
Özden KAMIfiLI, Suat KAMIfiLI, Sibel ALTINAYAR, Yüksel KABLAN, Cemal ÖZCAN
‹nönü Üniversitesi Turgut Özal Özal T›p Merkezi, Nöroloji Anabilim Dal›, Malatya, Türkiye

Jaffe Campanacci Sendromu ve Nonkonvülzif
Status Epileptikus: Bir Olgu Sunumu
Jaffe Campanacci Syndrome and Non-Convulsive Status Epilepticus: A Case Report

Olgu Sunumu / Case Report78

Yaz›flma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Özden Kam›fll›, ‹nönü Üniversitesi Turgut Özal Özal T›p Merkezi, Nöroloji Anabilim Dal›, Malatya, Türkiye 
E-posta: drozdenkamisli@yahoo.com Gelifl tarihi/Received: 15.09.2009 Kabul tarihi/Accepted: 05.11.2009

© Nöropsikiyatri Arflivi Dergisi, Galenos Yay›nevi taraf›ndan bas›lm›flt›r. Her hakk› sakl›d›r. / © Archives of Neuropsychiatry, published by Galenos Publishing. All rights reserved.

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)
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ÖZET 
Jaffe Campanacci sendromu non-ossifiye fibromlar ve cafe au lait lekelerinden
oluflur. Baz› hastalarda mental retardasyon görülebilmektedir. Nonkonvülzif sta-
tus epileptikus, çeflitli hastal›klarla iliflkili olabilmektedir. Bununla birlikte, bildi¤i-
miz kadar›yla bu iki durum aras›nda bir iliflki literatürde daha önce bildirilmemifl-
tir. Biz bu yaz›m›zda Jaffe Campanacci sendromu olan ve nonkonvülzif status epi-
leptikus geliflen bir hastay› sunduk. (Nöropsikiyatri Arflivi 2010; 47: 78-80)
Anahtar kelimeler: Jaffe Campanacci Sendromu, Nonkonvülzif Status Epilepti-
kus, EEG

Girifl

Status epileptikus epileptik nöbet aktivitesinin 30 dakikadan
daha uzun sürmesi veya iki nöbet aras›nda bilincin aç›lmadan se-
riler halinde devam etmesidir. Sebep oldu¤u yüksek oranda mor-
bidite ve mortalite nedeniyle nörolojik acillerden biridir. Konvülzif
ve nonkonvülzif status epileptikus olarak ikiye ayr›l›r (1,2). 

Nonkonvülzif Status Epileptikus (NKSE) otuz dakikadan fazla
süren mental durum de¤iflikli¤i ve davran›fl bozuklu¤u ve bu kli-
nik tabloya efllik eden EEG’de epileptiform aktivite ile karakterize
uzam›fl epileptik durumdur (1,2). Basit parsiyel, kompleks parsiyel
ve absans nöbetlerden oluflabilir. Herhangi bir yaflta ortaya ç›ka-
bilir, yafll›larda yetiflkinlerden daha s›k görülmektedir (1). Y›ll›k in-
sidans› 1.5-18.5/100000 olarak bildirilmektedir (3). Tüm statuslu
olgular›n %25-50’sinin NKSE oldu¤u tahmin edilmektedir (1).
NKSE’un klinik özellikleri nörolojik ve psikiyatrik birçok hastal›kla

ay›r›c› tan›s›n› güçlefltirmektedir. NKSE’li hastalarda ajitasyon,
letarji, agresif davran›fl, konuflmada azalma, mutizm, konfüzyon,
deliryum ya da bofl bakma tarz›ndaki bilinç de¤iflikliklerine göz
k›rpma, göz etraf›nda se¤irme, fasiyal ya da ekstremitelerde
myoklonus tarz›nda kas›lmalar, günlük yaflamda tuhaf karfl›lana-
bilecek davran›fllar, uygunsuz gülmeler, a¤lamalar, flark› söyle-
meler tarz›nda davran›fl de¤ifliklikleri, anoreksi, bulant›, kusma
gibi vejetatif belirtiler efllik edebilir (1-4). Olgular›n ço¤unda epi-
lepsi öyküsü vard›r. Nonkonvülzif Status Epileptikus her türlü me-
tabolik, toksik, infeksiyöz ya da hipoksik iskemik beyin hasar› so-
nucunda görülebilir (1,3-5). Olgular›n ço¤u intravenöz benzodi-
azepine yan›t verir. Dirençli olgularda di¤er antiepileptik ilaçlar
kullan›labilir (1,3,4).

