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Ozet

Amag: Erken baslangigli ve ciddi seyirli epilepsilerde otizm riski bilinmektedir. Ancak West sendromu (WS) ve otizm birlikteligi konusunun gok
az arastinldigi dikkate alinarak, WS’li hastalarda otistik bozukluk taramasi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Calismamizda 267 hastanin bilgileri geriye donik olarak incelendi, ulasilabilen 90 hastaya Otizm Davranis Kontrol Listesi
(ODKL) uygulanarak yiiksek olasilikli otistik hastalar tespit edildi. incelenen bulgular ile ODKL’de yiiksek olasilikli saptanan veriler bilgisayarda
SPSS 12.0 for Windows paket programinda incelendi. Degiskenler ortalama + standart sapma, standart hata ve yiizde olarak ifade edildi.
Verilerin kargilastirimasinda sirekli degiskenler igin Student t-testi, belirtilebilen degiskenler igin ki-kare testi kullanildi. istanbul Tip Fakdiltesi
Dekanligi Yerel Etik Kurul onayi ( proje no: 2007/ 1289) alinmistir.

Bulgular: Toplam 267 olgunun yas ortalamasi 56,2+38 ay idi. Olgularin %80’inde ndbetlerin ilk 6 ayda basladigi ve ortalama 12 ay izlem
sonrasi %26,5 ‘inde spazmlarin durdugu gériildi. Olim orani %16,1, psikomotor gerilik %86 idi. Otizm davranis kontrol listesi uygulanan 90
olgudan 68 puan alan 17 olguda (%18,9) yiksek olasilikla otizm diisiintldd. Bu olgulara 54-67 arasi puan alan 14 olgu da eklendiginde oranin
%34,5’e yukseldigi géruldu. Yuksek olasilikli otistik olgularin  %94,1’i belirti veren grupta yer aliyordu.

Cikarimlar: West sendromunda otistik bozukluk géz ardi edilmeyecek kadar ylksek bir orandadir. Bu nedenle WS’li olgular otistik bozukluk
acisindan izlemleri sirasinda taranmalidirlar. (Tirk Ped Ars 2011; 46: 68-74)

Anahtar sozciikler: Otistik bozukluk, Otizm Davranis Kontrol Listesi (ODKL), West sendromu

Summary

Aim: There is a close association between early-onset and severe epilepsies. The aim was to examine autistic features using Autism Behaviour
Checklist (ABC) in West syndrome.

Material and Method: Details of 267 infants with WS were recorded and 90 cases were followed with ABC. Data were analyzed by SPSS
12.0 for Windows program. All data were signified as median + standard deviation, standard error and %. Student's t-distribution was used
for constant variables and chi-square was used for qualitative variants in analyzing data. The study protocol was approved by the Ethics
Committee of Istanbul Univercity (number: 2007/1289).

Results: Mean age of 90 cases were 56.2+38 months, onset of seizure was before the age of 6 months in 80% cases. The rate of
mortality was 16.1% and mental retardation 86%. Seventeen cases (18.9%) who had total score of 67 or above from ABC was
considered to indicate ‘high probability’. If 14 cases who had 54-67 score were added, ratio would be found 34.5%. Symptomatic group ratio
was 94.1%.

Conclusions: We suggested that West syndrome is frequently associated with autistic features. So cases with WS must be checked for
autistic disorders at every visits. (Turk Arch Ped 2011; 46: 68-74)
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Giris

West sendromu (WS), cocukluk yas grubunda ortaya
cikan epilepsiler icinde %4-10 siklikta gorilen ve ilk yasta
ortaya ¢ikan epilepsilerin ise %25’ini olusturan bir epileptik
ansefalopatidir. West Sendromu’nun (¢ ana 06zelligi:
1. infantil spazmlar, 2. psikomotor gelisimde duraksama
ve gerileme, 3. elektroansefalogram’da (EEG) hipsaritmi
bulgusudur (1-4).

Seyir 6n planda etioloiji ile iligkilidir. Kriptojenik/idiyopatik
etioloji, ge¢ baslangic ve tedaviye hizli yanit iyi seyirle ilig-
kilidir. TUm olgularin %50’sinde spazmlar iki yasindan
dnce kaybolur, olgularin %70’inde agir zeka geriligi, otizm,
davranis bozuklugu (hiperaktivite), diger tlr epilepsiler ve
%25-50’sinde Lennox-Gastaut sendromu (LGS) gelisir.
Yalnizca % 5-10 olgu normal veya normale yakin zihinsel
gelisim gosterebilir (5,6).

