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OLGU SUNUMU - CASE REPORT

Erken Infantil Epileptik Ensefalopati ve Izleminde
West Sendromu Gelisen Bir Yenidogan Olgusu

A Case Report of a Newborn with Early Infantile
Epileptic Encephalopathy and West Syndrome in Follow-Up

Belma SAYGILI KARAGOL," Mehpare OZKAN,? Nurullah OKUMUS," Aysegiil ZENCIROGLU®

OZET

Erken infantil epileptik ensefalopati (Ohtahara sendro-
mu), hayatin ilk aylarinda ortaya ¢ikan ve sik tekrarlayan
tonik ndbetlerle kendini gosteren nadir epileptik ensefa-
lopatidir. En 6nemli interiktal EEG bulgusu uyku ve uya-
niklikta ortaya g¢ikan bdrst-slipresyon paternidir. Burada
yenidogan doneminde erken infantil epileptik ensefalopa-
ti ve izleminde West sendromu tanisi alan bir olgu sunul-
du. Yasamin erken doneminde baslayan direncli nobetler,
agir klinik ve EEG bulgulart ile seyreden erken infantil
epileptik ensefalopati ve izleminde West sendromu birlik-
teligi nadir goriilmesi nedeni ile klinik yaklasimda hatir-
lanmalidir.

Anahtar sozciikler: Erken infantil epileptik ensefalopati; Ohta-
hara sendromu; West sendromu; yenidogan.

SUMMARY

Early infantile epileptic encephalopathy (Ohtahara sny-
dome) is a rare epileptic encephalopathy with onset of fre-
quent seizures in the neonatal and early infancy period. It
is characterized by suppresson-burst pattern during sleep-
ing and waking states. This report describes a case of a
newborn with early infantile epileptic ecephalopathy and
West syndrome in follow-up. Intractable seizures in the
neonatal period with serious clinical manifestations and
characteristic EEG pattern of early infantile epileptic en-
cephalopathy and West syndrome in follow-up association
should be recognized in attention towards the possibility of
this rare diagnose.

Key words: Early infantile epileptic encephalopathy; Ohtahara
syndrome, West syndrome, newborn.

GIRIS

Erken infantil epileptik ensefalopati (Ohtahara
sendromu), hayatm ilk aylarinda ortaya ¢ikan ve sik
tekrarlayan tonik ndbetlerle kendini gosteren nadir epi-
leptik ensefalopatidir. Tonik spazmlar hem uyku hem
de uyaniklik doneminde olugmakta ve giinliik nobet
sikligr 10-300 arasinda degismektedir. Olgularin yak-

lagik {igte birinde fokal motor ndbetler, hemikonviilzi-
yonlar ve asimetrik tonik nobetler olabilmektedir.!"

En onemli interiktal EEG bulgusu uyku ve uya-
niklikta ortaya ¢ikan borst-siipresyon paternidir.*#
En sik iktal EEG bulgusu ise borst-siipresyon pater-
ni ile birlikte olabilen ve desenkronizasyon gdsteren
tonik spazmlardir.!!!
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Burada, yenidogan doneminde erken infantil epi-
leptik ensefalopati ve izleminde West sendromu tani-
st alan bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Iki giinliik kiz bebek mekonyum aspirasyonu ve
solunum sikintis1 nedeniyle hastanemiz yenidogan
yogunbakim iinitesine kabul edildi. Olgunun 19 ya-
sindaki annesinin birinci gebeliginden 38 haftalik
olarak normal spontan vajinal yol ile 3370 g agirh-
ginda, mekonyumla boyali olarak dogdugu, oksijen
destegi aldig1 ve solunum 51k1nt1s1n1n devam etmesi

Fizik muayenesinde viicut agirligi 3260 g (50-
75p), bas cevresi 33,5 cm (%50-75p) idi. Olguda so-
lunum sikintisina yol agan bradipne ve apne periyod-
lar1 ve hipotonisite mevcuttu. Diger sistem muayene
bulgulari normaldi. Solunum sikintisina yonelik ok-
sijen destek tedavisi almakta iken yedinci giiniinde
jeneralize tonik ndbetleri gozlendi. Olguya fenitoin
tedavisi basland1 ve 10. giiniindeki EEG’sinde borst-
stipresyon paterni ile birlikte desenkronizasyon gos-
teren tonik spazmlarimin oldugu belirlendi (Sekil 1).
TORCH, nérometabolik taramalari, karyotip analizi,
beyin omirilik sivist bulgulari, isitme ve géz tarama-
lar1 normaldi. izleminde nébetlerinin devam etmesi
tizerine tedavisine sirast ile fenobarbital, vigabatrin

istanbul Tip Derg

ve topiramat antikonviilzan ilaglar1 eklendi. Birinci
ayinda yapilan kraniyal manyetik rezonans goriintii-
lemesinde (MRG) lateral ventrikiillerde genisleme,
korpus kallosumda yaygin incelme ve pariyetal oper-
kiiliim diizeyinde polimikrogiri ile uyumlu girus pa-
terni tespit edildi.

Yasaminin ii¢lincii ayinda fenobarbital, lamotrijin,
topiramat ve sodyum valproat tedavileri altinda no-
betleri direngli sekilde devam eden olgu EEG’sindeki
hipsaritmi paterni ile West sendromu tanis1 ald1 (Se-
kil 2). Birinci yasinda agir diizeyde hipotonisite ve
kuadroplejisi gelisen, desteksiz oturamayan, nazo-
gastrik tlip ile beslenebilen olgu halen adrenokorti-
kotropik hormon (ACTH) tedavisiyle birlikte fenito-
in, topiramat, lamotrijin ve klonazepam tedavilerini
almaktadir.

