gosterir.
NF1'de ek olarak Lisch nodiilleri, aksiler cillenme, kutandz fib-
romlar, aile dykiisii ve optik gliomlar olur (7). NF1'e benzemesine
ragmen Jaffe Campanacci sendromunda epileptik nobet daha
once bildirilmemistir. Biz bu yazimizda nonkonviilzif status epi-
leptikus tablosu ile gelen Jaffe Campanacci sendromlu bir olgu-
yu sunuma deger bulduk.

Olgu Sunumu

Kirk bir yagindaki kadin hastanin, klinigimize basvurmadan 1
glin 6nce 2-3 dakika siiren konugmama, etrafa anlamsiz hakma
tarzinda sikayeti olmustu. Biling kaybi, ekstremitelerde kasilma
ve otomatizma tarif edilmiyordu. Giin iginde bu sikayeti bircok
kez tekrarlamig, giderek etrafa olan ilgisi azalmig ve siirekli dal-
ginlik hali baglamisti.

0zgecmisi sorgulandiginda 1 sene dnce de benzer sikayetle-
rinin 2 giin siire ile aralikh olarak tekrarladigi ve kendiliginden
gectigi 6grenildi. 3 yil 6nce multipl kemik kisti nedeniyle incele-
nen hastaya Jaffe - Campanacci sendromu tanisi konmus ve fib-
romlar eksize edilmis. Aile dykiisii sorgulandiginda; anne-baba
akrabaligi yoktu. 6 kardes olan hastanin diger aile bireylerinde
bilinen bir hastalik yoktu. Bir diisiik dykiisii vardi, yasayan 3 go-
cugundan biri motor-mental retarde idi.

Hastanin ndrolojik muayenesinde; bilinci agik, kooperasyonu
zayifti. Cevreye ilgisi azalmis, apatikti, sorulara kisa cevaplar ve-
riyordu. Kranial sinir ve motor muayenesi normaldi. Patolojik ref-
leks yoktu.

Karaciger, bobrek fonksiyonlari, elektrolit diizeyleri normaldi.
Acil serviste gekilen bilgisayarl beyin tomografisi normaldi.

Elektroensefalografik incelemesinde zemin aktivitesi normal-
di, siirekli olarak jeneralize diken-dalga aktivitesinin ortaya ¢ikti-
g1, bu aktivitenin IV diazepam sonrasi baskilandigi saptandi
(Sekil 1, 2). Beyin MR gériintiilemesinde sentrum semiovale dii-
zeyinde subkortikal yerlesimli milimetrik boyutta nonspesifik glio-
tik odaklar, kalvaryumda diploe mesafesinde genisleme izlendi.

Hastaya nonkonviilzif status epileptikus tanisiyla toplam 20
mg diazepam IV olarak verildi. Sikayetleri azalan hasta tam ola-
rak diizelmeyince 15 mg/kg IV fenitoin yiiklemesi (750 mg) yapil-
di ve idame tedavide valproik asid 1000 mg/giine gecildi. Bu te-
davi ile hastanin klinigi saatler igcinde tamamen diizeldi. Takip
eden giinlerde ¢ekilen kontrol EEG’leri normaldi.

Jaffe-Campanacci sendromunda literatiirde goz ve kalp tutu-
lumu da bildirildigi igin, hastanin g6z ve kalp incelemeleri yapildi.
Patoloji saptanmadi.

Tartisma
Status epileptikus sebep oldugu yiiksek oranda morbidite

ve mortalite nedeniyle ndrolojik acillerden biridir. Konviilzif ve
nonkonviilzif status epileptikus olarak ikiye ayrilir. NKSE, komp-

leks parsiyel ve absans nobetleri icerir (1). NKSE en az 30 daki-
ka siiren elektroensefalografik kaniti olan, konviilziyon olmaksi-
zin devamli ya da aralikli epileptik aktivite olarak tanimlamistir.
EEG ile korele dedgil ise olasi, korele ise kesin NKSE olarak ka-
bul edilir (8).