Epilepsi ve otizm arasindaki neden-sonug iligkisi uzun
suredir arastinimaktadir. Erken miyoklonik ansefalopati,
Ohtahara sendromu, WS Dravet sendromu gibi ciddi
epileptik ansefalopatilerin bilissel islevlerde, dil ve davranis
gelisiminde gerileme ya da yavaslamaya neden oldugu
bilinmektedir (7). Bu gerileme iki yas ve altinda baslayan
epilepsilerde daha ciddi olmaktadir.

Otizm davranis kontrol listesi (ODKL) (Ek 1), Krug ve
ark.’lan (8) tarafindan gelistirilen, pek ¢ok Ulkede otizmde
tarama ve egitimin degerlendiriimesi icin sik basvurulan
olgekler arasindadir. Otizm davranis kontrol listesin’de
otistik belirtileri tanimlayan 57 madde mevcuttur.

Otizm davranis kontrol listesi’nin Tlrkiye igin uygun bir
tarama araci oldugu Yimaz T. ve ark. (9) tarafindan 2007’de
gosterilmistir. Otizm davranis kontrol listesi Tirkce'ye
uyarlayarak tlkemiz i¢in gecerligini, glvenirligini ve kesme
(esik) puaninin saptandidi bu calismada, kolay ve kisa stirede
uygulanabilir olmasi, gelisimin farkli alanlarini degerlendi-
rebilmesi, gecerli ve glvenilir bir degerlendirme araci olmasi
ODKL’nin otizm konusunda yapilacak arastirmalarda da
tercih edilebilecegini disindirmustar.

Son yillarda otizm ile yapilan ¢alisma sayisi cok artmasina
karsin WS-otizm iliskisini arastiran ¢alisma sayisi kisithdir.
Bu calisma llkemizde WS’de otistik bozukluk sikligini
arastirmak, WS’ye iliskin birikimleri sunmak amaciyla yapildi.
West sendromlu hastalarda otizm taramasi icin davranis
kontrol listesini kullanarak ylksek olasilikli olanlar otistik
bulgular olarak degerlendirildi ve gocuk psikiyatrisi polikli-
nigine yonlendirildi.

Gerec ve Yontem

Calismaya 1995-2007 yillari arasi istanbul Universitesi
istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Gocuk Nérolojisi Bilim Dal’na basvuran 165’ i erkek
102’si kiz 267 WS olgusu alindi. Hastalarin dosyalari geriye
doénuk olarak incelendi. Tani; olgularin yaslari, ailelerin
nébeti tanimlamasi ve/veya muayene sirasinda ndbetin

g6zlenmesi, EEG’de hipsaritmi bulgusunun gorilmesi ile
kondu. Elektroansefalogram’lar Cocuk Norolojisi Bilim Dalinda
bulunan Micromed 18 kanalli dijital video EEG aleti,
uluslararasi 18-20 elektrot sistemi ile gekildi. Elektroanse-
falogramlar Cocuk Norolojisi Bilim Dal’'ndaki 6gretim
Uyeleri tarafindan degerlendirildi.

ilk basvurularda olgularin yas, cinsiyet, basvuru yasi,
izlem siresi, dogum o6ncesi, dogum sonrasi Oyklleri,
psikomor gelisim basamaklan, fizik ve ndrolojik muayeneleri,
spazm sekilleri, kraniyal gértintilemeleri, laboratuvar bulgula-
r incelendi. Laboratuvar incelemelerinden metabolik
hastaliklar tarama testleri (tandem ms, ince tabaka kroma-
tografi ile idrar organik asitleri, biyotinidaz tarama testi),
biyokimyasal incelemeler (tiroid hormonlari, serum amonyak
ve laktat dizeyleri, ve..) yapildi. Kraniyal gorintlleme
ybntemlerinden bilgisayarli tomografi/ manyetik rezonans
gorintuleme (BT/MRG) biri veya ikisi uygulandi. Olgularin
psikomotor gelisimi klinik ve Denver tarama testi ile
degerlendirildi.

