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Siit cocugunun yineleyen, epileptik oimayan bozuklugu:

Sandifer sendromu

Non epileptic paroxysmal disorder of infancy: Sandifer syndrome

Sayin Editor,

Yineleyen epileptik olmayan bozukluklar (YEOB);
biling degisikligi, morarma, tonik veya klonik kasilma gibi
epileptik nébetlerle benzer 6ézellikleri paylasan tekrarlayici
durumlardir. NObet siphesi ile ileri degerlendirme
planlanan hastalarin %20-25'inde YEOB bulunmaktadir
(1). Epilepsiden ayirmada yas, O6yku ve video
elektroansefalografi (EEG) gibi yardimci incelemeler yol
gOstericidir (2). Dogru tani konulamayan hastalar gereksiz
inceleme ve tedaviye maruz kalabilmektedirler. Sandifer
sendromu klasik olarak boyunda ekstansiyon, basin
bir tarafa egilmesi ve buna eslik eden opistotonus ile
seyreden bir YEOB’dir. Sandifer sendromu tanisi konan
dokuz aylik bir erkek olgu sit cocugunda epilepsi ayirici
tanisina dikkat ¢cekmek ve hastaligin klinik 6zelliklerini
vurgulamak igin sunulmaktadir.

Dokuz aylik erkek olgu bas ve boyunda sola dogru
kasilma yakinmasi ile poliklinigimize getirildi. Kasiimalar
uyanikken oluyor, her bir kasilma 1-2 sn siriyor, arka
arkaya kiime halinde olup 10-15 saniyede bitiyordu. Bu
sirada bakislarinin donuklastigi, yiz ifadesinin degistigi
gériliyordu. Kasilmalarin ilk kez dért buguk aylikken
basladigl ve son on bes glndir arttigr 6grenildi. Selim
infantil miyoklonik epilepsi 6n tanisi ile yatirildi. Dért aydir
gastrodzofageal reflii hastaligi (GORH) tanisiyla sodyum
aljinat, magnezyum aljinat ve domperidon etken maddeli
suruplar kullanmaktaydi, bunun diginda 6zgeg¢misinde
6zellik bulunmuyordu. Soyge¢cmisinde akrabalik ve
epilepsi dykusi yoktu.

Fizik muayenesinde tartisi 75-90., boyu ve bag cevresi
25-50. yuzde araligindaydi. Norolojik muayenesi ve
diger sistem muayeneleri normaldi. Tam kan sayiminda,

karaciger ve bébrekislev testlerinde, serum elektrolitlerinde
ve tam idrar degerlendirmesinde 6zellik yoktu. Tandem
kitle spektroskopisi ile acil karnitin, aminoasit profili ve
metabolik hastaliklar idrar taramasi normaldi. Uyku ve
uyaniklik EEG kayitlarinda ve beyin manyetik rezonans
gbruntulemesinde 6zellik yoktu.

Epilepsi ayirici tanisi icin 24 saatlik video EEG
incelemesi yapildi. Video kaydinda tarif edildigi sekilde
bas ve boyunda sola dogru kasiimalar goézlenirken
es zamanhh EEGde epileptik bulguya rastlanmadi.
Olgunun éykusi daha da derinlestirildiginde kasiimalarin
¢ogunlukla beslenme sirasinda veya hemen sonrasinda
oldugu &grenildi. Olgu Cocuk Gastroenteroloji-
Hepatoloji Bilim Dali ile konsllte edildiginde kayitlarinda
beslemenin hizli ve 6gin miktarinin fazla oldugu gérdldu.
Gastrodzofageal refli hastaligi tanisi igin Ust sindirim
sistemi endoskopisi yapildi. islem boyunca mide kardiya
sfinkterinin acik oldugu gézlendi. Ozofagus biyopsisinin
histopatolojik incelemesi refll 6zofajit ile uyumlu bulundu.
Var olan &ykud, klinik ve laboratuvar bulgular esliginde
olguya Sandifer sendromu tanisi konuldu. Proton pompa
inhibitéri tedavisi baslanan olguda bulgular bir hafta
icerisinde tamamen kayboldu. Alti aydir izlenen olgunun
kasilmasi bulunmamaktadir.

