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West sendromu: Klinik 6zellikleri ve kisa donem prognozu

West syndrome: Clinical characteristics and short-term outcome

Unsal Yilmaz, Rahmi Ozdemir

OzET

Amag: West sendromu etiyolojisi, tanisi, takibi ve tedavi-
si icin yeterli veri bulunmamaktadir. Bu calismada, West
sendromu tanisi alan hastalarin klinik 6zellikleri, etiyolojisi
ve tedaviye cevaplarinin belirlenmesi amaglandi.

Yontemler: Temmuz 2011- Aralik 2013 tarihleri arasinda
West sendromu tanisi alan ve en az 12 ay sire ile izlenen
hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Ortalama yasi 27,1+7,60 ay olan 14’1 (%36,8)
kiz, 24’0 (%63,2) erkek toplam 38 hasta ¢alismaya dahil
edildi. Nobetlerin basgladigi yas ortalama 6,23+4,27 ay,
taniya ulasana kadar gecgen sure ortalama 1,36+1,58 ay,
ortalama izlem siresi ise 19,3+5,86 aydi. On bes has-
tada spesifik etiyoloji saptanamazken (kriptojenik grup),
13’Unde hipoksik iskemik ensefalopati, ikiser hastada tu-
beroskleroz ve kortikal displazi, birer hastada da herpes
ensefaliti, aspirasyona bagli asfiksi, perinatal infarkt, kon-
jenital sitomegalovirls infeksiyonu, nonketotik hiperglisi-
nemi ve Prader Willi sendromu saptandi. Psikomotor ge-
lisim baglangicta 12 hastada hafif, 13’tnde orta, 13’linde
ise agir derecede geriydi ve 12 ay sonunda anlamli degi-
sim gériilmedi. ilk tedavi olarak, 11 hastaya sentetik adre-
nokortikotropik hormon, 17’sine vigabatrin, 8’ine levetira-
setam ve 2 olguya valproat baglandi. On iki ay sonunda,
15 hastada tam ndbet kontrollii gézlenirken, 12 hastada
ise %50 ya da daha fazla ndbet sikliginda azalma gorl-
di. Kalan 11 olgunun nébet sikliginda anlamli degisiklik
yoktu.

Sonug: En sik perinatal asfiksi olmak tizere pek ¢ok farkli
hastalik West sendromuna neden olabilir. On iki ay sire-
li tedavinin, hastalarin yaklasik yarisinda nébet kontroll
saglamasina karsin, psikomotor gelisim Uzerine belirgin
olumlu etkisi gdzlenmedi.

Anahtar kelimeler: West sendromu, vigabatrin, adreno-
kortikotropik hormon

ABSTRACT

Objective: Limited data are available on the etiology, clin-
ical approach, treatment and outcome in West syndrome.
In the present study, we aimed to document clinical char-
acteristics, etiology and treatment response in children
with West syndrome.

Methods: Hospital charts of children who were diag-
nosed with West syndrome between July-2011 and De-
cember- 2013 and who had a follow-up at least 12-month,
were reviewed retrospectively.

Results: 38 patients (14 females, 24 males), mean
aged 27.1+7.60 months were included. The mean age
of seizure onset, interval to diagnosis, and follow-up
period were 6.23+4.27 months, 1.36+£1.58 months, and
19.3+5.86 months respectively. Perinatal asphyxia (13),
tuberous sclerosis (2), cortical dysplasia (2), encephalitis
(1), asphyxia due to aspiration (1), congenital cytomega-
lovirus infection (1), perinatal infarct (1), nonketotic hy-
perglycinemia (1) and Prader Willi syndrome (1) were the
identified causes. The etiology could not be ascertained
in the remaining 15 children. Psychomotor development
was mildly retarded in 12, moderately retarded in 13, and
severely in 13 patients at onset, and did not change sig-
nificantly at month 12. The initial therapy was synthetic
adrenocorticotropic hormone in 11, vigabatrin in 17, leve-
tiracetam in 8 and valproate in 2 patients. At 12" month
of therapy, 15 patients were seizure-free, 12 patients
showed more than 50% decrease in seizure frequency,
and remaining 11 patients showed no significant reduc-
tion in seizure frequency.