West sendromu alt gruplar 1991 ILAE (International
League Against Epilepsy) siniflamasina goére belirlendi.
Spazmlar baslamadan 6nce psikomotor gelisim normal
olan, bas cevresi persantilleri normal sinirlar icinde kalan,
ndrolojik muayeneleri, laboratuvar incelemeleri ve radyolojik
degerlendirmeleri normal olan hastalar kriptojenik WS
grubuna alindi. Bunlarin disindakiler ise bulgu veren WS
grubuna alindi. Bulgu veren WS grubundakiler éyku, fizik,
ndrolojik muayene , laboratuvar ve radyolojik incelemeler
sonucunda etkilendikleri déneme gdre dogum o6ncesi,
dogum ve dogum sonrasi alt gruplarina ayrildi.

Otizm davranis kontrol listesi, 57 maddeden olusan,
sonuglar “var” veya “yok” tarzinda isaretlenen bir dlcektir.
Cocugu en iyi tanimlayan ifadenin karsisindaki sayi daire
icine alinir, ifade gocugu tanimlamiyorsa bos birakilir. Test,
5 skaladan olugsmaktadir; duyusal, iligki kurma, beden ve
nesne kullanimi, dil becerileri, sosyal ve 6z bakim puanlama
0-158 arasi yapillmaktadir. Bireylerin 54-67 araligindaki bir
boéliminde otizme 6zgl yaygin 6zelliklerin bulunabilecegi
ya da bu Kkisilerin yUksek islevli olabilecekleri belirtilerek
daha ayrintili inceleme yapilmasi gerekmekte, 67 ve Uzeri
yuksek olasilikl otizm disundirmektedir.

Geriye doénik olarak incelenen 267 WS’li olgudan
43'(inlin 8Idigl anlagildi. iki yiiz yirmi dért olgudan ulasilabilen
ve poliklinige gelen, Ug¢ yastan biyuk olan toplam 90 olguya
ailelerden onay alindiktan sonra ODKL uygulandi (Ek 1).
Bu olgularin anne ve/veya babasina ayni kisi (yardimci
arastirmaci) tarafindan 57 madde soruldu.

incelenen bulgular ile ODKL’de yiiksek olasilikli saptanan
veriler bilgisayarda SPSS 12.0 for Windows paket progra-
minda incelendi. Degiskenler ortalamazstandart sapma,
standart hata ve ylzde olarak ifade edildi. Verilerin karsi-
lastirimasinda surekli degiskenler icin student t-testi,
belirtilebilen degiskenler icin ki-kare testi kullanildi.

Etik kurul onay:: istanbul Tip Fakiiltesi Dekanligi Yerel
Etik Kurul onayi (proje no: 2007/ 1289) alinmistir.
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Bulgular Nobet baslangic yaslarina bakildiginda 16 olgunun

incelenen 267 olgunun yasi, cins dagilimi, nébet baslama
yasl, etiolojik dagilimi, seyirleri Tablo 1’de sunulmustur.
Calismamizda bulgu veren grupta 243 (%91) olgu vardi.
Hipoksik iskemik ansefalopati basta olmak lizere dogumda
etkilenen grup %38,2, sirasiyla da dogum &ncesi grup
%24,3, nedeni bilinmeyenler %22,6, dogum sonrasi grup
%14,9 oraninda saptandi. Doguma ait etmenlerin cogunu
hipoksik iskemik ansefalopati, erken dogum olusturuyordu.
Olgulari, ortalama 12 aylik izlem (1ay-180 ay, ort: 12 ay)
sonrasi degerlendirdigimizde; 71 olgunun spazmlarinin
durdugu, 149’unun spazm ve/veya diger tip ndbetlerinin
devam ettigi, 43 olgunun 8ldugu égrenildi.

Otistik bozukluk ve ODKL taramasi

Otizm davranis kontrol listesi uygulanan 90 olgu icinde
isitme ve/veya gérme kaybi olan olgu yoktu. Test uygulanan
olgularin en kiigigu 36 ay, en buyudgu 192 aylik olup yas
ortalamasi 85,6+55,7 ay idi.

Testte 67 ve Uzeri puan alan 17 WS’li olguda (%18,9)
yuksek olasilikll otizm dlsinlldi (Tablo 2). Bu olgular
cinsiyet, nébet yasl, etioloji, kraniyal gorintileme, tedavi
yaniti, seyir agisindan 67’den dusik puan alan WS olgular
ile karsilagtiriidi.

YUksek olasllikli otizm olan olgularin dokuzu (%52,9)
erkek, sekizi (%47,1) kiz idi. Cinsiyet dagiimi istatistiksel
acidan anlamsizdi (p= 0,56, p>0,05). Elli dort-altmis yedi
puan arasindaki olgular da eklersek erkek/ kiz orani 1,3/1
olarak saptandi.

