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Lennox-Gastaut sendromlu hastalarin klinik 6zellikleri ve uzun siireli seyri
Clinical evaluation and long term prognosis of patients with Lennox-Gastaut syndrome

Arzu Ekici, Cogkun Yarar, Ayten Yakut, Kiirsat Bora Garman, Sevgi Yimenicioglu

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Norolojisi Bilim Dali, Eskisehir, Tiirkiye

Ozet

Amag: Bu calismanin amaci Eskigehir Osmangazi Universitesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dalr'nda Lennox-Gastaut sendromu tanisi ile izlenen 20
hastanin klinik &zellikleri, tedavi ve seyrinin geriye dénilk olarak degerlendiriimesidir.

Gere¢ ve Yontem: Lennox-Gastaut sendromu tanisi, birden fazla degisik ndbet tipi olmasi, elektroansefalogramda yaygin, yavas (<3 Hz/sn) diken-dalga
Oruinttistiniin bulunmasi, psikomotor gerilik olmasiyla konuldu. Etiolojik neden bulunamayan hastalar idiyopatik olarak tanimlandi. Hastalarin dogum
dncesi, dogum ve dogum sonrasi risk etkenleri, nébet ve klinik ézellikleri, néromotor gelisimleri, tedavi ve seyir ézellikleri degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin 13'U erkek, yedisi kiz, erkek/kiz orani 1,9 idi. On dokuz hastanin klinik belirtisi vardi. En sik saptanan risk etkeni hipoksik
iskemik ansefalopatiydi. Yizde altmis hastada infantil spazm 6ykust vardi.Tonik, tonik klonik ve atonik-drop atak en sik gérilen nébetler,
konusma bozuklugu ve mikrosefali ise en sik gérllen nérolojik bulgulardi. Elektroansefalografide yaygin yavas diken-dalga aktivitesi (1-3
Hz/sn) yani sira en sik bulgu biyoelektrik status epileptikus ve 9-14 Hz/sn hizli aktivite desarjlariydi. En sik nérogérintileme bulgusu beyin
atrofisiydi. Coklu antiepileptik ilag kullanimina ragmen hastalarin %60'1 giinde ¢ok sayida nébet gegiriyordu. En sik kullanilan antiepileptik
ilaclar sodyum valproat, klobazam, lamotrijin ve topiramatti.

Cikanimlar: Lennox-Gastaut sendromunda gerek direncli nébetler gerekse zeka islevierinde bozulma nedeniyle seyir kétiidir. Coklu antiepileptik
ila¢ kullanimina ragmen ndébet kontroll saglanamamaktadir. Yeni antiepileptik ilaglara gereksinim duyulmaktadir. (Tiirk Ped Ars 2012; 47: 47-51)
Anahtar sézctikler: Antiepileptik ilaglar, direncli ndbet, EEG, Lennox-Gastaut sendromu, seyir

Summary

Aim: The aim of this study was to retrospectively evaluate clinical features, treatment, prognosis of 20 patients followed up as Lennox-Gastaut
Syndrome in Eskisehir Osmangazi University Pediatric Child Neurology department.

Material and Method: Multiple different types of seizure, diffuse spike-wave pattern(<3 Hz) on electroencephalogram, psychomotor
retardation were the diagnostic criteria for Lennox-Gastaut Syndrome. The patients who had no etiologic reason were described as the
idiopathic type. Prenatal, natal and postnatal risk factors, seizure and clinical features, neurodevelopmental status, treatment and prognostic
features were evaluated.

Results: Thirteen patients were female, seven were male; male/female ratio was 1,9. Nineteen patients were described as the symptomatic type.
Hypoxic ischemic encephalopthy was the most common risk factor. Sixty percent of the patients had a history of infantile spasms. Tonic and tonic
clonic and atonic drop attack were the most common seizure types. Speech impairment and microcephaly were the most frequently seen
neurologic findings. Diffuse spike-wave activity (1-3 Hz/s) on EEG, bioelectrical status epilepticus and 9-14 Hz/sn fast activity discharges were
the most commonly seen discharges. The most common neuroimaging finding was cerebral atrophy. Sixty percent of the patients suffered from
a large number of seizures per day despite multiple antiepileptic drugs. The most commonly used antiepileptic drugs were valproate sodium,
clobazam, lamotrigine and topiramate.

