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OZET

West sendromu (WS), yasanun ilk yilinda ortaya ¢ikan, kotii
huylu bir epilepsi hastaligidir. Bu ¢alismada, hastanemizde
semptomatik WS tanist ile izlenen hastalarda yapilan goriin-
tiileme tetkiklerinde saptanan nororadyolojik bulgular ince-
lendi.

Calismaya semptomatik WS tanili 53 hasta alindi. Nororad-
yolojik inceleme yontemi olarak uygulanan bilgisayarli beyin
tomografisi (BBT) ve manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) nin bir veya her ikisi ile elde edilen bulgular deger-
lendirildi. Calismadaki 53 hastanin 29'una BBT, 35 olguya
da MRG incelemesi yapildi, 11 olguda ise her iki tetkik
calisildi. Serebral kortikal atrofi her iki incelemeyle en sik
tespit edilen bulgu idi. Goriintiileme yontemleri, klinik ve se-
rolojik olarak tanmilanan tuberoz skleroz ve intrauterin infek-
siyonlara ait bulgulart detayli sekilde ortaya koydu. U¢ hasta-
da goriintiileme ile patoloji tespit edilemedi. BBT sonucu nor-
mal bulunan iki hastada MRG ile ek lezyonlar gésterilebildi.

BBT ve MRG, semptomatik WS’ lu olgularimizin % 94.3-iinde
etyolojiyi aciklayan bir lezyonu gosterdi. Her iki yontemin
uygulandigi hastalarda MRG, BBT ye gore daha fazla detay:
ortaya koyabildi. Calismada bazi olgularda farkli so-nuglar
elde edildiginden, inceleme icin BBT ve MRG’den herhangi
birinin se¢iminde, beklenen patolojiye gore tercih yapilmasi-
nin uygun olacag diistiniildii.

Anahtar kelimeler: West sendromu, semptomatik, nororad-
yolojik goriintiileme

SUMMARY
Imaging Findings at Symptomatic West Syndrome

West syndrome (WS) is a malignant type of epilepsy presented
in the first year of life. The neuroradiological results detected
with imaging measures were reviewed.

53 patients with symptomatic WS have been included in this
study. Either computed tomography (CT) or magnetic reso-
nance imaging (MRI) of the brain, or both were performed
and the results were compared. 29 patients were underwent
CT, whereas 35 had MRI and both modalities were studied in
11 patients. Cerebral cortical atrophy was the most striking
pathologic pattern observed in both imaging methods. Neu-
roimaging modalities revealed in detail the findings of the
tuberous sclerosis and intrauterine infections diagnosed with
clinical and serological evaluation. MRI demonstrated further
information than CT scan in two patients.

CT and MRI were successful in proving the lesion responsible
from the etiology in 94.3 % of the patients. MRI was much
informative than CT in revealing the pathology when both
examinations were studied. As varying results were obtained
in some scans, it was concluded that the decision to have CT
or MRI should be made according to the expected pathology.

Key words: West syndrome, symptomatic, neuroradiologic
imaging

West sendromu (WS), siit cocuklugu doneminin yasa
baglt epileptik sendromlar1 arasinda en sik goriileni
olup, spazm seklindeki nobetlere elektroensefalografide
hipsaritmi paterninin eslik etmesi ve agir mental gerili-
ge yol agmasiyla tanimlanir (D, 1991°de yapilan ILAE
(International League Against Epilepsy) Smiflamasi’na
gore hastalik idiyopatik, kriptojenik ve semptomatik
olmak iizere 3 gruba ayrilir (). Bilgisayarli beyin to-
mografisi (BBT) ve son zamanlarda kullanimi yaygin
hale gelen kranial manyetik rezonans goriintiileme

(MRG), WS’na neden olan yapisal beyin lezyonlarinin
tanimlanmasinda son derece dnemli yararlar sagla-
mistir.

Bu calismada, hastanemizde semptomatik WS tanisi ile
izlenmekte olan 53 hastanin goriintiileme yontemleriyle
elde edilen degisik bulgulari ve bu incelemelerin hasta-
Iigin etyolojisinin belirlenmesindeki katkis1 retrospektif
olarak arastirildi.
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MATERYAL ve METOD

1997-1999 yillarinda SSK Bakirkéy Dogumevi Kadin ve
Cocuk Hastaliklar1 Egitim Hastanesi Cocuk Gelisim Norolo-
jisi Klinigine bagvuran ve semptomatik WS tanis1 almig 53
hasta calismaya alindi. Semptomatik WS tanimlamasi, 1991
ILAE siniflamasinda tanimlandig: sekliyle, spazmlar bag-
lamadan once psikomotor gelisimin normal olmamasi; bag
cevresi persentillerinin normal sinirlar i¢inde bulunmamast;
norolojik muayene, laboratuvar incelemeleri ve nororadyolo-
jik tetkiklerle herhangi bir etyolojik nedenin saptanmasi gibi
ozelliklerden bir veya birkagini tagiyan hasta grubu olarak
yapild.