YUksek olasilikl otistik olgular etiolojik agidan incelen-
diginde %5,9’unun kriptojenik grubta, %94,1’inin bulgu
veren grubta oldugu gérildi. Bulgu veren grupta doguma
ait nedenler %53 ile ilk sirada yer aliyordu (Sekil 1). Bulgu
veren gruptaki nedenlerin dagilimi, istatistiksel agidan
anlamsizdi (p=0,78, p>0,05).

spazmlarinin 12 ay ve altinda basladigi bulundu. Bu WS
olgularimizla karsilagtirildiginda istatiksel agidan anlamsizdi
(t=0,36 p=0,72) (Tablo 3).

Olgularimizin BT ve/veya MRG ile yapilan kraniyal
gorlntilemesinde beyin atrofisi (sekiz olgu) basta olmak
Uzere miyelinizasyonda gecikme (iki olgu), tiberoskleroz
ile uyumlu bulgular (ki olgu), korpus kallozum agenezisi
(iki olgu), lizansefali (iki olgu) saptandi ve 17 olgunun biri
normal bulundu. Bu veriler testte dlislk puan alan olgularin
gorunttlemeleriyle karsilastinldiginda istatiksel olarak an-
lamsizdi (p=0,20, p>0,05).

Toplam 90 olgunun Denver gelisim testi ile degerlen-
diriimesinde 78’inde (%87) psikomotor gerilik saptandi.
YUksek olasilikl otistik olan hastalarimizda 67’den ylksek
puan alanlarin orani %100°du. Ancak bu sonug istatiksel
olarak anlamli degildi (p:0,08, p>0,05).

Tedaviye yanit agisindan olgularimizin degerlendirilme-
sinde ilk ilag olarak %71 valproik asit baslandigi, ilk ilag
sonrasl spazmlari duran olgularin %11,8 oldugu belirlendi.

Yiksek olasilikl otistik olgularin izleminde ddérdinde
(%23,5) spazmlarinin durdugu, 13’Unde (%76,5) spazm
ve/veya diger tip nobetlerin devam ettigi gorildi. Bu
sonuglar diistik puan alan WS olgulari ile karsilastirildiginda
istatistiksel agidan anlamsizdi (p=0,20, p>0,05).

Tablo 1. WS’li olgularin incelenmesi

Dogum o6ncesi etkilenen grup: 2
olgu (TUberoskleroz, dogumsal
metabolik hastalik (MSUD) )

Dogumda etkilenen
grup: 9 olgu (HIE,
erken dogum)

Dagilim ort.+SS
Yas (ay) 5-180 56,2+38,8
e i Nedeni bilinmeyenler: 4 olgu ~+|Dogum sonrasi etkilenen
Cinsiyet (n/ %) 102/ 38,3 165/ 61,7 grup: 1 olgu
1-<12 ay 12 ay Ustl
N&bet baglama yas! 265/ 99,3 2/0,7 | Kriptojenik grup: 1 olgu |
(v %)
Kriptojenik Bulgu veren
Etiolojik dagilim 24/ 89 243/ 911 Sekil 1.  Olgularimizin etiolojik dagilimi (n:17)
(n/ %)
Nobet Devam Olim Tablo 3. Olgulann nébet baslangi¢ yaslarina gre dagilimi (n: 90)
kontrolii tam
Seyir (n/ %) 73/27.4 151/ 56,5 43/ 16,1 Nobet baslangic yasi >67 puan alanlar | <67 puan alanlar
N % N %
) N . 1-<3 ay 9 53 38 52,1
Tablo 2. Otizm davranis kontrol listesi uygulanan olgular (n: 90) 3-<6 ay 4 235 18 246
Olgu sayisi % 6-<9 ay 2 11,8 9 12,3
Yiiksek olasilik (=67) 17 18,9 9-<12 ay 1 5,9 4 5,4
54-67 puan 14 15,6 >12 ay 1 59 4 54
<54 puan 59 65,5 Toplam 17 100 73 100
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Otizm Davranis Kontrol Listesi’ndeki 57 madde ylksek
olasilikli olgularla, 54 puan alti alan olgularda karsilastirdiginda
U¢c maddenin ortak olarak en sik gézlendigi belirlendi. Bu
sonuclar istatistiksel olarak anlamli bulundu. Bunlar; madde
41 “tuvalet egitimine iligskin sorunlan vardir’; madde 45
“yardimsiz kendisi giyinemez”; madde 55 “gelisimsel gecik-
me belirtileri 30. ayda ya da daha 6nce ortaya cikmistir”.
Yuksek olasllikli olan olgularda 3. ve 22. maddelerin sikligi
istatiksel olarak anlamli bulundu. Bu maddeler sirayla;
madde 3; ”sosyal/cevresel uyaranlara ¢odu zaman
dikkat etmez” madde 22; “ellerini amagsizca sallar”.
Tablo 4’de ODKL'deki yliksek oranda saptanan maddeler
gOsterilmigtir.