Jaffe Campanecci sendromu ilk olarak 1958 y›l›nda Jaffe ta-
raf›ndan daha sonra da 1978’de Campanacci taraf›ndan tan›m-
lanm›flt›r (6). Kal›t›m› ve nedeni tam olarak bilinmemektedir. Ge-



nellikle 5-15 yafl aras›nda ve erkeklerde k›zlardan daha fazla
oranda görülür (7). Non-ossifiye fibromlar (NOF) ve cafe au lait
lekeleri ile karakterizedir (6). NOF’lar en s›k distal femur ve prok-
simal tibia gibi uzun kemiklerde görülür. Genellikle tek tarafl› ol-
makla birlikte bazen çift tarafl› olarak da görülebilir. Mental retar-
dasyon az say›da hastada bildirilmifltir. Jaffe-Campanacci sen-
dromu Nörofibramatosis Tip 1 (NF1) ile benzer özellikler gösterir.
NF1’de ek olarak Lisch nodülleri, aksiler çillenme, kutanöz fib-
romlar, aile öyküsü ve optik gliomlar olur (7). NF1’e benzemesine
ra¤men Jaffe Campanacci sendromunda epileptik nöbet daha
önce bildirilmemifltir. Biz bu yaz›m›zda nonkonvülzif status epi-
leptikus tablosu ile gelen Jaffe Campanacci sendromlu bir olgu-
yu sunuma de¤er bulduk.

Olgu Sunumu

K›rk bir yafl›ndaki kad›n hastan›n, klini¤imize baflvurmadan 1
gün önce 2-3 dakika süren konuflmama, etrafa anlams›z bakma
tarz›nda flikâyeti olmufltu. Bilinç kayb›, ekstremitelerde kas›lma
ve otomatizma tarif edilmiyordu. Gün içinde bu flikâyeti birçok
kez tekrarlam›fl, giderek etrafa olan ilgisi azalm›fl ve sürekli dal-
g›nl›k hali bafllam›flt›.

Özgeçmifli sorguland›¤›nda 1 sene önce de benzer flikayetle-
rinin 2 gün süre ile aral›kl› olarak tekrarlad›¤› ve kendili¤inden
geçti¤i ö¤renildi. 3 y›l önce multipl kemik kisti nedeniyle incele-
nen hastaya Jaffe - Campanacci sendromu tan›s› konmufl ve fib-
romlar eksize edilmifl. Aile öyküsü sorguland›¤›nda; anne-baba
akrabal›¤› yoktu. 6 kardefl olan hastan›n di¤er aile bireylerinde
bilinen bir hastal›k yoktu. Bir düflük öyküsü vard›, yaflayan 3 ço-
cu¤undan biri motor-mental retarde idi.

Hastan›n nörolojik muayenesinde; bilinci aç›k, kooperasyonu
zay›ft›. Çevreye ilgisi azalm›fl, apatikti, sorulara k›sa cevaplar ve-
riyordu. Kranial sinir ve motor muayenesi normaldi. Patolojik ref-
leks yoktu.

Karaci¤er, böbrek fonksiyonlar›, elektrolit düzeyleri normaldi.
Acil serviste çekilen bilgisayarl› beyin tomografisi normaldi.

Elektroensefalografik incelemesinde zemin aktivitesi normal-
di, sürekli olarak jeneralize diken-dalga aktivitesinin ortaya ç›kt›-
¤›, bu aktivitenin ‹V diazepam sonras› bask›land›¤› saptand› 
(fiekil 1, 2). Beyin MR görüntülemesinde sentrum semiovale dü-
zeyinde subkortikal yerleflimli milimetrik boyutta nonspesifik glio-
tik odaklar, kalvaryumda diploe mesafesinde geniflleme izlendi.

Hastaya nonkonvülzif status epileptikus tan›s›yla toplam 20
mg diazepam IV olarak verildi. fiikayetleri azalan hasta tam ola-
rak düzelmeyince 15 mg/kg ‹V fenitoin yüklemesi (750 mg) yap›l-
d› ve idame tedavide valproik asid 1000 mg/gün’e geçildi. Bu te-
davi ile hastan›n klini¤i saatler içinde tamamen düzeldi. Takip
eden günlerde çekilen kontrol EEG’leri normaldi.

Jaffe-Campanacci sendromunda literatürde göz ve kalp tutu-
lumu da bildirildi¤i için, hastan›n göz ve kalp incelemeleri yap›ld›.
Patoloji saptanmad›.

Tart›flma

Status epileptikus sebep oldu¤u yüksek oranda morbidite
ve mortalite nedeniyle nörolojik acillerden biridir. Konvülzif ve
nonkonvülzif status epileptikus olarak ikiye ayr›l›r. NKSE, komp-

leks parsiyel ve absans nöbetleri içerir (1). NKSE en az 30 daki-
ka süren elektroensefalografik kan›t› olan, konvülziyon olmaks›-
z›n devaml› ya da aral›kl› epileptik aktivite olarak tan›mlam›flt›r.
EEG ile korele de¤il ise olas›, korele ise kesin NKSE olarak ka-
bul edilir (8).

