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KISALTMALAR

A.B.D. : Anabilim Dali
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BGTL : Bazal ganglion talamus

BOS : Beyin omurilik sivisi
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DSA : Diffiiz serebral atrofi
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EMR : Erken membran riiptiirii
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MTHFR : Metilen tetrahidrofolat rediiktaz
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SP : Serebral palsi

SSAH : Sinir sulama alan hasari
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OZET

Amag: Serebral palsili vakalarda etiyoloji ve prognozun degerlendirilmesi ve
klinik bulgularla manyetik rezonans gorlintileme sonuglarinin paralelliginin
incelenmesi.

Materyal ve metot: Cocuk noroloji polikliniginde serebral palsi tanisi ile takip
edilen ve hastaneye bagvuran hastalarin anamnezleri alindi, fizik ve ndrolojik
muayeneleri yapildi. Calisma doneminde hastaneye basvurmayan hastalarin ise
dosyalar1 retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Bu ¢alismada, %63.3’1 erkek, %36.7’si kiz ¢ocugu olmak tizere 460
vaka ele alindi. Calismaya dahil edilen hastalarin erkek/kiz orami 1.71 ve %60’1
matiir, %401 ise prematiire idi.

Vakalarin gosterdikleri klinik tablolara gore dagilimlar: su sekilde tespit edildi:
%39.7 spastik kuadriparezi, %28.7 spastik diparezi, %18.2 spastik hemiparezi, %0.9
spastik monoparezi, %7 koreoatetoik SP, %0.4 distonik SP, %0.4 ataksik SP, %1.1
hipotonik SP, %3.5 mikst tip SP.

Risk faktorleri prenatal, perinatal ve postnatal doneme ait olmalarmna gore {i¢
grup altinda toplandi. Vakalarin %26’sinda prenatal risk faktorii, %87 sinde perinatal
risk faktorii ve %10.8’inde postnatal risk faktorii bulundu. Ancak %6’sinda hicbir
risk faktorii tespit edilmedi. Hipoksik-iskemik ensefalopati %41.7 oraniyla en sik
goriilen perinatal risk faktdrii olarak belirlendi. Ikinci olarak prematiirite %40 ve
ticiincii olarak konviilziyon %21.7 oraninda saptandi.

Vakalarin %91.3’linlin kraniyal manyetik rezonans goriintiileme sonuglarinda
patolojik bulgulara rastlandi. Prematiire vakalarda en sik tespit edilen patolojiler,
PVL %46.2, lokal enfarkt %7.5, bazal ganglion-talamus hasar1 %6.7, smir sulama
alan hasar1 %5 bulundu. Matiir vakalarda en sik tespit edilen patolojiler ise sinir
sulama alan hasar1 %17.3, lokal enfarkt %16.2, yaygin serebral atrofi %11.1,
multikistik ensefalomalazi %8.3, bazal ganglia talamus hasar1 %6.1 bulundu.

Serebral palsiye eslik eden patolojilerden sasilik %38.5, isitme kaybi %22,
epilepsi %54.3 oranlarinda tespit edildi.
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Sonuc: Ulkemizde hala perinatal faktdrler en 6nemli risk faktdrii olmaya devam
etmektedir. Gebelerin iyi izlenmesi ve perinatal etiyolojik faktorlerin azaltilmasi
gerekmektedir. Dogumhane sartlarinin ve dogum ekibi standartlarinin iyilestirilmesi ve
dogum sonras1 takibin hastane sartlarinda doktor kontroliinde yapilmasinin saglanmasi
ile SP sikliginin azaltilabilecegi sonucuna varildi.

Anahtar kelimeler: Serebral palsi, etiyoloji, prognoz, eslik eden patolojiler,

manyetik rezonans goriintiileme



ABSTRACT

Objective: The evaluation of etiology and prognosis in cases with cerebral
palsy and investigation of the analogousness of results of magnetic resonance
imaging results with clinical findings.

Material and method: The medical records of patients who were followed
and diagnosed as cerebral palsy in Child Neurology Department and also applied to
hospital were reviewed, their physical and neurological examinations were
performed. Other patients’ medical records were examined retrospectively.

Findings: In this study, 460 patients of which 63.3% male and 36.7% female
were included. Male/female ratio was 1.71 and 60% of the patients were mature and
40% of them were premature.

The distribution of the cases according to clinical description was as follows:
39.7% spastic quadriplegia, 28.7% spastic diplegia, 18.2% spastic hemiplegia, 0.9%
monoparesis, 7% choreoathetoid SP, 0.4% dystonic SP, 0.4% ataxic SP, 1.1%
hypotonic SP and 3.5% mixed type SP.