Tartisma

West sendromunda seyir 6n planda etioloji ile iligkilidir.
Kriptojenik olgularin iyi seyire sahip oldugu bilinmektedir (1,5).
Calismada 267 olgu izlem (1lay-180 ay, ort:12 ay)
sonrasi degerlendirildiginde %27,3’Unln spazmlarinin dur-
dugu, %56,5’inin spazm ve/veya diger tip ndbetlerinin devam
ettigi, %16,1’inin ise 6ldugu belirlendi. Kriptojenik olgularda
6lum orani %8, bulgu veren olgularda ise %16,8 saptandi.

West sendromunda psikomotor gelisim kétudir (4,6).
Calismamizda Denver gelisim testi ile hastalar degerlendirildi
ve 232 olguda (%86) psikomotor gerilik, 32 olguda
(%2) normal psikomotor gelisim saptandi. Olgularimizin
%971’inin bulgu verdigi gbz 6ntine alinirsa bu veriler literattrle
uyumlu bulundu.

Tablo 4. Otizm davranis kontrol listesin’de maddelerin
incelenmesi (n:90)

Madde (%) 55 45 41 38 24 23 |22 3

>67 puan 100 | 83 76 58 70 47 | 83 | 76
alan olgularda

saptanma 17) | (149 | (13) | (10 | (12) | 8 | (14) |(13)
ylizdesi (n)

54-67 puan | 85 92 85 71 57 | 50 | 50 |50
alan olgularda

saptanma (12) | (13) | (12) (10) | 8 @ @ | @
ylizdesi (n)

<54 puan 68 48 40 37 40 | 38 |40 | 25
alan olgularda

saptanma @7) | (26) (22) 20| 22| (21) | (22) |(14)
ylizdesi (n)

Tum olgularda| 77 62 55 47 | 49 42 | 50 | 40

Saptanma 66) | (63) 47) | (40) | (42) | (36) | (43)|(34)
ylzdesi (n)

p degeri 0,01 | 0,00 | 0,00| - = - 10,02 |0,00

Epilepsi ile otizm arasinda iligki son vyillarda cesitli
arastirmalarda konu edilmistir (7,10-13). Tuberoskleroz,
epilepsi ve otizm igin 6nemli bir érnek olusturmaktadir
(14). Son calismalarda, yalnizca temporal bélimde (lopta)
tuberlerin degil, bu bdlgedeki lokal epileptik faaliyetin de
otizm ile iligkili oldugu bildiriimistir. Calismamizda iki ttibe-
rosklerozlu olgunun birinde ytiksek olasilikli otizm saptandi.
Olgularimizin her ikisinin de kraniyal goriintilemesinde
temporal bdlumleri de igceren yaygin tiberler mevcuttu.

Asan |. ve ark.’lannin (14) calismasinda tiiberosklerozda
otizm sikiigi %35,3 olarak bulunmustur. Bu c¢alismada
otizm olan grupta, olmayan gruba gdére infantil spazm
belirgin oranda fazla gérilmas, ancak bu sonug istatistiksel
olarak anlamli bulunmamistir.

Chugani ve ark.larn (15) PET (Positron emission to-
mography) ile yaptiklari bir arastirmada 110 WS’li hastanin
18’inde temporal bdlimlerde metabolizmada yavaslama
tespit etmiglerdir. Bu hastalarin ortalama ¢ yillik izleminde
14’Unde otistik bozukluk saptanmigtir.

