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West sendromu ve psikomotor gerilik
West syndrome and pschycomotor retardation

Sayin Editor,

Hangerli ve ark. (1) ‘West sendromunda otistik bozukluk’
baglikli arastirmasini ilgiyle okuduk. Makalenin giris
kisminda yazildigi gibi West sendromunun (¢ ana 6zelligi;
1) bebeklik (infantil) spazmlari, 2) psikomotor gelisimde
gerileme ve duraksama, 3) elektroansefalogramda hipsaritmi
g6riniminin olmasidir. Bu durumda West sendromu tanisi
konulan 267 olgunun ve bu gruptan arastirma kapsamina
alinan 90 olgunun 9%100’Unde psikomotor gelisimde
duraklama ve gerileme oldugu anlasiimaktadir. Olgularin
yaklasik %95’inde noébetler hayatin ilk 12 ayi icinde
baslamis ve olgular G¢ yasini gegtikten sonra bunlardan
90 tanesi incelenmigtir. Denver gelisim testi ile yapilan
inceleme sonunda ise 78 olguda (%87) psikomotor gerilik
saptanmistir. Bdylece baslangicta %100 olan psikomotor
duraksama ve gerilik oraninin yaklasik iki yil sonra %87’ye
indigi anlagiimaktadir. West sendromu gibi agir bir hastalikta
tedavi ile psikomotor durumun iyilestiriimesi énemli bir
basaridir.

Bilindigi gibi West sendromunun G¢ 6zelliginden birisi
olan, bebeklik spazmi olarak degerlendirilen havalelerin
goruldugu olgular, 6nceden U¢ gruba (bulgu veren,
kriptojenik, idiyopatik) ayrilmaktaydi. Fakat gUnimizde
olgular baslica iki grup seklinde siniflandiriimaktadir (bulgu
veren ve kriptojenik) (2). No&betlere yol agan sebebin
gosterildigi ve/veya ndbetler baslamadan &nce &nemli
derecede gelisme geriliginin oldugu olgular bulgu veren
olarak nitelendirilmektedir. Sebebin bilinmedigi ve ndbetler
baslamadan &nceki gelisimin de normal oldugu olgular
ise kriptojenik olarak isimlendiriimektedir (2,3). Hastalarin
yaklasik %20’si kriptojenik, %80’i bulgu veren grupta yer
almaktadir. Kriptojenik gruptaki hastalarin durumu daha iyidir
(4). Atmis yedi yayinlanmis calismadaki, ortalama izlem

slresi 31 ay olan bebeklik spazmi olgularinin ancak %16’si
normal gelismistir (3). Diger bir yazida tedaviye ¢abucak
cevap veren kriptojenik olgularda bile, %50 gelisme geriligi
goruldigu bildiriimistir (5).

Epilepside ilag ve ameliyat seklindeki tedavilerin
algilamaya olumlu etki yapabilecegi bilinmektedir (6-8). Hatta
havalesi olmayan, fakat algilama ve elektroansefalogramda
gramda bozuklugu olan olgularda uygulanan epilepsi
tedavisinin bile algilamaya faydali etki yaptigi belirtiimistir
(9). Bebeklik spazmin sebebi tubero-skleroz oldugunda,
vigabatrin tedavisi ile algilama ve davranista iyilesme
goruldugund bildiren bildiriler disinda, bebeklik spazminda
tedavi ile algilamada diizelmeden pek bahsedilmemektedir
(10). Bundan dolayl Hangerli ve ark. (1) arastirmasinda
sebebi aciklanmamis olsa da bu sonuglar hastaligin seyri
konusunda sevindiricidir.

Ayrica aragtirmanin 6zet ve bulgular kismindaki bazi
bilgilerle ilgili celigkilerin duzeltiimesi yararl olacaktir. S6yle
ki; 6zette toplam 267 West sendromlu olgunun %86’sinda
psikomotor gerilik oldugu belirtiimistir. Bulgular kisminda ise,
267 olgunun degil, ‘toplam 90 olgunun Denver gelisim testi
ile degerlendiriimesinde 78’inde (%87) psikomotor gerilik
saptandr’ ifadesi gérilmektedir.
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Sayin Editor;

Sayin Dr. Betll Aydin'in yazimiza yapmis oldugu
katkilarindan dolayi tesekkir ederiz. iki bin yedi yilinda
yaptigimiz arastirmada 1995-2007 yillar arasi istanbul
Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Nérolojisi Bilim Dalrna
basvuran 267 West sendromu tanisi almis hastalarin
dosyalar geriye donik olarak incelendi. Tani; olgularin
yaslari, ailelerin nébeti tanimlamasi ve/veya muayene
sirasinda ndbetin  gbzlenmesi, EEG'de hipsaritmi
bulgusunun gérilmesi ile kondu. Elektroansefalogram’lar
Cocuk Nérolojisi Bilim Dal’nda bulunan Micromed 18
kanalli dijital video EEG aleti, uluslararasi 18-20 elektrot
sistemi ile ¢ekildi. Elektroansefalogramlar Cocuk Nérolojisi
Bilim Dalr’ndaki 6@retim Uyeleri tarafindan degerlendirildi.

ilk bagvurularda olgularin yas, cinsiyet, bagvuru yasi,
izlem siresi, dogum Oncesi, dogum sonrasi Oykileri,
psikomotor gelisim basamaklari, fizik ve nérolojik
muayeneleri, spazm sekilleri, kraniyal goérintilemeleri,
laboratuvar bulgulari incelendi. Laboratuvar
incelemelerinden metabolik hastaliklar tarama testleri
(tandem ms, ince tabaka kromatografi ile idrar organik
asitleri, biyotinidaz tarama testi), biyokimyasal incelemeler
(tiroid hormonlari, serum amonyak ve laktat duzeyleri, ve..)
yapildi. Kraniyal goérintileme ydntemlerinden bilgisayarli
tomografi/ manyetik rezonans goérintileme (BT/MRG) biri
veya ikisi uygulandi. Olgularin psikomotor gelisimi klinik ve
Denver tarama testi ile degerlendirildi.