Conclusions: The prognosis of Lennox-Gestaut Syndrome is poor due to either recurrent seizures or mental deterioration. Seizure control can not be
provided despite the use of multiple anti-epileptic drugs. New antiepileptic drugs are needed. (Turk Arch Ped 2012; 47: 47-51)
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Giris epilepsilerinin %3-10'unu olusturmaktadir (2,3). Erken gocukluk
déneminde baglayan birden fazla degisik tip ndbet, bilissel
Lennox-Gastaut Sendromu (LGS) ¢ocukluk ¢caginda gérilen islevlerde bozulma ve elektroansefolografide (EEG) yaygin

seyri kotl olan epileptik sendromdur (1). Cocukluk c¢agi yavas diken-dalga (1-8 Hz/sn) o&rlintlsu ile belirgindir (1).
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Baslangigta klasik klinikk ve EEG bulgularinin olmamasi
nedeniyle tani koymak zordur (4). Olgularin yaklagik yarisinda
infantil spazm dykusu vardir (5). Patojenezi tam olarak agikliga
kavugsmamis olmakla birlikte otoimmunitenin roli oldugu
dusunilmektedir (6). Lennox-Gastaut sendromu asfiksi, merkezi
sinir sistemi enfeksiyonu (MSS), kafa travmasi, dogumsal
enfeksiyon ve beyin malformasyonuna bagl olarak
gorllebilecegi gibi idiyopatik olarak da karsimiza ¢ikabilmektedir.
Etiolojik neden saptanan olgularda seyir daha kétidur (5,7).
Coklu antiepileptik ila¢ kullaniimasina karsin nébetler cogu kez
kontrol altina alinamamaktadir. Gerek ndébetlerin kontrol
edilememesi, gerekse zeka geriligi LGS seyrini olumsuz
etkilemektedir (4).

Bu calismanin amaci Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dali’'nda LGS tanisi ile izlenen
20 hastanin klinik ézellikleri, tedavi ve seyrinin geriye dénuk
olarak degerlendiriimesidir.

Gereg ve Yontem

Bu calismada Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip
Fakultesi Cocuk Norolojisi Bilim Dal’nda 1994-2010 yillar
arasinda LGS tanisi ile izlenen 20 hasta geriye dénik olarak
degerlendirildi. Lennox-Gastaut sendromu tani él¢lti olarak,
birden fazla degisik ndbet tipi olmasi, EEG'de yaygin, yavas (<3
Hz/sn) diken-dalga 6riintisiiniin bulunmasi, degisik derecelerde
psikomotor gerilik olmasina gére konuldu. Herhangi bir risk
etkeni bulunmayan, nébet ©ncesi psikomotor gelisimi ve
nérogdruntilemesi normal olan, etiolojik neden bulunamayan
hastalar idiyopatik, digerleri ise semptomatik LGS olarak
tanimlandi. DlsiUk apgar skoru olan, dogumda canlandirma
uygulanan ve mekanik ventilatére baglanan hastalar hipoksik
iskemik ansefalopati (HiA) olarak degerlendirildi. Hastalarin
hepsinde dogum &ncesi, dogum ve dogum sonrasi risk etkeni,
etiolojik neden, ndbet baslama yasi, ndbet tipleri, nébet siklig,
néromotor gelisimi, ndérolojik muayene, EEG, kraniyal
goéruntlleme ve gerekli olanlarda metabolik testler yapildi. Alti
yas altindaki hastalarin psikososyal-motor gelisimleri Denver ||
Gelisimsel Tarama Testi, alti yas Ustlindeki hastalarin zeka
degerlendirilmesi Stanford-Binet ya da Weschler Zeka Olgegi
ile de@erlendirildi. N&bet tipleri ailelerden alinan dykl, muayene
ve EEG kaydi sirasindaki klinik goézlemlere gére belirlendi.
Elektroansefalografi kayitlari Nihon Kohden Neurofax 7310 F
EEG cihazi ile yapildi. Hastalarin uzun sireli izleniminde
kullanilan antiepileptik ilag (AEI) etkinligi, EEG bulgulan ve
gelisen komplikasyonlar degerlendirildi.