Ozgiin bir EEG bulgusu olmamasina karsin otistik ¢o-
cuklarin %17-60"1 cesitli EEG anormallikleri g0sterirler.
Bulgular siklikla frontal, temporal, paryeto-temporal, sentro-
temporal bdlgelerde gdzlenir. Kayaalp ve ark.’lar (11) otistik
olan ve olmayan WS’li hastalarin video-EEG’lerini ve yaslarini
karsilastirmislardir. Bu calismada 28 hastadaki hipsaritminin
ileri yaslarda devam etmesi ve frontal bdlgelerde baskin
olan diken-dalga bulgularinin otizm gelismesine yol actig
disUnUimastdr. Hipsaritminin bilissel islev ve davranis
yetilerinde kalici hasar verdigi sonucuna variimistir. Otizm
ve WS ile ilgili olan diger calismalar Tablo 5°de verilmistir.
Saemundsen E. ve ark.lar (12) izlanda’da 1981-1998
yillarn arasinda tani almis 20 infantil spazmli olguda otizm
sikhigina bakmislardir. Olgularin (¢l ¢alisma sirasinda kay-
bedilmis ve 17 olgunun ailelerinden onay alindiktan sonra
sosyal iletisim anketi uygulanmis ve psikiyatrist tarafindan
degerlendirme yapilmistir. Olgularin dérdinin kriptojenik
grupta oldugu belirlenmistir. Bulgu veren grupta neden
olarak hipoksik iskemik ansefalopati, tliberoskleroz, hipertan-
sif ansefalopati, subdural hemoraji, Down sendromu,
Aicardi sendromu saptanmistir. Olgularin altisinda otistik
bozukluk (%35,3) gézlenmistir. Yas sinin 24 ay ve Ustu
olarak alindiginda bu orani %17,6 olarak hesaplanmistir.

Calismamizda test yapilan 90 olgudan 68 puan ve
Ustlnd alan 17’sinde (%18,9) yuksek olasilikla otizm dusu-
ndldi. Bu olgulara 54-67 arasi puan alan 14 olguyu da
eklersek %34,5 gibi ylksek bir rakama ulasildigini gérald.
Ancak 54-67 puan araligindaki bireylerin bir béliminde
otizme 6zgu yaygin 6zelliklerin bulunabilecedi ya da bu

Tablo 5. WS- otizm ile ilgili calismalar

Arastirmaci Ulke infantil spazm olgu sayisi (n) Otistik bozukluk (%) Uygulanan test
Saemundsen E. (2007) izZlanda 20 17,6 Sosyal iletisim anketi “Social
Communication Questionnaire”
Riikonen R. (1982) Finlandiya 192 12,5 13-noktall skala “13-point scale”
Calismamiz Tarkiye 90 18,9 Otizm davranis kontrol listesi
(yUksek olasiliklr)
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kisilerin yUksek iglevli olabilecekleri bilinmektedir. Klinik
degerlendirme tani icin test sonuclarinin, cocugun gelisim
OykisU ve gozlem verileriyle birlikte degerlendiriimesi
gerekir. Ozellikle sinir puani olan gocuklar igin degerlendirme
islemi belirli araliklarla yinelenmelidir. Daha ayrintili inceleme
gerektiren bu olgular c¢ocuk psikiyatri polikliniklerine
yonlendirildi.

Yilmaz ve ark.’larinin (9) calismasinda, otizmi olan ve
olmayan gruplart ODKL’nin ayirt edici olup olmadigi aras-
tinlmis ve 57 davranis tanimindan 583’Untn otizm ile zeka
geriligi gruplarini ayirt ettigi saptanmistir. Ayirt edici bulun-
mayan maddeler; madde 34: “gbzlerine parlak bir 1g1k
tutuldugunda genellikle gozlerini kirpmaz”, madde 41:
“tuvalet egitimine iligkin sorunlari vardir”, madde 54: "¢cok
zarar vericidir,oyuncaklarini ve ev esyalarini kisa zamanda
kirar”, madde 56: “gin icinde kendiliginden iletisimi bas-
latmak icin kullandigi ifadelerin sayisi otuzu gecmez”dir.
Bu maddeler incelendiginde hem otizm hem de agir zeka
geriliginde karsilagilan sorunlara isaret ettigi gérulmuastar.
Calismamizda yiksek olasikli olgular ile 54 puan alti alan
olgularda arasinda Uc¢ maddeyi ortak olarak en sik kulla-
nildigr gézlendi. Bu maddeler; madde 41: “tuvalet egitimine
iliskin sorunlan vardir”’, madde 45: “yardmsiz kendisi
giyinemez”, madde 55: “gelisimsel gecikme belirtileri 30.
ayda ya da daha 6nce ortaya ¢cikmistir” di. Bu maddelerin
calismamizda hem WS’de beklenebilen davranislar, hem
de otistik bozukluklarda goérllebilen davraniglar olarak
benzer oranda benzerlik tasidigi distnuldu.