Tim hastalarin pre-, peri- ve postnatal ayrintili anamnezleri
alinarak fizik ve norolojik muayeneleri yapildi. Elektroensefa-
lografik incelemeyle WS tanisi dogrulandi. Nororadyolojik
inceleme yontemi olarak BBT ve MRG’nin bir veya ikisi
calisildi. BBT ve MRG incelemeleri nobetlerin basladigi do-
nemde, ACTH ile tedaviden 6nce yapildi. BBT veya MRG
secimi, tahmin edilen olast anomalilere ve hastanin ekonomik
durumu g6z oniine alinarak yapildi. MRG incelemelerinde
tiim hastalar i¢in T1 ve T2 agirlikli sagital, koronal ve aksial
planda kesitler edildi. BBT ile tahmin edilen patolojisi ortaya
konamayan veya tedaviye yeterli yanit alinamadigindan, muh-
temel ek anatomik lezyonlarin varlifindan siiphe edilen olgu-
larda MRG c¢ektirildi. Tiim goriintiileme sonuglart en az iki
uzman radyolog tarafindan degerlendirildi. Miyelinizasyonun
normal zamanindan iki ay geride olmas1 gecikme olarak ta-
nimlandi. Ayn1 hastaya hem MRG hem de BBT yapilmasi du-
rumunda, her iki tetkik sonucu da degerlendirmeye alinarak
karsilagtirildi. Istatistiksel hesaplamalar ki kare esdiizenlilik
analizi kullanilarak yapildi. Anlamlilik sinir1 olarak p<0.05
degeri alind1.

SONUCLAR

Calismaya alinan 53 hastanin 34’ii erkek (% 64.2), 19’u
kiz idi. Semptomatik WS’nda goriintiileme yontem-
leriyle elde edilen bulgularin degerlendirilmesini amac-
layan bu calismada 53 hastanin 29’una BBT cekilirken
35 olguya da MRG incelemesi yapildi, 11 olguda ise
her iki goriintiileme yonteminden de yararlanildi.

BBT’de en sik saptanan patoloji olarak 17 olguda se-
rebral kortikal atrofi kaydedildi. 10 hastada ventrikiil-
lerde dilatasyon, 5 hastada ensefalomalazi, 3 hastada
hidrosefali, 3 hastada ise korpus kallozum agenezi-
si/hipoplazisi BBT ile tespit edilen diger patolojik bul-
gular idi.

35 olguda ¢alisilan MRG sonuglarina gore bu grupta da
serebral atrofi en sik kaydedilen patolojik degisiklik idi
(21 hasta, % 60). Onbir hastada gelisimsel korpus kal-
lozum anomalisi saptandi. MRG ile ayrica, 8 hastada
ensefalomalazi, 6 hastada gliozis/sklerozis, 4 hastada
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hamartom ve tuberler, iki hastada da subdural hematom
tespit edildi.

Klinik inceleme ve aile anamnezleri ile degerlendirilen
hastalardan besinde tuberoz skleroz, birinde Sturge-
Weber sendromu tanilart kondu. Tuberoz skleroz olgu-
larinin 4’line ve Sturge-Weber sendromu’na MRG
calisilmisti. Bir olguda koroid pleksus papillomu hem
BBT hem de MRG ile saptandi. Bir hastada cekilen
BBT, bagka bir hastada ise her iki goriintiileme yonte-
mine dayanarak WS’na neden olarak lizensefali tanim-
land1. BBT ile periventrikiiler lokalizasyonlu intrakra-
nial kalsifikasyon goriintiilenen iki hastada gecirilmis
intrauterin infeksiyon aragtirildi. Hastalardan birinde
toksoplazma IgG ve digerinde de sitomegalovirus icin
IgM ve IgG pozitifligi saptandi.

BBT ve MRG calisilan olgulardan iicer hastada bulgu-
lar normal sinirlarda idi. Bunlardan birinde, calisilan
radyolojik yontemlerden her ikisi de normal bulundu.
Ancak, olgularin bagvurudaki klinik 6zellikleri ve peri-
natal donemde gecirilmig asfiksi oykiisti degerlendiril-
diginde, semptomatik WS grubuna dahil edildi. Ote
yandan, BBT sonucu normal bulunan iki hastadan
MRG ile birinde inferior vermis hipoplazisi ve dige-
rinde de kortikal atrofi ve hipokampal sklerozis tespit
edildi. Yine, her iki goriintiilemenin yapildig1 13 olgu-
nun 4’tinde kallozal disgenezi ve beraberindeki lezyon-
lar, MRG ile BBT ye gore daha detayli tanimlandi.

TARTISMA

Zeka geriligine yol acan epilepsi tiirlerinin basinda
gelen WS etyolojileri incelendiginde, cesitli yayinlarda
% 84-88 oraninda semptomatik nedenlere bagli oldugu
bildirilmistir 3-5). Erkeklerde daha fazla goriiliir. Ca-
lismamizda olgularin % 64.2’sini erkek hastalardi.