Conclusion: Besides the perinatal asphyxia as most
frequent cause, a wide variety of disorders can present
as West syndrome. Although, a 12-month-long treatment
achieves seizure control in half of the patients, not benefi-
cial effect on psychomotor development was seen. J Clin
Exp Invest 2014; 5 (1): 86-92
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GiRiS

West sendromu, epileptik spazm, psikomotor geri-
lik ya da gerileme ve elektroensefalografide (EEG)
hipsaritmi paterni ile karakterize, erken ¢ocukluk
déneminde gorulen epileptik ensefalopati sendrom-
larindan biridir [1]. Tim ¢ocukluk ¢cagi epilepsilerinin
%2’sini olusturur [2]. On bin ¢ocukta 1.5-3.5 siklkta
gorulmektedir [3,4]. Epileptik spazmlar fleksor, eks-
tansor ya da karisik formda gorilebilir ve glinde gok
sayida olabilir. Klasik antiepileptik tedaviye yanit ve
uzun dénem prognoz genellikle iyi degildir. Zaman-
la epileptik spazmlar kaybolmasina karsin, West
sendromu ¢ogu hastada yerini diger direngli epilep-
tik sendromlara birakir [4].

ilk olarak 1841 yilinda tanimlanmasina karsin,
siniflama, etiyoloji, patogenez ve tedavisinde gorus
birligi saglanamamistir. Bunun en 6nemli neden-
lerinden biri altta yatan pek c¢ok patolojinin West
sendromuna neden olabilmesidir. Semptomatik
West sendromu olarak tanimlanan altta yatan pato-
lojinin belirlenebildidi grup, tim olgularin %60-70’ini
olusturmaktadir [5]. Olgularin yaklasik %50’sinde
etiyolojide merkezi sinir sistemi malformasyonlari;
enfeksiyon, asfiksi gibi intrauterin bozukluklar; tu-
beroskleroz gibi ndrokutan hastaliklar; metabolik
hastaliklar, Down sendromu gibi genetik hastalik-
lar saptanmistir [4,6]. Etiyolojik bir neden saptana-
mayan ve spazmlar baslayana kadar psikomotor
gelisimi genellikle normal olan hastalar kriptojenik
West sendromu olarak tanimlanmakta ve tim West
sendromu olgularinin %10-40’in1 olusturmaktadir
[4]. Son yillarda, metabolik, genetik ve goruntileme
olanaklarinin artmasiyla daha ¢ok hastada altta ya-
tan neden belirlenebilmektedir.

Tedavide nobetlerin durmasi, EEG'nin dizel-
mesi ve psikomotor gelisimin duzeltiimesi amaglan-
maktadir [6,7]. Sentetik adrenokortikotropik hormon
(ACTH) ve vigabatrin tedavide ilk segenek olarak
onerilmektedir. Yuksek yagd ve kisith karbonhidrat-
tan olusan ketojenik diyet direncli epilepsi hastala-
rinda umut veren bir tedavi secenegidir [8].

Bu calismada, West sendromu tanisi alan has-
talarin klinik 6zellikleri ve 12 aylik izlem suresince
tedaviye yanit ve prognozlari degerlendirildi.

YONTEMLER

Temmuz 2011 ile Aralik 2013 tarihleri arasinda West
sendromu tanisi alan ve en az 12 ay sdure ile izlenen
hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelendi.
Dosya bilgilerinin kullaniimasi i¢in hastane yoneti-
minden gerekli izin belgesi alind1.

West sendromu tanisi tipik epileptik spazm,
EEG’de hipsaritmi ya da modifiye hipsaritmi paterni
ve psikomotor gelisimde duraksama ya da gerileme
varliginda konuldu. Epileptik spazm ailenin tarifi ya
da tipik spazmlarin videoda ya da muayene sirasin-
da izlenmesi ile, psikomotor gerileme 6yki, nérolo-
jik muayene ve uygun gelisim testleri ile belirlendi.
Hipsaritmi, normal zemin ritmi elementlerinin izlen-
medigi, uyaniklkta difiz, dizensiz, yiksek voltajli,
non-REM uykusunda ise daha yiksek amplitidIu
ve daha senkronize yavas dalga aktivitesine kari-
san multifokal diken ve ¢oklu diken aktivitesi olarak
tanimlandi. Artmis interhemisferik senkronizasyon;
asimetrik/tek tarafli hipsaritmi; sabit anormal desar;j
odagi; az sayida diken keskin aktivite ya da epizodik
yaygin, bolgesel veya lokal voltaj stipresyonu varli-
ginda modifiye hipsaritmi tanimlamasi yapildi [9].
Herhangi bir risk etmeni bulunmayan, spazmlar 6n-
cesi psikomotor gelisimi normal olan, nérogorinti-
leme ve ayrintili metabolik incelemeler ile etiyolojik
neden bulunamayan hastalar kriptojenik, etiyolojisi
belirlenebilenler ise semptomatik West sendromu
olarak tanimlandi. Kriptojenik West sendromu tanisi
koymadan 6nce tim hastalarda, beyin manyetik re-
zonans goruntilemesi (MRG) ve kromozom analizi
ile idrar ve serum aminoasit, idrarda organik asit, bi-
otinidaz, laktat, pirlivat diizeyleri bakildi. Hastalarin
¢oguna lomber ponksiyon yapilarak beyin omurilik
sivisinda aminoasit, nérotransmitter, laktat, folat ve
glukoz duzeyleri bakildi.