Otistik bozukluk, erkek cocuklarda kiz ¢ocuklarina
oranla 3-5 kez daha fazla gérilmektedir (16-18). Calisma-
mizda bu oran 1,2/1 idi. Elli dért-67 puan alan gruptakiler
eklenecek olursa erkek/kiz orani 1,3/1 olarak saptandi.

Yuksek olaslilikl otistik olgular etiolojik agidan incelen-
diginde kriptojenik grubun %5,9 (n:1), bulgu veren grubun
ise %94,1 (n:16) oraninda oldugu gorlldi. Bulgu veren
grupta doguma ait nedenler ilk sirada yer aliyordu. Sae-
mundsen’nin (12) calismasinda otistik olgularin %83’G
bulgu veriyordu. Bu sonug literattr ile uyumlu bulundu.

Otistik hastalarin %75’inde zeka geriligi vardir (19).
Gillberg ve ark.lan (20) zeka geriligi olan hastalarin
%27’sinde otistik bozukluk oldugunu saptamiglardir.
Calismamizda psikomotor gerilik, WS olan olgularimizda
%86 oraninda bulunurken, yiksek olasilikli otistik olanlarin
hepsinde saptandi. Olgularimizda literatiire benzer sekilde
psikomotor gerilik ile otizm arasinda yiksek oranda birlik-
telik gdsterildi, ancak otizm olmayan WS olgulari ile kiyas-
landiginda istatistiksel anlamliik saptanmadi. YUksek
olasilikll otistik olgularin tedaviye yanit ve seyirlerinin
WS’de saptanan sonuclara benzer oldugu géruld.

West sendromunda otistik bozukluk g6z ardi edilmeyecek
kadar yuksek bir orandadir. Otizm yasam boyu slren bir
bozukluk olmasi nedeniyle tedavinin tipi, kisinin yasi ve
gelisimine goére degisir. Otizmin tedavisi konusunda yapilan
bircok calisma sonucuna gore en iyi tedavinin egitim oldu-
gu anlasiimistir. Bu nedenle egitime olabildigince erken
yasta baslamak ¢ok énemlidir. Bu nedenle West sendromlu
olgular otistik bozukluk agisindan izlemleri sirasinda taran-
malidirlar. YUlksek olasikilikli ve sinirda bulunan olgular

cocuk psikiyatristine yonlendirilmelidir. Bunlarin yanisira
otizme eslik eden nérolojik hastaliklara iliskin daha fazla
calismalara gereksinim duyulmaktadir.

West sendromlu c¢ocudun ihtiyaci olan her alanda
yoénlendirme yapabilecek ve Ozellikle fakiltelerin Cocuk
Noéroloji Bilim Dallarina badh “cok merkezli” olugsumlara
gereksinim bulunmaktadir. Béyle merkezlerde bulunan
ekip ve yardimcilan ile gocugun tibbi bakimi, egitimi ve
rehabilitasyonu saglanacaktir.

Cikar catismasi: Bildirilmedi.
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Ek 1: Otizm davranis kontrol listesi kayit formu (5 yas) (9)

OTiZM DAVRANIS KONTROL LISTESi KAYIT FORMU

Adi Soyad;

Gorlisme Tarihi; Gorusmeyi Yapan Dr;

YONERGE: Cocugu en iyi tanimlayan maddenin karsisindaki saylyi daire icine aliniz.

esnAng

Buny S1)|

ILuIUB|INY susau

oA uspag

us|ue08g |iq

winfeq zo e [eAsog

1- Kendi etrafinda uzun stire déner

2- Basit bir isi 6grenir fakat gabucak unutur

N

3- Sosyal/gevresel uyaranlara gogu zaman dikkat etmez

4- Basit emirleri bir kere sdylendiginde yerine getirmez (6rn. otur, buraya gel, ayaga kalk)

5- Oyuncaklari uygun sekilde kullanmaz (6rn. tekerlekleri donduirtir)

6- Ogrenme sirasinda gérsel ayirt etmesi zayiftir
(bUytkllk, renk ya da pozisyon gibi bir 6zellige takilir kalir)

7- Sosyal giilimsemesi yoktur

8- Zamirleri ters kullanir (ben yerine sen)