Bulgular

Yaslari 1,5-16 (ortalama 10,75) yil arasinda degisen 13’U
(%65) erkek, yedisi (%35) kiz toplam 20 hasta geriye dénlik
olarak degerlendirildi. Hastalarin izlem stresi ortalama 7,5 (1-
13) yildi. Nébet baslama yasi ortalama 14,6 (1 ay-3,5 yas) ay,
LGS tani alma yasi ise ortalama 4,5 (1,5-5,5) yas idi. Hastalarin

17’sinde (%85) LGS (¢ yasindan sonra gelismisti. On dokuz
(%95) hasta semptomatik, bir (%5) hasta ise idiyopatik LGS
olarak tanimlandi.

En sik saptanan etiolojik neden HiA (%65) idi. Diger etiolojik
nedenler ise U¢ (%15) hastada kortikal displazi, bir (%5)
hastada MSS enfeksiyonu, bir (%5) hastada yenidogan sepsisi,
bir (%15) hastada ise kafa icine kanama idi. Hastalarin ikisinde
(%10) distk tehdidi, birinde (%5) de intrauterin hidrosefali
Oykusu vardi. Hastalarin tg¢linde (%15) ailede epilepsi, birinde
(%5) febril konvulziyon dykusl vardi. Hastalarin %60’ inda (12
hasta) infantil spazm 6ykiisii vardi. infantil spazm 6ykiisii olan
12 hastanin 10°unun (%83,3) gliinde ¢ok sayida nébeti vardi ve
LGS tani alma yasi 4,5 yas idi.

Hastalarin hepsi orta veya agdir derecede geri zekal idi.
Zeka ve motor gerilik ndbetleri daha ge¢ baslayan ve nébet
dncesi néromotor gelisimi normal olan hastalarda daha azd..
En sik gorilen nérolojik bulgular konusma bozuklugu (%60) ve
mikrosefali (%35) idi (Tablo 1). Konusma bozuklugu olan 12
(%60) hastanin yedisinin (%35) hic anlamli kelimesi yoktu,
besinde (%25) ise fonasyon bozuklugu vardi. Bes (%25)
hastada spastisite vardi ve bir (%5) hasta tekerlekli sandalye
kullaniyordu. Dért (%20) hasta yataga bagimhydi. Dért (%20)
hastada otistik bulgular, iki (%10) hastada sinirlilik, bir (%5)
hastada hiperaktivite olmak Uzere toplam yedi (%35) hastada
néropsikiyatrik bulgular vardi. Noéropsikiyatrik bulgulari olan
hastalarin timuande infantil spazm &ykistd vardi. Otistik
bulgulari olan hastalarin etiolojisinde ikisinde HIA, ikisinde
kortikal displazi vardi.

Hastalarin %75'inde (15 hasta) ikiden fazla degisik ndbet,
%25'inde (5 hasta) iki tip nébet vardi. En sik gérilen ndbet tipi
yaygin tonik (%80) ve yaygin tonik-klonik (%75) idi. Atonik-drop
atak 12 (%60), kismi nébet sekiz (%40), atipik absans yedi
(%35), miyoklonik ndbet ise bes (%25) hastada izlendi (Tablo 2).
izlem siiresi boyunca iic (%15) hastada konviilzif status
epileptikus gelisti. Bir hastada iki kez tekrarladi. Hastalarin

Tablo 1. Lennox-Gastaut sendromlu hastalarin nérolojik
bulgulari (n=20)

Bulgu* Sayi %
Zeka geriligi 20 100
Konusma bozuklugu 12 60
Mikrosefali 7 35
Spastisite 5 25
Hemiparezi 4 0
Qtistik bulgular 4 20
Yutma gucligi 3 15
Nistagmus 2 10
Ataksi 1

Hiperaktivite 1 5

*Bir hastada birden fazla bulgu vardi
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degisik zamanlarda ¢ekilen EEG bulgulari degerlendirildiginde
timinde 1-3 Hz/sn diken yavas dalga aktivitesi (Sekil 1)
izlenirken, %30’unda (alti hasta) biyoelekirik status epileptikus,
%20’sinde (d6rt hasta) 9-14 Hz/sn hizl aktivite desariji, %15’inde
(¢ hasta) bitemporal ve frontal diken-yavas dalga aktivitesi,
%10’unda (iki hasta) ¢cok sayida diken desarijlar izlendi (Tablo 2).