Tedavi edilebilir nedenlerden biri olan pridoksin
bagimh epilepsiyi dislamak igin, kriptojenik gruptaki
hastalara pridoksin tedavisi uygulandi. Dislk apgar
skoru olan, dogumda canlandirma uygulanan ya
da mekanik ventilatére baglanan hastalar hipoksik
iskemik ansefalopati (HIE) olarak degerlendirildi.
Hastalarin cinsiyeti, yasi, spazmlarin baslama yasi,
ndbet tipi ve sikhgi, psikomotor gelisimi, norolojik
muayene bulgulari, EEG, kraniyal géruntileme ve
metabolik testlerin sonuglari ile etiyolojik neden be-
lirlenebilen hastalarda altta yatan hastalik kaydedil-
di.

Psikomotor gelisim Bayley 2, Ankara Gelisim
Tarama Envanteri (AGTE) ya da Denver Il Geli-
simsel Tarama Testi ile degerlendirildi. Bu testlere
gore %50 altinda gerilik hafif, %50-70 arasinda ge-
rilik orta, %70’in Uzerinde gerilik agir gerilik olarak
tanimlandi. EEG ve gelisim testi bulgulari basvuru
sirasinda ve 12 aylik izlem sonrasinda olmak Uzere
2 kez kaydedildi.

Nobet tipleri ailelerden alinan 6ykl, muayene
ve EEG kaydi sirasindaki klinik gdzlemlere gore be-
lirlendi. Elektroensefalografi kayitlari Nihon Kohden
Neurofax 7310 F EEG cihazlari ile yapildi.
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Tedavi protokoli olarak, etiyolojide tuberoskle-
roz olan hastalarda ilk tedavi olarak vigabatrin, di-
gerlerine vigabatrin ya da ACTH tedavisi baglandi.
infeksiyon hastaliklari ya da immiin yetmezlik gibi
nedenlerle ACTH tedavisi baslanamayan bazi has-
talarda levetirasetam, valproat ya da topiramat gibi
diger antiepileptik ilaglar verildi. Vigabatrin tedavisi-
ne 2 haftada cevap vermeyen hastalarda tedavi ke-
silerek ACTH baslandi. ACTH tedauvisi, 20 kilogram
(kg) altindaki hastalara 0.5 miligram (mg), 20 kg ve
Uzerindeki hastalara 1 mg dozda, ilk 4-6 hafta haf-
tada 2 doz, sonraki 2-4 hafta haftada 1 doz, sonraki
4 hafta 2 haftada bir doz, daha sonra da 1 ya da 2
ay sureyle ayda bir doz olmak izere, nébet kontrolu
ve EEG’de diizelmeye gore toplam 13-20 doz ola-
rak uygulandi. Tedaviye yanit nébet sikligi ve sid-
detindeki degisime gore degerlendirildi. Nobet sikli-
g1, anne-babanin tuttugu nébet glincesinden ya da
dogrudan sorularak kaydedildi. Tedaviye yanit, tam
ndbet kontroli (son 1 ayda ndbet gecirmeyenler),
nobet sikligr %50-99 arasinda azalanlar ve %50’nin
altinda azalanlar veya degismeyenler olarak grup-
landi. Tedaviye yanit 1., 3., 6. ve 12. aylarda kay-
dedildi.

istatistiksel analiz

Bulgularin istatistiksel analizleri igin “Statistical Pac-
kage for Social Sciences (SPSS) for Windows 16.0”
paket programi kullanildi. Sayim degerleri % olarak,
Olcim degerleri en az, en ¢ok, ortalama, ortanca ve
standard sapmalariyla (S.D.) verildi. Sayim deger-
leri (kategorik degiskenler) ki-kare analizi, 6l¢gim
degerleri Mann-Whitney U testi ile karsilastirildi.
Bagimsiz degiskenler baslangi¢c yasi, belirtilerin
baslamasindan taniya kadar gecen sire, cinsiyet
ve etiyoloji olarak belirlendi. 1., 3., 6. ve 12. aylar-
daki degisimi karsilastirmak igin kategorik veriler
icin eslestiriimis drneklem Cochran Q testi, devaml
degiskenler icin Friedman testi kullanildi. Baslangig
ve 12. ay arasindaki gelisimi karsilastirmak igin Wil-
coxon testi kullanildi.