Sandifer sendromu ilk kez Kinsbourne tarafindan
1964 yilinda hiyatus fitigi ile iligkili farkli bas ve boyun
hareketlerinin gézlemlendigi bes cocukta tanimlanmistir.
Hastalik, adini hastalarin ikisinin gdzetimini Ustlenen
noérolog Paul Sandiferden almaktadir (3). Sandifer
sendromu ilk basta hiyatus fitigi ile birlikte tanimlanmis
olsa da, daha sik olarak GORH ile iligkilidir. Ataklar
sirasinda boyunda tonik ekstansiyon, basin bir ydéne
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egilmesi (spastik tortikollis) ve buna eslik eden gdvde
distonisi goérulur. Tortikollis, gévde distonisi olmadan tek
basina da olabilir (4). Olgumuzda da gdvde distonisi
olmaksizin aralikli spazmodik tortikollis vardi.

Baslangi¢ siklikla sit cocuklugu ve erken cocukluk
dénemindedir ancak eriskin olgularda da bildiriimektedir
(5). Sikhgi bilinmemekle birlikte GERH olgularinin %1-8
kadarinda oldugu ifade edilmektedir (6,7). Yz otuz dért
YEOB olgusunun degerlendirildigi bir calismada toplam
26 st cocugunun dérdiinde etiolojide Sandifer sendromu
saptanmistir (8).

Onceleri sendromun nedeni olarak mide asidinin
O6zofagusa gecmesi ile olusan rahatsizlik hissi
suglanmistir. Ancak yapilan galismalarda refltintin siddeti
ile Sandifer sendromunun agirhgi arasinda bir iligki
bulunamamistir (9). Bir varsayima gére de vagoservikal
veya Ozofagoservikal olarak adlandirilan ve merkezi
tractus solitarii cekirdegdi olan bir vagal refleksin klinik
bulgulardan sorumlu olduguna inaniimaktadir (10).

Yenidogan ve erken st cocuklugu déneminde
apne, tonik vicut katilasmasi ve ekstremitelerde dénme
hareketleri gorulebilir (9). Sandifer sendromu 6zellikle st
gocuklarinda siklikla normal nérolojik muayene ile birliktedir.
Yenilenlerin refllisi veya kusma her zaman olmayabilir.
Biling degisikliginin olmamasi, beslenme sirasinda veya
beslenmeden hemen sonra olmasi, tortikollisin aralikli olma
6zelligi ve EEG’ de epileptik bulgularin bulunmamasi ayirici
tanida yardimcidir (4). Butiin bunlara ragmen epilepsi
tedavisi baslanmis hastalarin bulgularinda dizelme
olmamasi da 6nemli noktalardan biridir. Beslenmenin hizli,
miktarin fazla olmasi, kasilmalarin beslenmeyle iliskisi,
aralikh olmasi ve video EEG’nin normal olmasi olgumuzda
tanida yol gésterici olmustur. Ust mide bagirsak sistemi
endoskopisinde kardiya sfinkterinin acik olmasi, 6zofagus
biyopsisi sonucunun reflii 6zofajiti ile uyumlu bulunmasi ise
taniy1 destekleyici bulgulardir.

Sandifer sendromu metabolik hastalik veya merkezi
sinir sistemi hastaliyi olanlarda da gorilebilmektedir.
Burada cocuktaki beyin hasari degil GORH tablodan
sorumludur. Belirtiler altta yatan merkezi sinir sistemi
hastaligi ile iliskilendirildiginden tanida gecikme
olabilmektedir (11,12).

Sendromun esas sebebi olan GORH'lin tibbi ya da
cerrahi tedavisi belirtilerin kaybolmasi icin yeterlidir.
Ozellikle hiyatus fitigi varliginda Nissen funduplikasyonu
gerekebilir (7). Olgumuzda gastrodzofageal bileskeden

refliyl énleyen domperidon ve asit Onleyici tedaviler
klinikte diizelme saglayamamisg, proton pompa inhibitdri
tedavisi ile bulgular kaybolmustur.

Sonug olarak ayrintili éykinin tanida yénlendirici
oldugu Sandifer sendromu iyi seyirli bir YEOB'dir (13).
Sendromda erken tani c¢ocuklarda yasam Kalitesini
arttirip, gereksiz tetkik ve tedaviyi énleyerek etkin yanit
alinmasini saglar.
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