Lennox-Gastaut sendromlu hastalarin %60’ (12 hasta)
guinde ¢ok sayida ndbet geciriyordu. Dort (%20) hastada nébetler
6 ay-4 yil arasinda degisen sirelerde kontrol altina alindi (bir
hasta 4 yil, bir hasta 3 yil, bir hasta 1 yil, bir hasta 6 ay siredir
ndbetsiz). Hastalarin ndbet sikligi Tablo 2'de gdsterildi. Glnde

Tablo 2. Lennox-Gastaut sendromlu hastalarin nébet
6zellikleri ve EEG bulgulan (n=20)

birden fazla nébeti olan 12 hastanin 10°'unda (%83,3) infantil
spazm &ykusu vardi ve nébetler bir yastan 6nce baglamisti.
Kraniyal manyetik rezonans gérintileme (MRG) bulgusu
15 (%75) hastada vardi. Kraniyal manyetik rezonans
géruntlleme bulgular yedi (%35) hastada beyin atrofisi, ¢
(%15) hastada kortikal displazi (inkomplet lizansefali, pakigiri,
polimikrogiri, kolposefali), ¢ (%15) hastada periventrikiler
I[6komalasi (PVL), U¢ (%15) hastada korpus kallozum
disgenezisi ve bir (%5) hastada poransefalik kist seklinde idi
(Tablo 3). Bir hastada kraniyal tomografide kafa icinde kanama
saptandi. Kraniyal gorintllemesi normal olan dort (%20)
hastanin zeka durumu digerlerine gére daha iyiydi ve desteksiz
yUrlyorlardi. Kraniyal MRG’si normal olan iki hastanin nébetleri
kontrol altinda iken, ikisinin giinde ¢ok sayida ndbeti vardi.
Hastalarin hepsi ¢oklu antiepileptik tedavi aliyordu. En sik

o . R kullanilan antiepileptik ilaglar sodyum valproat, klobazam,
Nobet tipi Say! % lamotrijin ve topiramatti. Sekiz (%40) hastaya intravenéz
Yaygin tonik 16 80 gamaglobulin (IVIG) verildi. Intravenéz gamaglobulin tedavisi
Vavain tonik Klonik 15 75 sonrasinda bes (%62,5) hastanin ndbetlerinin sayisinda

yo degisiklik olmazken, (g (%37,5) hastada 2-6 ay siire ile % 50
Atonik-drop atak 12 60 azaldi. Coklu AEI kullanirken tedaviye klobazam, topiramat ve
Kismi nébetler 8 40 lamotrijin eklenince hastalarin nébet sikhg deQerIendiriIdj.

— Klobazam baglanan 15 hastanin altisinda (%40) nébet siklig
Atipik absans 7 35 degismedi, Ui¢ (%20) hastada %50 azaldi ve ortalama dort (1-
Miyoklonik 5 25 9) ay sonra nobetleri tekrar siklastl. Bes (%33,3) hastada
NGbet sikiig ortalama 5,5 (1-12) ay ndbetsizlik saglandi. Topiramat alan
Giinde birden fazla nébeti olan 12 60
1-3 ayda 1-2 kez ndbeti olan 4 20
Nébeti kontrol altina alinan 4 20
EEG bulgusu
1-3 Hz/sn diken yavas dalga aktivitesi 20 100
Biyoelektrik status epileptikus 6 30
Hizli aktivite desarjlar (9-14 Hz/sn) 4 20
Bitemporal ve frontal
diken-yavas dalga aktivitesi 3 15
Goklu diken desarji (6-7 Hz/sn) 2 10

* Bir hastada birden fazla bulgu

Tablo 3. Lennox-Gastaut sendromlu hastalarda kraniyal
MRG bulgulan (n=19)

MRG bulgular* n=15 %
Normal 4 25
Beyin atrofi 7 35

Kortikal displazi (pakigiri, polimikrogiri,

lizansefali, kolposefali) 3 15
Perivantrikler Iokomalasi 3 15
Korpus kallozum disgenezisi 3 15
Porensefali 1 5