BULGULAR

West sendromu tanisi alan ve en az 12 ay slrey-
le izlenen 14’0 (%36,8) kiz, 24’4 (%63,2) erkek
toplam 38 hasta calismaya dahil edildi. Ortalama
yas 27,1+7,6 ay, ortalama izlem suresi 19,315,9
aydi. Nobetlerin basladigi yas ortalama 6,2314,27
ay, taniya ulasana kadar gecgen sure ise ortalama
1,36+1,58 aydi. Dogum Oykiilerinde, 7 hastada pe-
rinatal asfiksi, 7 olguda 35 hafta ya da altinda pre-
matir dogum, 2 hastada intrauterin gelisme geriligi
OykusUl vardil. Bes hastada anne baba arasinda bi-
rinci derece akrabalik, 3 olguda da ailede epilepsi
OykusUl vardi (Tablo 1).

Tablo 1. West sendromu tanisi alan hastalarin demogra-
fik 6zellikleri

Toplam, n (%) 38 (100)
Kiz, n (%) 14 (36,8)
Erkek, n (%) 24 (63,2)
Noébet baslama yasi, Ort+SD 6,23+4,27
Yas, Ort+SD 27,1+7,60
Taniya kadar gecen slre, ay, Ort+SD 1,36+1,58
izlem siiresi, ay, Ort+SD 19,345,86
Dogum oykusu, n (%)

Ozellik yok 22 (57,9)
Asfiksi 7 (18,4)
intrauterin gelisme geriligi 2(5,3)
Prematurite 7(18,4)
Akrabalik, n (%) 5(13,2)
Ailede epilepsi, n (%) 3(7,9)

Ort: Ortalama, SD = standart deviasyon; n = sayi

Otuz hastada fleksér, 6 hastada ekstansor,
2 hastada hem fleks6r hem ekstor tipte epileptik
spazm saptandi. Hastalarin tamaminda baska tipte
de ndbet dykusu vardi (Tablo 2). Hastalarin tama-
mina yapilan beyin MRG incelemesinde, 15 hasta-
da periventrikller I6komalazi ve korpus kallozumda
incelme, 4’Unde yaygin serebral atrofi, 2’sinde tu-
beroskleroz ile uyumlu bulgular, 2 olguda kortikal
displazi, birer hastada konjenital sitomegalovirtis
infeksiyonu ve perinatal infarkt ile uyumlu bulgular
gorulurken, 14’Unde ise anormal bulgu saptanmadi
(Tablo 3).

Tablo 2. West sendromlu hastalarda nobet tipleri

n* (%)
Epileptik spazm
Fleksor 30 (78,9)
Ekstansor 6 (15,8)
Karisik 2(5,3)
Diger ndbet tipleri
Jeneralize 37 (97,4)
Tonik klonik 7 (18,4)
Tonik 13 (34,2)
Miyoklonik 14 (36,8)
Atonik 2(5,3)
Klonik 2(5,3)
Fokal 1(2,6)

*Bir hastada birden fazla bulgu
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Tablo 3. West sendromlu hastalarda beyin magnetik re-
zonans goruntlileme bulgulari

n (%)
Normal 14 (36,8)
Yaygin serebral atrofi 4 (10,5)
Periventrikiler Iokomalazi 15 (39,4)
Kortikal displazi 2 (5,3)
Tuberous sclerosis 2 (5,3)
Konjenital sitomegaloviriis infeksiyonu bul- 1(2.,6)
gulari
Serebral infarkt 1(2,6)

Etiyolojik inceleme sonucunda, 15 hastada
altta yatan neden belirlenemedi. Kalanlar icinde,
hipoksik iskemik ensefalopati en sik saptanan (13
hasta) etiyolojik nedendi. ikiser hastada tuberoskle-
roz ve kortikal displazi, birer hastada da herpes en-
sefaliti, aspirasyona bagl asfiksi, perinatal infarkt,
konjenital sitomegalovirlis infeksiyonu, nonketotik
hiperglisinemi ve Prader Willi sendromu saptandi.
(Tablo 4).