The risk factors were classified etiologically to three as prenatal, perinatal and
postnatal. The risk factors and the percentages of cases were found so: prenatal risk
factor; 26%; perinatal risk factor; 87%, and postnatal risk factor; 10.8%. However,
no risk factor was detected in the 6% of cases. Hypoxic ischemic encephalopathy
was the most frequent perinatal risc factor with a frequency of 41.7%. Thereafter, it
was assigned prematurity with 40% of cases and convulsion with 21.7% of them.

91.3% of cases revealed pathological findings on cranial magnetic resonance
imaging. Pathologies which was mostly identified in premature cases were PVL
(%46.2), local infarct (7.5%), bazal ganglia and thalamus lesions (6.7%) and water
shed area lesions (5%). Most frequent pathologies in matures were water shed area
lesions (17.3%), local infarct (16.2%), diffuse cerebral atrophy (11.1%), multicystic
ensefalomalasia (8.3%) and bazal ganglia and thalamus lesions (6.1%).

Pathologies which coexist with cerebral palsy were strabismus 38.5%, hearing

loss 22% and epilepsy 54.3%.
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Result: Perinatal factors still persist to be the most important risk factor in
Turkey. Follow-up of pregnancies should be done more carefully and perinatal risk
factors should be vitiated. The present study demonstrated that frequency of SP can
be attenuated by the improvement of the conditions of delivery rooms and birth team
standarts and management of postnatal follow-up in hospital conditions under the
control of doctors.
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GIRIS ve AMAC

Serebral palsi (SP), yasamin erken donemlerinde anatomik ve fizik gelisimini
heniiz tamamlamamis beynin ilerleyici olmayan bir hastaligi sonucu ortaya ¢ikan,
kalic1 hareket, tonus ve postiir bozuklugudur. Omiir boyu siiren morbiditeye ve erken
Oliime sebep olur. Tani, patoloji ve etiyolojiden bagimsiz olarak klinik bulgulara gore
konur. Pek ¢ok farkli tanimi yapilmistir (1-3) ancak genelde hepsinde ortak kriterler
sunlardir (4):

1- Postiir ya da hareket sistemi etkilenmistir,
2- Beyinde kalic1 ve statik bir etkilenme vardir,
3- Hayatm erken evrelerinde ortaya cikar.

Bu kriterler varyasyonlar1 tanimlamada yetersizdir. Hareket bozuklugunun
derecesinin belirlenmesi, tan1 koymada ne kadar beklenmesi gerektigi ve statik
bozuklugun ne derece degisim gosterecegi konularmi agiklamaz.

Tamdaki belirsizlikler etiyoloji i¢in de gegerlidir. Etkilenme prenatal, perinatal
ya da postnatal kaynakli olabilir (5). 1980’lerde SP’deki en 6nemli risk etmenleri
olarak dogum travmasi ve asfiksi gosterilmekte bu nedenle de SP’nin 6nlenebilir bir
hastalikk oldugu diisiiniilmekteydi (6). Dogum eylemi takibindeki ve fetal
monitdrizasyon kullanimindaki gelismelere ragmen, son 20 yilda SP goriilme
sikliginda bir azalma olmadi. Boylece dogum asfiksisinin etiyolojideki etkisinin
abartildig1 sonucuna varildi (7). Daha sonraki ¢aligmalar belli bir sebep bulmak
yerine risk faktorlerinin tespiti lizerinde yiiriitiildii. Hayatin prenatal, perinatal ve
postnatal donemleri ile ilgili ¢esitli risk faktorleri ileri siiriildii ve bunlarm siklig1

arastirildi ancak degisik caligmalarda farkli sonuglar elde edildi. Cografi bolge,



sosyoekonomik diizey gibi etmenlere baglh olarak da risk faktorlerinin 6nemlerinin
degistigi anlasildi. Ornegin gelismekte olan iilkelerde ve diisiik sosyoekonomik
diizey gruplarinda ciddi risk faktorleri daha yiiksek bulunmustur (8). Bu nedenle
dogru koruyucu Onlemlerin alinabilmesi i¢in her bdlgenin risk faktorlerinin
belirlenmesi 6nemlidir.