9- Belirli nesneleri birakmamak icin israr eder

10- Isitmiyor gibi gériiniir, bu nedenle bir isitme kaybi oldugu kuskusu uyandirir

11- Konusmasi detone ve aritmiktir

12- Kendi kendine uzun stire sallanir

13- Kendisine uzanildiginda kollarini uzatmaz (ya da bebekken uzatmazdi)

14- GUnlik programindaki/gevredeki degisikliklere asin tepkiler verir

15- Baska insanlarin arasindayken cagrildiginda kendi ismine tepki vermez (Ayse, Can, Zeynep)

16- Kendi etrafinda dénme, parmak ucunda yuriime, el ¢cirpma gibi davraniglar
keserek birden bagirir ve ani hareketler yapar

17- Baska insanlarin yiiz ifadelerine ve duygularina tepkisizdir

18- “Evet” veya “ben” sézciklerini nadiren kullanir

19- Gelisimin bir alanindaki 6zel yetenekleri zeka geriligi kuskusunu dislar niteliktedir

20- Yer bildiren sézctikleri igeren basit emirleri yerine getirmez

(6rn. “topu kutunun Ustline koy” yada “topu kutunun icine koy”)

21- Bazen yuksek bir sese sagir oldugunu dustindirtircesine “irkilme” tepkisi géstermez.

22- Ellerini amagsizca sallar

23- Blyuk 6fke nobetleri ya da sik sik kiiguk 6fke ndbetleri gegirir

24- GOz temasindan aktif bir sekilde kaginir

25-Dokunulmaya ya da tutulmaya karsi koyar

26- Bazen curlkler, kesikler ve igne yapilma gibi aci verici uyaranlara hi¢ tepki vermez

27- Gergin ve kucaklaniimasi guctir (simdi ya da bebekken)

28- Kucaklandiginda pelte gibidir (sariimaz, tutunmaz)

29- istedigi seyleri gdstererek elde eder

30- Parmak uclarninda yurir

31- Baskalarini isirarak, vurarak, tekmeleyerek incitir

32- Cumleleri defalarca tekrarlar

33- Oyun oynarken baska cocuklan taklit etmez

34- Gozlerine parlak bir isik tutuldugunda genellikle gézlerini kirpmaz

35- Basini vurarak, ellerini isirarak kendine zarar verir

36- Ihtiyaglarinin hemen yerine getirilmesini ister, bekleyemez
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Ek 1: Otizm davranis kontrol listesi kayit formu (5 yas) (9)

esnAng

euny 81|
ILUIUB(INY BusaU

oA uspag
usjliedeg I

wieq zQ oA [eAsos

37- Ismi sdylenen bes nesneden daha fazlasini isaret ederek gésteremez 1
38- Hic arkadaslik iliskisi gelistiremez 4
39- Bir cok sese kulaklarini kapatir 4

40- Sik sk nesneleri déndurdr, cevirir ve garpar 4

41- Tuvalet egitimine iliskin sorunlar vardir 1

42- Isteklerini ve ihtiyaglarini belirtmek icin ya hig konusmaz ya da bir giinde
kendiliginden kullandigi s6zcik sayisi besi gegmez. 2

43- Cogunlukla korkar ya da ¢ok kaygilanir 8
44- Gun 19191 karsisinda gézlerini kisar, kaslanni gatar ya da gézlerini kapatir 3
45- Yardimsiz kendisi giyinemez 1
46- Sesleri ya da s6zcUkleri surekli tekrar eder 3
47- Bakislan insanlan “delip geger” 4
48- Baskalarinin ciimlelerini ya da ve sorularini tekrarlar 4
49- Cogunlukla gevresindekilerin ve tehlikeli durumlarin farkinda degildir 2
50- Cansiz seylerle oynamayi ve zaman gecirmeyi tercih eder 4
51- Cevresindeki nesnelere dokunur, koklar ve/veya tadar. 3
52- Yeni bir kisiyle karsilastiginda siklikla hic bir gorsel tepki vermez &

53- Nesneleri siralama gibi karmagik riteller igine girer 4

54- Cok zarar vericidir, oyuncaklarini ve ev esyalarni kisa zamanda kirar 2
55- Gelisimsel gecikme belirtileri 30. ayda ya da daha énce ortaya ¢ikmistir. 1
56- GUn icinde kendiliginden, iletisimi baslatmak igin kullandigi ifadelerin sayisi otuzu gegmez. 8
57- Uzun sureler bosluga bakar 4

TOPLAM :