TARTISMA

Erken infantil epileptik ensefalopati jeneralize
nobet, agir ve devamli EEG bozuklugu, tedaviye di-
renglilik ve kotii prognoz ozellikleri ile yasa bagl
epileptik ensefalopatiler arasinda yer almaktadir. N6-
betlerin %751 yagsamin birinci ayinda, digerleri ikin-
ci ve iiclincii aylarda baglamakta, yayimlanmis sekiz
kriptojenik olgunun dordiinde ise intrauterin basglama
sliphesi bulunmaktadir.’! Altta yatan neden heterojen
olup birgok olguda hemimegalansefali, porensefali,

Sekil 1. Olgunun EEG'sindeki borst-stipresyon paterni ile birlikte desenkronizas-
yon gosteren tonik spazmlarinin goérintisa.
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fokal kortikal displazi gibi bir beyin malformasyo-
nu bulunmaktadir. Porensefalik lezyonlar, iskemik-
hipoksik sendrom, Aicardi sendromu, néronal mig-
rasyon bozukluklari (korpus kallozum agenezisi, li-
zensefali, pakigiri, polimikrogiri), asfiksi, dogum-
sal metabolik hastaliklar (non-ketotik hiperglisine-
mi, metil malonik asidemi, D-gliserik asidiiri, propi-
yonik asidemi, neonatal adrenal 16kodistrofi) ve na-
dir olarak da mitokondriyal ensefalomiyopatiler se-
bep olarak tespit edilmistir.l*'” Olgumuz da perina-
tal asfiksi Oykiisii, direngli konviilziyonlari, EEG’de
borst-stipresyon paterni ve MRG’deki polimikrogiri
seklindeki serebral gelisim anomalisi bulgular ile er-
ken infantil epileptik ensefalopati tanisi almistir.

Erken infantil epileptik ensefalopatide nobet-
ler hemen hemen tiim antiepileptik ilaglara direng-
li olup, tedavide benzodiazepinler, sodyum valproat,
vigabatrin ve ACTH kullanilmaktadir. ACTH &zel-
likle direngli olgularda ve West sendromuna gecis
gosterdikten sonra infantil epileptik ensefalopati ev-
resinde etkisiz olmussa bile tekrar denemeye deger
bulunmustur.""! Fokal kortikal displazisi olan olgular
da ise cerrahi tedavi uygulanmaktadir.'” Son yillarda
zonisamid ve vigabatrin ile ndbetlerin kismen kont-
rol altina alinabildigine dair yayinlar da bulunmakta-
dir.'"¥1 Olgumuzda vigabatrin ve ACTH dahil olmak
iizere tlim antiepileptik ila¢ tedavilerine yanit alina-

Sekil 2. Olgunun 3. ayinda EEG'sindeki hipsaritmi paterni.

mamis ve agir diizeyde psikomotor yetmezlik gelis-
mistir.

Erken infantil epileptik ensefalopatide en 6nem-
li interiktal EEG bulgusu, 150-350 puV yiiksek vol-
taj borstlerin hemen diiz bir ¢izgi ile yer degistirme-
si paternidir. Her iki borst arasindaki siire 5-10 sani-
ye arasinda degismekte ve siipresyon fazi ise 2-5 sa-
niye siirmektedir. Stipresyon-borst paterni olgularin
ticte ikisinde asimetrik olabilmektedir. Hem infantil
epileptik ensefalopati evresinde hem de takiben West
sendromunda tonik spazmin iktal EEG’si baslangi¢
hizli aktiviteli veya aktivitesiz desenkronizasyondur.
EEG, hipsaritmiada uykuda belirgin olan periyodi-
site ve interborst periyodunda uyku igciklerinin go-
riilebilirligine karsin siipresyon-borst drneginde di-
ken komponentinin daha az oldugu diizensiz borstle-
rin daha uzun depresyon fazi ile karakterizedir. Ol-
gumuz erken infantil epileptik ensefalopati tanisi ile
izlenmekte iken yasaminin 3. aymda West sendro-
muna doniigiim olmustur. Bu degisim, klinik ve ik-
tal semptomlarinda ¢ok agik olmazken, EEG’sinde
borst-siipresyon paterni hipsaritmiye daha sonra da
diffiiz yavas diken dalga desarjlarina doniis seklin-
de gdzlenmistir.

Erken infantil epileptik ensefalopati tanisi alan
olgularin dortte biri ilk iki yilda kaybedilmekte, ya-
sayan olgularda 3-6 aylikda West sendromuna do-
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niisiim olabilmektedir. Erken baslangich olgularda
mortalite oraninin daha yiiksek oldugu ve bu olgula-
rin yasamlarmin ilk iki yilinda kaybedildigi bildiril-
migstir."! Bu olgularda nobetlerin sikligi giderek azal-
sa bile agir derecede mental ve motor gelisim geri-
ligi olmaktadir. Yasamin erken déneminde baslayan
direngli ndbetler, agir klinik ve EEG bulgulart ile
seyreden erken infantil epileptik ensefalopati ve iz-
leminde West sendromu birlikteligi nadir gdriilmesi
nedeni ile klinik yaklasimda hatirlanmalidir.
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