DRAVET SENDROMU — ACIL MUDAHALE PLANI

Norolojik ve Genetik Hastaliklar Dernegi (Norogender) - norogender.org - Prof. Dr. Burak Tath danismanhginda hazirlanmistir

BU COCUGUN DRAVET SENDROMU VARDIR — UZAMIS NOBET RiSKi YUKSEKTIR

1 - COCUGUN BIiLGILERI (hekiminizle birlikte doldurunuz)

ADI SOYADI DOGUM TARiHi GUNCEL KiLO (KG) / TARIH
ANNE/BABA ADI — TELEFON IZLEYEN HEKiM — TELEFON TERCIH EDILEN HASTANE
GENETIK TANI (GEN/VARYANT) ALERJILER KAN GRUBU

2 . DUZENLI KULLANDIGI iLACLAR

iLAC DOZ SAATLER NOT

3 - NOBET ANINDA — EVDE / OKULDA

0 Sakin kalin, siireyi baslatin (saat/telefon). [ @ 5 DAKIKA KURALI — KURTARMA iLACI ]
e Cocugu yan yatirin, baginin altina yumusak bir sey KURTARMA iLACI (ADI / YOLU) DOZU
koyun, cevreyi giivenli hale getirin.
o Agzina hicbir sey koymayin; tutmaya, sarsmaya o Nobet 5 dakikay1 gecti ya da kisa arayla tekrarlyorsa —
caligmayin. kurtarma ilacini uygulayin.
o Miimkiinse video kayda alin (hekim i¢in degerlidir). o ilactan 5 dakika sonra nobet siiriiyorsa — 112'yi arayin,
© Ates varsa diisiirmeye baslaym (fitil/uygun yolla). ]f’u formu ekibe verin.
o Ikinci doz: yalmiz hekimin yazdig: sekilde:
. J

4 - BU COCUKTA NOBETI TETIKLEYEBIiLENLER

O Ates / enfeksiyon O Sicak ortam-banyo 0O Fiziksel yorgunluk 0 Heyecan O Parlak/yanip sonen 1sik, desen 0 Uykusuzluk

O Diger:
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% ACIL SERVIS / SAGLIK EKiBI iCIN — DRAVET SENDROMU

Bu sayfay1 cocugu karsilayan saglik ekibine veriniz

. DRAVET SENDROMUNDA KULLANILMAMASI GEREKEN iLACLAR

Bu hastalikta sodyum kanal blokerleri nobetleri AGIRLASTIRABILIR. Status tedavisi dahil kagininiz:
FENITOIN / FOSFENITOIN - KARBAMAZEPIN - OKSKARBAZEPIN - LAMOTRIiJIN

(Yiiksek doz barbitiirat ve genel yaklasimlar i¢in izleyen hekimle iletisime geciniz.)

UZAMIS NOBET / STATUS EPILEPTIKUS YAKLASIMI (OZET)

¢ Benzodiazepinler ilk basamaktir (ailenin uyguladig kurtarma dozunu ve saatini sorunuz).
o ikinci basamakta levetirasetam IV veya valproat IV tercih edilir — fenitoin/fosfenitoin KULLANMAYINIZ.
e Dravet'te nobetler uzamaya ve tekrarlamaya egilimlidir; erken ve kararlh tedavi uygulayiniz.

e Hastanin diizenli ilaclarini (sayfa 1) aksatmayiniz; stiripentol kullaniyorsa benzodiazepin etkisinin giiglenebilecegini goz éniine

alimiz.
ATES VE SICAK YONETIMi DIGER NOTLAR
o Atesi erken ve etkin diisiiriiniiz (tetikleyicidir). ¢ Biling diizelmesi yavas olabilir; uzamis postiktal donem
e Ortamu serin tutunuz; 1s1nmis ¢ocugu sogutunuz. bilinir.
o Enfeksiyon odagim degerlendirirken nobet izlemini e Aileden nobet videosunu isteyiniz.
siirdiiriiniiz. e Taburculukta izleyen hekime bilgi veriniz.