* Bir hastada birden fazla bulgu vardi
MRG: Manyetik rezonans gérintlleme

10uV/mm

M PAMAAA_

Sekil 2. Lennox-Gastaut sendromlu hastalarin uzun sireli izlemi
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Tablo 4. IVIG, Klobazam, Topiramat ve Lamotrijinin nébet sikhigina etkisi
Nébetlerin kesilmesi
Antiepileptik llaglar Degisiklik yok %50 azalma Hasta sayis Nobetsizlik stiresi Toplam
(Hasta sayisi) (Hasta sayisi) (Hasta sayisi)

IVIG 5 3 - 8
Klobazam 6 4 1-12 ay 15
Topiramat 2 4 2 8ay-2,5 yil
Lamotrijin 7 1 1 6 ay

IVIG: intravendz gamaglobiilin

sekiz hastanin dérdinde (%50) ndbetler %50 azaldi ve ikisi
(%25) 8 ay-2,5 yil ndbetsiz kaldi. Lamotrijin alan dokuz
hastanin yedisinde (%77,8) ndbet sikligi degismedi ve bir
(%11) hastanin nébeti %50 azaldi. Bir (%11) hastanin nébetleri
alti ay sire ile kontrol altina alindi (Tablo 4.).

Bir hastada sodyum valproata bagll hiperamonyemi ve
ansefalopati tablosu gelisti. Bir hasta sepsis, yaygin damar ici
pihtilasma bozuklugu nedeniyle kaybedildi. Sekil 2’de
hastalarin uzun sureli izlemi gésterildi.

Tartisma

Cocukluk cagi epilepsilerinin yaklasik %10’unu olusturan
LGS 1-8 yas arasinda ortaya cikar ve en sik 3-5 yas arasinda
goralur (3,8). Erkekler kizlardan daha fazla etkilenmektedir (5,9).
Bu calismada hastalarin %15'i 1-3 yas, %401 3-5 yas, %45’ ise
5-8 yas arasinda LGS tanisi almisti ve erkek/kiz orani 1,9 idi.
Bulgu veren LGS'de etiolojide dogum &ncesi, dogum ve dogum
sonrasi hipoksi, MSS enfeksiyonlari, MSS malformasyonlari,
nérokitanéz ve ndrometabolik hastaliklar ve travma rol
oynamaktadir (3,4). Hastalarin %30’unda ise bir neden
bulunamamaktadir (9). Bu calismada ise hastalarin 19’unun
(%95) bulgusu vardi, biri (%5) idiyopatikti. En sik saptanan
etiolojik neden HIA ve kortikal displazi idi. Literatiire gére
idiyopatik LGS ylzdesinin daha dustk olmasi hastalarin geriye
déniik olarak degerlendirimesi ve HIA tanisinin éykiyle
konulmasindan kaynaklaniyor olabilir. Sadece bir hasta idiyopatik
LGS oldugu igin bulgusu olan grup ile ndbet sikligi ve seyir
acisindan karsilastirma yapilamadi. Bulgusu olan ve idiyopatik
LGS hastalarin nébet tipi ve sikligi, EEG bulgular ve tedaviye
yanitlar arasinda belirgin bir fark olmadigi bildirimektedir (10,11).

Lennox-Gastaut sendromunun etiolojisinde daha ¢ok beyin
hasari rol oynamakta, genetik etkenler ise daha az siklikta
bildirilmektedir. Hastalarin %18-50’sinde infantil spazm &ykisi
bulunmaktadir. infantil spazm sonrasi gelisen LGS daha erken
yasta baslamakta, tonik ndbetler daha sik gérulmektedir.
N&romotor gelisimi daha agir etkilenmektedir (5). Lennox-
Gastaut sendromu gelisme riski ketojenik diyet uygulanan,
prednizolon veya ACTH verilen West sendromlu hastalarda
daha dlsuk bulunurken, West sendromu tani alma yasi ve
etioloji arasinda iliski saptanmadigi bildiriimektedir (12). Bu
calismada hastalarin %60’1nda infantil spazm 6ykusu vardi ve
infantil spazm &ykist olan hastalarin %83,3'0 glinde ¢ok
sayida nébet gegiriyordu. Lennox-Gastaut sendromu gelisme
yas! infantil spazm &ykulsl olmayanlardan farkli degildi.