Cesitli yaymlarda, % 18-21 olarak bildirilen (1.0) geli-
simsel serebral malformasyonlara bagli olgularimizin
sayist 4 (% 7.5) idi. Gelisimsel anomalilerden lizense-
falinin (2 olgu) tipi ve diger serebral yapilar hakkindaki
patolojiler MRG ile detayli olarak ortaya konabildi.
Benzer sekilde, KKA ve birlikte oldugu anomalileri
gostermede MRG, BBT’ye iistiin bulundu; her iki
goriintiilemenin yapildig1 13 olgunun 4’tinde KKA ve
beraberindeki patolojiler MRG ile, BBT ye gore daha
detayli tanimlanmistir. KKA’l1 bu dort olgudan biri
yukarida bahsedilen lizensefalilerden biri idi. MRG,
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WS’na yol acan cesitli etyolojilere eglik eden korpus
kallozum displazisini goriintiilemede yararli bulundu.

Serebral disgenezilerin WS’na neden oldugu bilinmek-
tedir (7-8). Bunlardan tiiberoz skleroz orani, cesitli ¢a-
lismalarda % 7-21 arasinda degismektedir 9). Bizim
caligmamizda 5 olguda (% 9.4) tiiberoz skleroz sap-
tand1. Bu olgularda klinik tani, MRG’de tiiberlerin go-
riilmesi ve BBT de kalsifikasyonlarin varlig: ile destek-
lendi.

Intrauterin infeksiyon (konjenital CMV, toksoplazma) 2
olguda saptand1. Intrauterin infeksiyonlarim her ikisinde
de BBT de kalsifikasyonlar gosterilmis, serolojik ince-
lemeyle de tani desteklenmistir. Toksoplazma infeksi-
yonunda ayrica ¢ekilen MRG’de, BBT ile goriintiilene-
meyen KKA izlenmistir.

Koroid pleksus papillomlu olgumuz, WS’ nin ender
goriilen bir nedeni olup her iki goriintiileme ile detayli
olarak incelenebilmistir.

Bogaert ve ark., daha 6nce BBT leri normal bulunan 25
kriptojenik, 21 septomatik WS’lu olguya yapilan krani-
al MRG ile 1 kriptojenik ve 4 semptomatik olguda BBT
ile goriilemeyen kortikal-subkortikal lezyonlar1 sap-
tamglardir (10), Aydinli ve ark. ise, BBT bulgular1 nor-
mal olan iki hastanin MRG’lerinde miyelinizasyonda
gecikme ve hipokampusta intensite artis1 ile fokal ense-
falomalazi ve bazal ganglionlarda intensite artig1 sap-
tamiglardir 9. Caligmamizda, BBT lerinde patolojik
sonug¢ elde edilmeyen iki hastanin birisinde MRG ile
inferior vermis hipoplazisi, digerinde de kortikal atrofi
ve hipokampal sklerozis tespit edildi. Bu sonuglara gore
MRG’nin, ak maddenin derin serebral patolojilerini
gostermede daha basarili oldugu diisiiniildii. Anormal
BBT bulgusu olan hastalarin tiimiinde MRG’nin de
patolojik sonuclar verdigi kaydedildi.

Kriptojenik WS, gerek klinik ve laboratuvar incele-
meleri, gerekse nororadyolojik arastirmayla nedeni be-
lirlenemeyen, ancak halen tespit edilememis bir etyoloji
varlifindan kuvvetle siiphe edilen hastalar: tanimlar. Bu
grubun daha onceleri % 40 oraninda goriildiigii bildiril-
mistir. BBT ve MRG gibi inceleme yontemlerinin rutin

kullanima girmesiyle bu oran % 9-13’lere inmistir
(1.3.5,11.12) Gerek BBT, gereckse MRG kriptojenik WS
olgularinin etyolojilerinin belirlenmesinde vazgecilmez
tetkik yontemleridir. Semptomatik WS olarak adlan-
dirtllan olgulardan sadece iiciinde (% 5.7) BBT veya
MRG ile bir lezyon goriintiilenemedi. WS etyolojisinin
belirlenmesinde BBT ve MRG yontemlerinin yararli ol-
dugu, istatiksilsel olarak da anlamli bulundu (p<0.05).

Calismada bazi olgularda farkli sonuclar elde edildi-
ginden, inceleme i¢cin BBT ve MRG’den herhangi bi-
rinin seciminde, beklenen patolojiye gore tercih yapil-
masinin uygun olacag diisiiniildii.

Sonug olarak; nororadyolojik calismalar ve 6zellikle de
MRG, WS’na neden olan etyolojinin belirlenmesinde
ve prognozla ilgili dogru yorum yapilabilmesinde ya-
rarlidir. Uygun goriintiileme tekniginin segilmesi, gerek
tedavideki gerekse rehabilitasyondaki gecikmeleri en-
gelleyecektir.
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