SP’li hastalarda diger organ sistemleri ile ilgili problemler de siktir. Genelde
muskuloskeletal bozukluk ne kadar ciddi ise diger organ sistemleri ilgili bozukluklar
da o kadar ciddi seyreder (9). Kuadriparezik hastalarin %80-90’inda kronik
gastrointestinal sistem problemleri vardir. Eger bu rahatsizliklar gz ardi edilirse
hastalarin ¢ogunda malniitrisyon daha sonrada malniitrisyona sekonder rahatsizliklar
ortaya ¢ikmaktadir. Bu ve benzeri diger sistem problemlerinin dogru tespit edilerek
erken donemde tedbirler alinmasi, gelecekte olabilecek pek ¢ok hastaligin 6nlenmesi
demektir.

Tedavide hastaligin seyrinde ortaya ¢ikan spastisitenin ¢oziilmesi gereklidir.
Uygun fizik tedavi, medikal tedavi ve gerekirse dogru operatif islemlerle hastalar
yliriimeye baslayabilir ve kas giiclerini en etkili sekilde kullanmay1 6§renebilirler. Bu
da hem hastanin hem de ailesinin yasam kalitesini arttirir. Bu nedenle dogru zamanda
dogru tedavi metodunun kullanilmasmin iizerinde durulmaktadir.

Bu calismada;

- Hastalik gelisiminde 6nemli olan antenatal, perinatal ve postnatal risk
faktorlerin belirlenmesi ve boylece sag kalim ve toplumdaki 6ziirlii ¢ocuk
sayisinin azaltilmasina katkida bulunulmasi,

- Hastalarin daha sistematik bir sekilde gdzden gecirilerek muhtemel sekonder
problemlerin dnceden tespiti ve gerekli koruyucu tedbirlerin alinmasi,

- Klinik bulgularla manyetik rezonans goriintiileme (MRG) sonuglarmin
paralelliginin incelenmesi,

- Tiirkiye Pediatri Noroloji Dernegi ile birlikte serebral palsinin Tiirkiye’deki
epidemiyolojisinin,  etiyolojisinin, tedavi etkinliklerinin, laboratuvar

bulgularmin tespiti amaglanmistir.
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GENEL BILGILER

Beynin hareketle ilgili bolgelerinin gesitli sebeplerle hasara ugramasi sonucu olusan
SP cocuk noroloji hastalarimin énemli bir kismini olusturmaktadir. Cok sayida bilim
dalini ilgilendiren ve tibbi oldugu kadar toplumsal bir sorun olan hastaligin son
yillarda yapilan birgok arastrma ile tanimi, nedenleri ve tedavisinde Onemli

degisiklikler olmustur (10,11).

TARIHCE

SP ilk kez 1861 yilinda bir Ingiliz ortopedist olan William John Little (1810-1894)
tarafindan “Spastik Rijidite” adiyla tanimlandi. Cok iyi bir gézlemci olan William
John Little hastaligi sebebi olarak anormal, zor ve uzamis dogum, prematiire dogum
ve neonatal asfiksiyi goOsterdi. Serebral Palsi tanimi ise ilk kez William Osler
tarafindan kullanildi. Sigmund Freud hastaliin etiyolojisi ve ndropatolojisini
aydinlatic1 arastwrmalar yapti ve siklikla zeka geriligi ve isitme azlig1 olmasi
nedeniyle dogum 6ncesi ve doguma ait risk etmenleri ile baglantili olabilecegini ileri
strdii (12).

1950’11 yillardan itibaren pek cok Avrupa iilkesi ve Amerika’da SP dernekleri
kuruldu. 1969 yilinda bu dernekler “International Cerebral Palsy Society” ad1 altinda
birleserek ortak faaliyetlere basladi. Boylece hastalik ile ilgili sosyal ve bilimsel
projeler olusturulmaya bagslandi. Tiirk Spastik Cocuklar Dernegi ise 1972 yilinda

kurularak bu uluslararas1 merkeze iiye oldu.



TANIM

SP motor islev bozuklugu ile giden hastaliklar toplulugudur. Farkli pek ¢ok nérolojik
bozuklugu i¢ine alan tanimlayici bir terimdir. 2004 yilinda “Uluslararas1 Serebral
Palsi Tanim ve Siniflama Calistayi”’nda en son Onerilen tanim sdyledir: SP
gelismekte olan beyinde dogum 6ncesi, dogum ve dogum sonrasi zedelenme sonucu
gelisen, ilerleyici olmayan ancak yasla birlikte degisebilen, hareketi kisitlayan kalict
motor islev kaybi1, durus (postiir) ve hareket bozuklugudur. Hastaligin temel bulgusu
motor islev bozuklugudur ancak mevcut patolojinin beynin diger boliimlerini de
etkilemesi nedeniyle motor bozukluga siklikla isitsel, gorsel, bilissel, algilama ve
davranis bozukluklari ile konviilziyon eslik eder (2).