Basvuruda 12 hastada hafif, 13 hastada orta,
13 hastada ise agir psikomotor gerilik saptandi.
On iki ay sonunda 1 hastanin psikomotor gelisimi
normal bulundu (Tablo 5). Tedavi baslangicinda,
semptomatik grupta 15 (%65), kriptojenik grupta ise

11 (%73,3) hastada orta ya da agir gelisme geriligi
saptandi. On iki ay sonunda, semptomatik grupta
17 (%73,9), kriptojenik grupta 12 (%80) hastada
orta ya da agir gelisme geriligi saptandi. On iki ay-
dan sonraki izlemde, 1 hasta 15. ayda sepsis ne-
deniyle 6ldi. Basvuruda tim hastalarin EEG’sinde
hipsaritmi ya da modifiye hipsaritmi paterni izlendi.
On iki ay sonunda, 1 hastada hipsaritmi paterni de-
vam ederken, 34 hastada EEG’de ¢esitli dereceler-
de dizelme ile birlikte epileptik aktivitenin devam
ettigi gériildi. Ug hastanin EEG’si normal bulundu.

Tablo 4. West sendromu etiyolojisi

n (%)
Semptomatik 23 (60,5)
Hipoksik iskemik ensefalopati 13 (34,2)
Tuberoskleroz 2 (5,3)
Kortikal displazi 2 (5,3)
Herpes ensefaliti 1(2,6)
Aspirasyona baglh asfiksi 1(2,6)
Konjenital sitomegalovirts infeksiyonu 1(2,6)
Prader Willi sendromu 1(2,6)
Perinatal infarkt 1(2,6)
Nonketotik hiperglisinemi 1(2,6)
Kriptojenik 15 (39,5)

Tablo 5. izlem siiresince
nobet kontroll, elektroen-

1.ay, n (%) 3.ay, n (%) 6.ay,n (%) 12.ay,n (%) p

sefalografi ve psikomotor
gelisim bulgulari

Tedavi yaniti

Yanit verenler

Tam nobet kontrolu
%50-99 azalma
Yanit vermeyenler
<%50 azalma
Degisiklik yok

Antiepileptik ilag sayisi, +SD

Elektroensefalografi
Hipsaritmi

Modifiye hipsaritmi
Epileptik

Normal
Psikomotor gelisim
Normal-hafif gerilik
Normal

Hafif gerilik
Orta-agir gerilik
Orta gerilik

Agir gerilik

28 (73,7) 30(78,9) 25(658) 29(76,3) 0,514
7(184) 9(23,7) 12(31,6) 15(39,5)
21(55,3) 21(553) 11(28,9) 12(31,6)
10(26,3) 8(21,1) 13(34,2) 9(23,7)
10(26,3) 7(184) 13(34,2) 8(21,1)
0 1(286) 2(53) 3(7,9)
22409 2,106 2,00,7  1,9¢0,7 0,001
21 (55,3) 1(2,6)
17 (44,7)
34 (89,5)
3(7,9)
12 (31,6) 9(23,7)
0 1(2,6)
12 (31,6) 8 (21,1)
26 (68,4) 29 (76,3) 0,518
13 (34,2) 15 (39,5)
13 (34,2) 14 (36,8)

SD = standart deviasyon; n = sayi; ortn = ortanca.
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TUm hastalara pridoksin tedavisi baslandi ve
cevap vermeyenlerde 7 giin sonra kesildi. ilk antie-
pileptik tedavi olarak, 11 hastaya ACTH, 17 hastaya
vigabatrin, 8 hastaya levetirasetam, 2 hastaya da
valproat baslandi (Tablo 6). Vigabatrin tedavisine
15 glinde yanit vermeyen hastalarda diger tedavi
seceneklerine gegildi. On iki ay sonunda, 15 has-
ta nobetsiz izlenirken, 12 hastada nobet sikliginda
%50 ya da daha fazla azalma gorildu. Tedaviye
yanit vermeyen 9 hastanin 2’sine 12 aydan sonra
ketojenik diyet tedavisi baglandi.