Nonkonviilzif status epileptikus konfiizyonel durum seklinde
olusabilir. Bu nedenle klinik olarak taninmasi zordur. Hastalarin
siklikla ge¢mislerinde nobet hikayesi yoktur. Baglangici anidir
ve tiim hastalarda degdismis ruh hali ve tipik olarak giinler ve
haftalar siiren davranis degisiklikleri vardir. Nonkonviilzif sta-
tustaki hastalar her ne kadar durgun iseler de karakteristik ola-
rak uyaniktirlar. Bu durum anormal davranig, hareket ve tavir
dedisiklikleri ile ilk kez meydana gelirse siklikla halisiinasyon-
larla birlikte paranoya ve katatoni gibi psikiyatrik bozukluk ola-
rak degerlendirilir. Hafiza kaybi, dezoryantasyon ve ruh halinde
dedgisiklikler 6n planda o hasta demans, inme, metabolik-toksik
ensefalopati gibi tanilari alabilir. Tanisal olarak NKSE EEG’si,
fokal ya da jeneralize, genellikle 2 Hz'den daha fazla diken-ya-
vas-dalga desarjlari ile karakterize devamli nébet aktivitesi ola-
rak tanimlanmistir (8). Nonkonviilzif status tanisi intravenéz di-
azepam (5-10mg) veya lorazepam (1-2 mg)'a EEG de epilepti-
form aktivitenin kaybolmasi ve mental durumun normale ddn-
mesi gibi yanitlarla dogrulanir (4).

Jaffe-Campanacci sendromu non-ossifiye fibromlar, cilt lez-
yonlari ve bazen de mental retardasyonla giden bir sendromdur.
Genellikle femur, humerus ve tibia gibi biiyiik kemikleri tutmakta-
dir ancak fibula, pelvis, radius ve ulna gibi kemik tutulumlar da
bildirilmistir. Bu nadir gériilen sendromda agir olgularda kriptor-
sizm, hipogonadizm, okiiler bozukluklar, alopesi, kardiyovaskiiler
ve renal anormallikler bildirilmistir (6,7,9). Kalitimi ve nedeni tam
olarak bilinmemektedir. Genellikle erkeklerde kizlardan daha faz-
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Sekil 1. Jenerallze 3-4Hz dlken dalga aktivitesi

Sekil 2. Diazepam sonrasi EEG’de diizelme ve normal zemin aktivitesi
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la oranda goriiliir. Deri lezyonlari cafe au lait lekelerine benzeyen
kahverengi siyah arasi degisen renklerde ve genellikle gdvde de
bulunmakla birlikte tiim vakalarda gézlenmeyebilir. Nérofibroma-
tosis de gariilen anjiom ve ndrofibrom gibi kutandz bulgular Jaf-
fe Campanacci Sendromunda da gdriilebilir. Bu bulgularla no-
rofibromatozisin bir formu olabilecegini diistindiirmektedir (7).
Jaffe Campanacci sendromu tanisi konulan hastalar ndrofibro-
matosis acgisindan da arastinlmahdir. Nérofibromatozis Tip 1,
Tuberoskleroz ve Sturge Weber gibi nérokutandz sendromlar
ve epilepsi/status epileptikus birlikteli§i pek cok vakada bildiril-
mistir (10-12).

Bizim hastamizda ani baglayan etrafindakilerle iletisime gir-
meme, bos bakinma, yakinlarini tanimama, yemek yememe gibi
davranis ve biling dedgisiklikleri ile acil servise basvurmus ve psi-
kotik bozukluk 6n tanisi ile psikiyatri tarafindan degerlendirilmis-
ti. Hastada sikayetler devam ederken c¢ekilen EEG de siirekli je-
neralize epileptik anormallik gdriilmesi ve bu aktivitenin diaze-
pam uygulanmasi baskilanmasi ile nonkonviilzif status epilepti-
kus tanisi kondu.

Jaffe-Campanacci sendromu non-ossifiye fibromlar, cilt lez-
yonlari ve bazen de mental retardasyonla giden bir sendromdur.
Ndrofibromatosis tip 1'e benzer zellikler sergiler. Ancak Jaffe-
Campanacci sendromu ve epilepsi birlikteligi literatiirde bildiril-
memistir. Biz de davranis dedgisiklikleri ve biling bozulmasi ile ge-
len, EEG ile tanisi kesinlestirilmis bir nonkonviilzif statuslu hasta-
nin Jaffe Campanacci sendromu birlikteligini ve NF1 ile benzerli-
gini sunmaya deger bulduk.
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