HEKIiM ONAYI

BU PLANI DUZENLEYEN HEKIM (AD- KURUM / TELEFON TARIH IMZA / KASE
SOYAD)

Aileye not: Bu formun bir kopyasini evde buzdolabinda, bir kopyasini okul/kres dosyasinda, bir kopyasini da yaninizda
(canta/telefon fotografi) bulundurunuz. Kilo degistikge kurtarma ilact dozunu hekiminizle giincelleyiniz. Ayrintih bilgi:
norogender.org/saglik-yazilari/dravet-sendromu
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»  TIBBI BILGI NOTU — SAGLIK PROFESYONELLERI iCIN

Akademik 6zet - Nihai tani ve tedavi kararlar1 hastay1 degerlendiren hekime aittir

DRAVET SENDROMU NEDIiR?

Dravet sendromu, olgularin %80-90'inda SCN1A haployetmezligine bagh gelisimsel ve epileptik ensefalopatidir (insidans
~1/15.000-40.000). Nay1.1 kanali agirhkl olarak GABAerjik inhibitor internoronlarda eksprese olur; islev kaybi inhibisyonu

zayiflatir — klinigin ve ilac se¢iminin anahtar1 budur.

Klinik: ilk y1l icinde atesle/ilik banyoyla tetiklenen, uzamus, siklikla hemiklonik nébetlerle baslar; 1-5 yas arasinda miyoklonik,
atipik absans, fokal ve atonik nébetler eklenir. Status epileptikus egilimi belirgindir. Gelisimsel yavaglama tipik olarak 2. yastan
itibaren fark edilir; ataksi, davranis sorunlari ve ileri yasta crouch yiiriiyiis eslik edebilir. Erken EEG ve MR siklikla normaldir; tani

klinik + genetik panel ile konur.

HANGI ILACLARDAN SAKINILMALI? (GEREKCESIYLE)

7

Sodyum kanal blokerleri kontrendike/kacinilmahidir: FENiTOIN - FOSFENITOIN - KARBAMAZEPIN -

OKSKARBAZEPIN - LAMOTRIJIN (yiiksek doz IV lidokain dahil).
Gerekce: Zaten hipofonksiyone inhibitor internéronlarin Na, kanallarini bloke ederek dezinhibisyonu derinlestirir; nébet

s1kligini ve status riskini artirabilir.
Goreli sakimilacaklar: Vigabatrin ve tiagabin miyoklonik nobetleri kétiilestirebilir. Her ilac degisikligi izleyen cocuk nérologu ile

planlanmalidir.

.

AKUT NOBET / STATUS EPIiLEPTIiKUSTA ONERILER (6zet; kurum protokolii ve hekim karari

esastir)

7

0-5 dk: ABC, oksijen, kan sekeri, damar yolu/zaman takibi; ates varsa antipiretik + sogutma (tetikleyicidir).

1. basamak — benzodiazepin: Evde/ambulansta bukkal-intranazal midazolam (0,2-0,3 mg/kg; maks. 10 mg) ya da rektal
diazepam (0,5 mg/kg). Hastanede IV midazolam 0,1-0,2 mg/kg ya da IV diazepam 0,25-0,3 mg/kg; gerekirse 5 dk arayla bir kez
tekrar.

2. basamak (benzodiazepine direncli): Levetirasetam IV 40-60 mg/kg (maks. ~4,5 g) veya valproat IV 30-40 mg/kg
(karaciger/metabolik kontrendikasyon yoksa); alternatif fenobarbital IV 15-20 mg/kg. Fenitoin/fosfenitoin bu basamakta
KULLANILMAMALIDIR.

Direncli status: Yogun bakim kosullarinda midazolam infiizyonu ve anestezik ajanlar; EEG monitorizasyonu Onerilir.

Dikkat: Stiripentol kullanan hastada benzodiazepin klirensi azalir — sedasyon/solunum depresyonu agisindan doz dikkatle
sec¢ilmelidir. Hastanin kronik ilaclar kesilmemeli; ketojenik diyetteyse dekstrozsuz sivilar tercih edilmelidir.

Kaynak cercevesi: Bu 6zet, Dravet sendromu tani-tedavisine iligkin giincel uluslararasi konsensus raporlar: ve pediatrik status
epileptikus kilavuzlariyla uyumlu hazirlanmisgtir. Egitim amachdir; ila¢ ve doz secimi dahil nihai karar, hastay1
degerlendiren hekime aittir. Ayrintil bilgi: norogender.org/saglik-yazilari/dravet-sendromu
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