Tablo 6. Uygulanan tedaviler

ilk secenek ikinci secenek
n (%) n (%)
Vigabatrin 17 (44,7) 6(19,4)
ACTH 11 (28,9) 4(12,9)
Levetirasetam 8 (21,1) 9 (29)
Valproat 2 (5,3) 9 (29)
Topiramat 2 (6,5)
Diger 1(3,2)

ACTH = sentetik adrenokortikotropik hormon

Vigabatrin baslanan 17 hastanin 4’Gnde yanit-
sizlik nedeniyle 2 hafta sonra tedavi kesildi. Sekiz
hastada nébet sikhidi %50 ya da daha fazla oranda
azaldi; ancak 1 hastada 1-3. aylar arasinda, diger
7 hastada ise 3-6. aylar arasinda ndbet artigi ne-
deniyle diger tedavilere gegcildi. Ndbetleri tamamen
duran 2 hastada 1-3 aylar arasinda ndbetler yeni-
den basladi ve diger tedavi secenekleri tercih edildi.
iki hastada ise 12 ay boyunca nébet izlenmedi, EEG
normale déndi ve tedavi kesildi. ilk tedavi olarak
ACTH baslanan 11 hastanin 4’inde 12 ay sonunda
nobetler tam kontrol altina alindi, 3’Unde de nodbet
sikliginda %50’den fazla azalma gorildi. On iki ay
sonunda vigabatrin ve ACTH baslanan gruplarda
ndbetsizlik orani benzerdi (p = 0,700).

TARTISMA

Bu calismada, pek ¢ok farkli patolojinin West send-
romuna yol actigi; ACTH ya da vigabatrin tedavisi
ile hastalarin édnemli bir béliminde ndbet kontro-
Iinln saglanmasina karsin, psikomotor gelisimde
belirgin dizelme saglanamadigi goruldi.

Klinik bulgular, en sik 3-7 aylar arasinda olmak
Uzere hastalarin %90’inda 1 yasindan 6nce baslar
[4]. On sekiz aydan sonra nadir gortlmekle birlikte,
baslangici 4 yas kadar geg¢ olan olgular bildirilmis-
tir [5]. Onceki calismalarla benzer sekilde [10-13],
calismamizda baslangi¢ yasi ortalama 6.23 aydi.

Nobetler bir hastada 20 aylikken baslarken, diger
hastalarda 1-15 ay arasinda bagladi. Belirtilerin
baslangicindan taniya kadar gecen sure gelismis
Ulkelerde 1-1.5 ay arasinda bildirilirken [10,12,13],
gelismekte olan ulkelerde 7.9 ay kadar uzun olabil-
mektedir [11]. Calismamizda ise bu stre 1.36 aydi.
Nedeni bilinmemekle birlikte cesitli calismalarda
erkeklerde daha sik gorildiga bildirilmistir [4,11].
Benzer sekilde bizim calismamizda da olgularin
%63’0 erkekti.

Semptomatik West sendromu tum olgularin
%61-82’sini olugturmaktadir [11,14]. Olgu serimizde
%60.5 hastada etiyolojik neden saptandi. Gelismis
Ulkelerde en sik nedenler, kortikal malformasyon,
nérokutan hastaliklar, genetik-metabolik hastaliklar
gibi prenatal nedenler olmasina karsin [3,14], gelis-
mekte olan Ulkelerde en sik neden perinatal asfiksi-
dir [11]. Olgu serimizde perinatal asfiksi, infeksiyon,
infarkt gibi perinatal nedenler saptanabilen patoloji-
lerin %73’Un0 olustururken, prenatal patolojiler ka-
lan hastalarda West sendromu nedeniydi. Pek ¢ok
farkli patoloji West sendromu nedeni olmasina kar-
sin, klinik seyir tim olgularda benzerdir. Bu durum,
farkh etiyolojilerin immuUn sistem ya da prokonvdl-
zan stres mekanizmalarin aktivasyonu gibi ortak bir
mekanizmayi tetikleyerek benzer klinik tabloya yol
actigini digtindirmustir [15]. iktal spazmlar, simet-
rik ya da nadiren asimetrik fleksor, ekstansér ya da
karisik aksiyel atimlar seklinde olabilir [4]. Semiyo-
loji tutulan kasa, kasilmanin siddetine ve hastanin
pozisyonuna goére degiskenlik gdsterir. Nobetler,
guglukle farkedilebilen hafif bas sallama seklinde
olabilecegi gibi, 1-2 sn sireli hizli sigramayi takiben
10 sn kadar surebilen tonik kasilma seklinde de ola-
bilir [1]. Bazen sonrasinda gdrulen tonik faz olmaya-
bilir. Sikhgr gunde 1-2 kez kadar az ya da 100 kez
kadar ¢ok sayida olabilir. Nébet kiimeleri 1 dakika-
dan az surebilecegi gibi 10 dakika kadar uzun da
olabilir. Olgu serimizde, hastalarin %79’unda flek-
sor spazm, %16’sinda ekstansor spazmlar izlenir-
ken, digerlerinde her iki tipte spazmlar géruldu.