West sendromu (WS) alt gruplar 1991 ILAE
(International League Against Epilepsy) siniflamasina gére
belirlendi. Spazmlar baglamadan énce psikomotor gelisim
normal olan, bas gevresi persantilleri normal sinirlar i¢inde
kalan, nérolojik muayeneleri, laboratuvar incelemeleri
ve radyolojik degerlendirmeleri normal olan hastalar
kriptojenik WS grubuna alindi. Geriye doénlk olarak
incelenen 267 WS’'li olgudan 43’Unln 6ldugu anlagildi.
Calismada 267 olgu izlem (1 ay-180 ay, ort:12 ay) sonrasi
degerlendirildiginde %27,3’Uniin spazmlarinin  durdugu,
%56,5'inin spazm ve/veya diger tip ndbetlerinin devam
ettigi, %16,1’inin ise 6ldigu belirlendi. Kriptojenik olgularda
6lim orani %8, bulgu veren olgularda ise %16,8 saptandi.
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West sendromunda psikomotor gelisim  kétudar
(1-3). Cahismamizda Denver gelisim testi ile hastalar
degerlendirildi ve 232 olguda (%86) psikomotor gerilik,
32 olguda (%2) normal psikomotor gelisim saptandi.
Olgularimizin %91'inin bulgu verdigi géz éniine alinirsa bu
veriler literaturle uyumlu bulundu.

Geriye donlk olarak incelenen 267 WS’'li olgudan
43'0nin 8ldigu anlasildi. iki yiz yirmi dért olgudan
ulasilabilen ve poliklinige gelen, U¢ yastan biyUk olan
toplam 90 olguya ailelerden onay alindiktan sonra otizm
davranis kontrol listesi uygulandi. Bu olgularin anne ve/
veya babasina ayni kisi (yardimci arastirmaci) tarafindan
57 madde soruldu. Toplam 90 olgunun Denver gelisim
testi ile de@erlendirimesinde 78’inde (%87) psikomotor
gerilik saptandi. YUksek olasilik otistik olan hastalarimizda
67'den ylksek puan alanlarin orani %100’di. Ancak bu
sonug istatiksel olarak anlamli degildi (p:0,08, p>0,05).

Calismamizdatestyapilan 90 olgudan 68 puan ve tstiini
alan 17’sinde (%18,9) yiksek olasilikla otizm dusinuldd.
Bu olgulara 54-67 arasi puan alan 14 olguyu da eklersek
%34,5 gibi yiksek bir rakama ulasildigr gérillr. Ancak 54-
67 puan araligindaki bireylerin bir béliminde otizme 6zgi
yaygin 6zelliklerin bulunabilecegdi ya da bu kisilerin ylksek
islevli olabilecekleri bilinmektedir. Klinik degerlendirme tani
icin test sonuclarinin, gocugun gelisim dykisi ve gdzlem
verileriyle birlikte degerlendirimesi gerekir. Ozellikle
sinir puani olan c¢ocuklar icin degerlendirme islemi belirli
araliklarla yinelenmelidir. Daha ayrintili inceleme gerektiren
bu olgular ¢cocuk psikiyatri polikliniklerine yénlendirildi.

West sendromunda oftistik bozukluk g6z ardi
edilmeyecek kadar yuksek bir orandadir. Otizm yasam
boyu siren bir bozukluk olmasi nedeniyle tedavinin tipi,
kisinin yasi ve gelisimine goére degisir. Otizmin tedavisi
konusunda yapilan bircok calisma sonucuna gére en iyi
tedavinin egitim oldugu anlasiimistir. Bu nedenle egitime
olabildigince erken yasta baglamak c¢ok o6nemlidir. Bu
nedenle WS’li olgular otistik bozukluk agisindan izlemleri
sirasinda taranmalidirlar. Yiksek olasikilikli ve sinirda
bulunan olgular c¢ocuk psikiyatristine ydnlendirilmelidir.
Bunlarin yanisira otizme eglik eden nérolojik hastaliklara
iliskin daha fazla calismalara gereksinim duyulmaktadir.

West sendromlu ¢ocugun gereksinimi olan her alanda
yonlendirme yapabilecek ve Ozellikle fakdiltelerin Cocuk
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Néroloji Bilim Dallarina bagh “gok merkezli” olusumlara
gereksinim bulunmaktadir. Bdyle merkezlerde bulunan
ekip ve yardimcilari ile gocugun tibbi bakimi, egitimi ve
rehabilitasyonu saglanacaktir.

Haliik Yavuz, Vesile Betiil Ayyildiz
Konya Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Gocuk Nérolojisi Bilim Dal,
Konya, Ttirkiye
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