Lennox-Gastaut sendromlu hastalarda degisik derecelerde
zeka geriligi, davranis problemleri ve altta yatan nedene gére
nérolojik bulgular ortaya cikmaktadir. Mikrosefali, beyin felci,
hipotoni, ataksi, piramidal bulgular ve yutma gug¢ligl
gorulebilmektedir (13,14). Beyin hasari, direncli ndbetler, sosyal
uyaran eksikligi ve kullanilan antiepileptik ilaclarin yan etkilerine
bagli olarak LGS'li hastalarda davranis problemleri, depresyon ve
otistik bulgular sik gérilmektedir (4). Bu calismada tim
hastalarda orta ya da agir derecede zeka geriligi vardi. Nébetleri
daha gec baslayan ve nébet éncesi néromotor gelisimi normal
olan hastalarin zeka ve motor geriligi daha azdi. En sik gérilen
nérolojik bulgular konusma bozuklugu, mikrosefali, hemiparezi,
spastisite, yutma gUg¢ligu, ataksi ve nistagmus idi. Hastalarin
%20'sinde ofistik bulgular, %10°'unda sinirlilik ve %5inde ise
hiperaktivite vardi. Noropsikiyatrik bulgulari olan hastalarin
hepsinde infantil spazm &ykusu vardi. West sendromunun otistik
yelpazedeki bozukluk ile iligkili oldugu bildiriimektedir (15,16).

Bu calismada kraniyal MRG’de en sik beyin atrofisi, kortikal
displazi, korpus kallozum disgenezisi, PVL ve porensefalik kist
saptandi. Hastalarin %25"inde anormal MRG bulgusu yoktu.
Caliskan ve ark. (14) 68 LGS hastasinda en sik saptanan kraniyal
MRG bulgusunu beyin atrofisi olarak saptadilar. Goldsmith ve ark.
(10) MR bulgularinin ndbetler tzerine seyirde degeri olmadigin
bildirdiler. Bu calismada kraniyal géruntilemenin nébet sikligi
lUzerine etkisi saptanmadi. Ancak kraniyal gériintilemesi normal
olan hastalarda zeka ve motor durum daha iyiydi.

Tonik, atonik, atipik absans ndbetler LGSnin tipik ndbet
tiplerini olustururken miyoklonik, miyoklonik astatik, fokal
ndbetler ve konvilzif olmayan status epileptikus da
gorulebilmektedir. En sik tonik ve atipik absans ndbetleri
gérllmektedir (17). Bu ¢alismada da en sik goriilen ndbet tipi
yaygin tonik, yaygin tonik klonik ve atonik-drop atak idi. Atipik
absans ndbetlerinin daha az siklikta gérilmesinin nedeni
ailelerin nobetleri fark edememesinden kaynaklaniyor olabilir.
IzZlem suresince bir hastada iki kez olmak Uzere toplam U¢ (%15)
hastada status epileptikus gelismisti. Hastalarda gesitli nébet
tiplerine goére farkli EEG bulgularn gérilebilmektedir. Lennox-
Gastaut sendromunun tipik nébetler arasi EEG 6zelligi yaygin
yavas diken-dalga aktivitesidir. Uykuda 10-20 Hz/sn hizli ritm
go6zlenebilmektedir ancak LGS igin 6zgiin degildir. Hastalarin
%50’sinden fazlasinda konvilzif olmayan status epileptikus
gorilmektedir (9). Bu hastalarin %30’unda konviilzif olmayan
status epileptikus ve %20’sinde hizli aktivite desarjlari saptandi.