Klasik EEG bulgusu, hemisferlerin her bolge-
sinde rastgele ortaya cikan, siresi ve sikhdi de-
vamli degisen, yuksek amplitidil diken ve keskin
karakterli dalgalardan olugan, normal zemin ritminin
izlenmedigi kaotik bir goriinim olarak tarif edilen
hiparitmi paternidir [1,16]. Artmis interhemisferik
senkronizasyon, asimetri, fokal 6zellik, lokal ya da
jeneralize atenlasyon, yuksek amplitidlu bilateral
asenkron yavas aktivite, sik tekrar, asir yavaglama,
fragmantasyon ya da artmis periodisite seklinde
varyasyonlar gorulebilir [1]. En sik non-REM uyku-
da, daha az siklikta uyanma ve uyaniklik dénemin-
de gorulirken, REM uykuda belirgin olarak azalir,
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hatta goriimeyebilir [17]. Hastalarimizin yaklasik
yarisinda tipik hipsaritmi paterni gorulurken, diger-
lerinde hipsaritmi varyasyonlari izlendi.

West sendromu tanisi konulur konulmaz, uy-
gun tedavi icin etiyolojik inceleme yapiimahdir.
ACTH’nin gegici olarak beyin hacminde kugulme,
vigabatrinin de T2 serilerde degisiklikler yapma et-
kisi nedeniyle, beyin MRG’sinin tedaviye baglama-
dan yapilmasi dnerilmektedir [18]. Olgu serimizde,
hastalarin %63.2’sinde kranial MRG’de etiyoloji ile
iliskili bulgular saptanirken, kalanlarda anormal bul-
gu gorulmedi.

Avrupa Birligi tlkelerinde, vigabatrin tim West
sendromlu hastalarda ilk segenek olarak énerilirken
[19], Amerika Birlesik Devletleri'nde tuberoskleroza
bagh West sendromunda ilk secenek, diger has-
talarda ikinci ya da uguncl segenek olarak oneril-
mektedir [20,21]. Tedavi etkinligi tedavinin ortala-
ma 14. ginuinde gdrulmektedir [21]. Bir calismada
tuberoskleroza sekonder West sendromunda, 5.
glinde hastalarin %35’inde ndbetsizlik, %25’inde
de hipsaritminin duzeldigi bildirilmistir [22]. Tube-
roskleroza bagli West sendromunda ilk basamak
vigabatrin tedavisine %50-90 oraninda klinik yanit
bildirilmistir [21]. Onerilen doz 50-150 mg/kg/guindiir
[1,22-24]. Yanit veren hastalarda tedaviye ne kadar
sure devam edilecegine dair yeterli veri yoktur. Alti
ay boyunca ndébeti olmayan c¢ocuklarda tedavinin
glvenle kesilebilecedi bildirilmistir [25]. Buna karsin
tuberoskleroz ya da fokal kortikal displazili hastalar-
da vigabatrin kesildikten bir stire sonra ndbetlerin
tekrar bagladigi ve bu hastalarin tedaviye direngli
hale geldikleri bildirilmistir [26]. Olgu serimizde 17
hastaya vigabatrin baglandi. Dért hastada yanitsiz-
lik nedeniyle 2 hafta sonra tedavi kesildi. Sekiz has-
tada nobet sikligi %50’nin (izerinde azaldi; ancak
1 hastada 1-3 ay arasinda, diger 7 hastada ise 3-6
aylar arasinda nobet artisi nedeniyle diger tedavile-
re gegcildi. Noébetleri tamamen duran 2 hastada 1-3
aylar arasinda ndbetler yeniden basladi ve diger
tedavilere gegildi. iki hastada ise 12 ay boyunca no-
bet izlenmedi, EEG normale dondl ve tedavi kesil-
di. Konsantrik kalici gérme alani defekti vigabatrin
kullanan hastalarin %10-40’inda gordlar [21]. Bu
yan etkinin erken bebeklik dbnemde (%6) [27], daha
buyuk ¢ocuklara gére (%30) [28] daha nadir gorul-
digu bildiriimistir. Gorme alani defekti, tedavi siire-
si, toplam doz ve gunlik doz ile iligkili bulunmustur
[29,30]. Kuguk bebeklerde oldukga zor olan gérme
alani defektinin belirlenmesi igin genel kabul gérmus
yeterli duyarlilikta bir tarama testi bulunmamaktadir.
Tedavi dncesinde ve tedavi suresince belirli aralik-
larla, ayrica tedaviden 3-6 ay sonra oftalmolojik mu-
ayene dnerilmektedir. Elektroretinogram, sedasyon