Nonkonvülzif status epileptikus konfüzyonel durum fleklinde
oluflabilir. Bu nedenle klinik olarak tan›nmas› zordur. Hastalar›n
s›kl›kla geçmifllerinde nöbet hikayesi yoktur. Bafllang›c› anidir
ve tüm hastalarda de¤iflmifl ruh hali ve tipik olarak günler ve
haftalar süren davran›fl de¤ifliklikleri vard›r. Nonkonvülzif sta-
tustaki hastalar her ne kadar durgun iseler de karakteristik ola-
rak uyan›kt›rlar. Bu durum anormal davran›fl, hareket ve tav›r
de¤ifliklikleri ile ilk kez meydana gelirse s›kl›kla halisünasyon-
larla birlikte paranoya ve katatoni gibi psikiyatrik bozukluk ola-
rak de¤erlendirilir. Haf›za kayb›, dezoryantasyon ve ruh halinde
de¤ifliklikler ön planda o hasta demans, inme, metabolik-toksik
ensefalopati gibi tan›lar› alabilir. Tan›sal olarak NKSE EEG’si,
fokal ya da jeneralize, genellikle 2 Hz’den daha fazla diken-ya-
vafl-dalga deflarjlar› ile karakterize devaml› nöbet aktivitesi ola-
rak tan›mlanm›flt›r (8). Nonkonvülzif status tan›s› intravenöz di-
azepam (5-10mg) veya lorazepam (1-2 mg)’a EEG de epilepti-
form aktivitenin kaybolmas› ve mental durumun normale dön-
mesi gibi yan›tlarla do¤rulan›r (4).

Jaffe-Campanacci sendromu non-ossifiye fibromlar, cilt lez-
yonlar› ve bazen de mental retardasyonla giden bir sendromdur.
Genellikle femur, humerus ve tibia gibi büyük kemikleri tutmakta-
d›r ancak fibula, pelvis, radius ve ulna gibi kemik tutulumlar› da
bildirilmifltir. Bu nadir görülen sendromda a¤›r olgularda kriptor-
flizm, hipogonadizm, oküler bozukluklar, alopesi, kardiyovasküler
ve renal anormallikler bildirilmifltir (6,7,9). Kal›t›m› ve nedeni tam
olarak bilinmemektedir. Genellikle erkeklerde k›zlardan daha faz-
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fiekil 1. Jeneralize 3-4Hz diken dalga aktivitesi

fiekil 2. Diazepam sonras› EEG’de düzelme ve normal zemin aktivitesi



la oranda görülür. Deri lezyonlar› cafe au lait lekelerine benzeyen
kahverengi siyah aras› de¤iflen renklerde ve genellikle gövde de
bulunmakla birlikte tüm vakalarda gözlenmeyebilir. Nörofibroma-
tosis de görülen anjiom ve nörofibrom gibi kutanöz bulgular Jaf-
fe Campanacci Sendromunda da görülebilir. Bu bulgularla nö-
rofibromatozisin bir formu olabilece¤ini düflündürmektedir (7).
Jaffe Campanacci sendromu tan›s› konulan hastalar nörofibro-
matosis aç›s›ndan da araflt›r›lmal›d›r. Nörofibromatozis Tip 1,
Tuberoskleroz ve Sturge Weber gibi nörokutanöz sendromlar
ve epilepsi/status epileptikus birlikteli¤i pek çok vakada bildiril-
mifltir (10-12).

Bizim hastam›zda ani bafllayan etraf›ndakilerle iletiflime gir-
meme, bofl bak›nma, yak›nlar›n› tan›mama, yemek yememe gibi
davran›fl ve bilinç de¤ifliklikleri ile acil servise baflvurmufl ve psi-
kotik bozukluk ön tan›s› ile psikiyatri taraf›ndan de¤erlendirilmifl-
ti. Hastada flikayetler devam ederken çekilen EEG de sürekli je-
neralize epileptik anormallik görülmesi ve bu aktivitenin diaze-
pam uygulanmas› bask›lanmas› ile nonkonvülzif status epilepti-
kus tan›s› kondu. 

Jaffe-Campanacci sendromu non-ossifiye fibromlar, cilt lez-
yonlar› ve bazen de mental retardasyonla giden bir sendromdur.
Nörofibromatosis tip 1’e benzer özellikler sergiler. Ancak Jaffe-
Campanacci sendromu ve epilepsi birlikteli¤i literatürde bildiril-
memifltir. Biz de davran›fl de¤ifliklikleri ve bilinç bozulmas› ile ge-
len, EEG ile tan›s› kesinlefltirilmifl bir nonkonvülzif statuslu hasta-
n›n Jaffe Campanacci sendromu birlikteli¤ini ve NF1 ile benzerli-
¤ini sunmaya de¤er bulduk.
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