Lennox-Gastaut sendromunda coklu AEI kullanilimasina
karsin nébetler cogu kez kontrol altina alinamamaktadir. Bu
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nedenle tedavide c¢ok disiplinli bir yaklasim gerekmektedir.
Tedavinin amaci drop atak sayisini en aza indirmek, gindiz
nobetlerini azaltarak okul basarisini arttirmak, ndbetlerin
uzamasini ve konvilzif olmayan statusu 6nlemek olmalidir
(18). Coklu AEI tedavisinin bazi ndbetleri arttirmasi ve
bilissel, psikolojik yan etkileri nedeniyle coklu tedaviden
kaginiimalidir (4). Antiepileptik tedavi LGS etiolojisi ve ndbet
tipine gére secilmelidir. Genel olarak ilk secenek valproik asit
olmakta, lamotrijin, rufinamid, topiramat, klobazam, felbamat
ve levetirasetam tedaviye eklenmektedir (18). Lennox-
Gastaut sendromlu ¢ocuklarda lamotrijin ve topiramat atonik
ve tonik klonik nébetlerde, valproik asit ise drop atak, atipik
absans ve miyoklonik nébetlerde etkin olmaktadir (19-21).
Lennox-Gastaut sendromlu hastalarda yapilan ¢alismalarda
klobazaminin daha az sedasyon yaptigi, %50den fazla
hastada nébetleri %50-100 arasinda azalttigl, bir yildan fazla
kullanimdan sonra %42 etkinliginin devam ettigi ve hastalarin
%72'sinde altt aydan fazla sire ndbetsizlik sagladigi
bildirimektedir (22,23). intravenéz gamaglobulin tedavisi ile
LGS’li hastalarin ndbetlerin azaldigi bildiriimektedir (24). Bu
calismada en sik kullanilan AEi’ler sodyum valproat,
klobazam, lamotrijin ve topiramat idi. Intraventz
gamaglobulin tedavisi alan Gg (%37,5) hastanin nobeti 2-6 ay
sire ile %50 azaldi. Goklu AEIl kullanirken tedaviye
klobazam, topiramat ve lamotrijin eklenince hastalarin nébet
sikligi degerlendirildiginde, klobazam eklenen hastalarin
%33,3’'Unde 1-12 ay, topiramat eklenen hastalarin %25’inde 8
ay-2,5 yil, lamotrijin eklenenlerin ise %11’inde alti ay sure ile
nébetsizlik saglandi.

Zeka geriligi, davranis bozuklugu ve diregli ndbetler nedeniyle
LGS'de seyir kétudir (4). Bulgu vermesi, infantil spazm 6ykisd,
taninin G¢ yasindan &énce konulmasi, sik nébet ve status
ataklarinin olmasi ve EEGde yaygin diken-yavas dalga
Oruntlstnin devam etmesi kétu seyiri gdstermektedir (9). Bu
calismada ise infantil spazm &ykusl, nébetlerin bir yastan 6nce
baglamasi ve ndbet éncesi néromotor geligimin geri olmasi koti
seyir etmenleri olarak saptandi. Ozellikle bulgu veren LGS'de altta
yatan nedene gdre ndbet direnci, nérolojik gerileme hizi ve siddeti
degisebilmektedir. Autry ve ark. (25) LGS'li hastalarda 6l0m
riskinin 14 kat arttigini bildirdiler. Nobetlere bagl beslenme ve
yutma glcligu olabilmekte ve buna bagl aspirasyon pnémonisi
gelisebilmektedir (15). Bu ¢alismada ¢ hastada yutma giicligi
vardi. Bir hastada sodyum valproata bagli hiperamonyemi ve
ansefalopati tablosu gelisti, bir (%5) hasta sepsis ve yaygin damar
ici pihtilasma bozuklugu nedeniyle kaybedildi.

Sonu¢ olarak cocukluk cagi epileptik sendromu olan
LGS'nin gerek direngli ndbetler gerekse zeka islevlerindeki
bozulma nedeniyle seyri kétidr. Altta yatan nedene ve direngli
nébetlere bagl olarak nérolojik gerileme olabilmekte ve hatta
yataga bagimli hale gelebilmektedir. Var olan antiepileptiklerle
cok az sayida hastada ndbetler kontrol altina alinabildigi icin
yeni antiepileptiklere ihtiya¢ duyulmaktadir. Tedavinin amaci
nébet sikligi ve siresini azaltmak, yan etkileri nedeniyle ¢oklu
AEi tedavisinden kaginmak olmalidir. Lennox-Gastaut
sendromlu hastalar sadece tibbi yénden degil ayni zamanda
aileleriyle birlikte sosyal yonden de desteklenmeli ve ekip
calismasi benimsenmelidir.

Cikar catismasi: Bildirilmemistir.
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