gerektirmesi gibi dezanvantajlarinin yani sira kiigik
bebeklerde gérme alani defektinin belirlenmesinde
disUk duyarlihga sahiptir. Bu nedenle hastalarimi-
za elektroretinogram incelemesi yapiimadi. Rutin
oftalmolojik muayene ve viziiel uyariimis potansiyel
(VEP) incelemesi yapildi. ACTH tedavisine yanit
%42-87 olarak bildirilmistir [1,7,31]. Bir calismada
vigabatrin ile karsilastirildiginda ACTH+B6 tedavisi-
nin klinik ve elektrofizyolojik diizelmede daha etkin
oldugu bulunmustur [32]. Olgu serimizde ilk tedavi
olarak ACTH baslanan 11 hastanin 4’inde 12 ay so-
nunda ndbetler tam kontrol altina alindi, 3’inde de
nobet sikliginda %50’den fazla azalma goruldi. On
iki ay sonunda vigabatrin ve ACTH baslanan grup-
larda ndbetsizlik orani benzerdi.

Erken tedavinin ndbet kontroll yaninda 6zellik-
le kriptojenik grupta bebegin gelisimi Gzerine olumlu
etkisinin gdsterilmesi, erken tani ve uygun tedavi-
nin dnemini artirmistir [33-35]. Prognoz en ¢ok altta
yatan etiyolojiye baglidir. Bir galismada, kriptojenik
West sendromu tanisi alip, ilk bir ay iginde tedaviye
baslanan 22 ¢ocugun hepsinin 6-21 ay sureli izlem-
de normal bilissel gelisim gdsterdigi gorulmastir
[34]. Baska bir calismada, kriptojenik West send-
romlu hastalarda belirtilerin baglangicindan itibaren
1 ay icinde ACTH tedavisine baslananlarda 6 yasin-
da psikomotor gelisimin, tedaviye daha ge¢ basla-
nanlara goére daha iyi oldugu goésterilmistir [35]. TUm
West sendromlu hastalarin dahil edildigi 67 ¢alisma-
nin degerlendirildigi bir metaanalizde, ortalama 31
aylik izlemde hastalarin sadece %16’sinda normal
gelisim gériimustir [6]. Oncesinde normal gelisim
olmasi, altta yatan bagka hastalik olmamasi, beyin
goruntilemesinde anormal bulgu olmamasi, baska
ndbet tipinin gérilmemesi, tedaviye kalici cevap iyi
prognostik faktorlerdir [6]. Yasla birlikte spazmlar
kaybolur ancak yerini psikomotor gelisme geriligi ile
birlikte bagka tip direngli ndbetlere birakir [4]. West
sendromu tanisi ile izlenen gocuklarin 10 yasindaki
prognozlarini degerlendiren bir calismada, hastala-
rin %15’inin 6ldagu, yasayanlarin %80’inde mental
retardasyon, %40’inda serebral palsi, %94’lGnde
aktif epilepsi, %50’'inde Lennox-Gestaut sendromu
bildirilmistir [3]. Calismamizda hastalarin %40’ inda
12 ay sonunda noébetlerin tamamen kayboldugu
gorulda. Nispeten yiksek nobet kontroline karsin,
12 ay sonunda sadece 1 hastanin normal gelisim
gOsterdigi saptandi. Hastalarin %76’sinda orta ya
da agir gelisme geriligi vardi. Bir hasta 15. ayda
sepsise bagh o6ldu. Tuberosklerozlu hastalar disa-
rida tutuldugunda, kriptojenik West sendromunda
prognoz semptomatik WS’na gére daha iyi bulun-
mustur [17,33]. Onceki ¢alismalarin aksine, calig-
mamizda 12 ay sonunda orta ya da agir gelisme
geriligi semptomatik grupta hastalarin %74’Gnda
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gorulurken, kriptojenik grupta bu oran %80°di. Has-
ta sayisinin azligr ve nispeten kisa izlem suresi,
kriptojenik grupta psikomotor gelisimde diizelmenin
beklenen oranda goérilmemesinin bir nedeni olabi-
lecegi disinulda.

Sonug olarak, perinatal asfiksi basta olmak
Uzere pek c¢ok farkli hastalik West sendromuna
neden olabilir. On iki ay sureli tedavinin, hastalarin
yaklasik yarisinda nébet kontroli saglamasina kar-
sin, psikomotor gelisim tzerine belirgin olumlu etkisi
gOrulmedi.
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