Hastaligin onemli bir diger 6zelligi ise noronal hasarin serebrum, serebellum ve
beyin sapimi i¢ine alan bir motor bozukluk olmasidir. Periferik sinirleri ve medulla
spinalisi ilgilendiren lezyonlar ya da kas hastaliklar1 bu tanim i¢ine girmez. N6ronal
migrasyon kusuru ya da norometabolik hastalik gibi altta yatan nedenin tespit
edildigi motor islev bozukluklarmin SP tanisma dahil edilip edilmeyecegi halen
tartismalidir (1). Beynin erken gelisim donemi ilk 18 ay olmakla birlikte bazi
arastiricilar 6 yasa kadar olusan ve ilerleyici olmayan beyin lezyonlarinin tiimiinii SP
olarak tanimlamaktadirlar. Ayrica c¢ocuklarda beyindeki lezyonla motor kayip
arasindaki iligki yagsla degisebilir bu nedenle genel kabul SP tanisinin 2 yastan 6nce

konmamasidir (13).

SIKLIK

Geligmis tlkelerde yapilan ¢alismalarda SP 1.2-2.5/1000 sikliginda goriilmektedir
(1). Avrupada 8 iilkede 13 farkli merkezde yiiriitiilen bir SP siirveyans1 programinda
SP sikligmmn 1.3-3/1000 arasinda degistigi ve tiim merkezleri i¢ine alan nihai
ortalamanin ise 2.08/1000 oldugu tespit edildi (14). Tiirkiye ve diger gelismekte olan
iilkelerde ise kayitlarin yetersiz olmasi nedeniyle SP siklig1 ile ilgili kesin sayilar
verilememektedir. “Tiirkiye Spastik Cocuklar Dernegi Kayitlari”na gére bu oran
1000 canli dogumda 5-8 olarak tahmin edilmektedir (15). Okan ve arkadaslarinin (6)
Gemlik bolgesinde yaptiklari calismada SP siklig1 5.6/1000, Apak ve arkadaslarmin
(7) Istanbul’da yaptiklar: gahigmada ise 8-10/1000 olarak tespit edilmistir.

Avrupa tilkeleri ve Amerika’da gegmise yonelik siirveyans ¢alismalarinda 1940-1950
yillarmda sikligin 3-5/1000 oldugu dogum ve yogun bakim sartlarinin iyilesmesiyle
1970’11 yillara dogru giderek azalarak 1,3-2,5/1000’e kadar diistiigli, ancak 1980’11
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yillardan itibaren yasayan cok diisiik agirlikli bebeklerin sayisinin artmasiyla SP
sikligmnin tekrar artisa gegerek 2/1000°e ¢iktigr goriildii (15-18).

SP’de en 6nemli risk faktorii prematiiritedir. Cok diisiik dogum agirlikli bebeklerde
SP riski %8-10’a kadar yiikselirken, normal agirlikli bebeklerde risk 1-1,5/1000’e
kadardir (19-20). Geligmis iilkelerde prematiire bebekler tiim SP olgularinin %50-
60’1 olusturmaktayken gelismekte olan {ilkelerde halen miyadinda dogan
bebeklerin oram1 daha yiiksektir. 1970’lerden itibaren fetal monitorizasyon
kullanilmasina ve sezaryen ile dogum sayisinin artmasma ragmen miyadinda dogan
bebeklerdeki SP siklig1 son 30 yildir azaltilamadi (19,21). Asfiksinin, diistiklerin ve
perinatal Oliimlerin bu siirede azaltilabilmesine ragmen SP sikligmin ayni kalmasi
umut kiricidir. Ancak azalma olmamast daha Once kurtarilamadigi i¢in dlen
bebeklerin artik sekelli de olsa hayatta kalmalarindan kaynaklaniyor olabilir.

Cogul gebelik SP i¢in 6nemli bir risk faktoriidiir. Amerika’da yapilan bir caligmada
toplumun %2’sini olusturan ikizlerin SP vakalarmin %10’unu olusturdugu tespit
edilmistir (22). Cogul gebeliklerde prematiirite riski fazladir. Ancak miyadinda
dogan cogul gebelikler incelendiginde de SP sikliginin normalden yiiksek oldugu
goriilmiistiir (23).

ETIiYOLOJI

SP 1860’11 yillardan beri biliniyor olmasina ragmen kesin etiyolojisi bir¢ok olguda
halen tespit edilememektedir. Bunun en 6nemli nedeni hastaligin ¢ok farkli nedenlere
bagl gelisebilmesi, ¢esitli norolojik sendromlar1 icermesi ve yapay bir kavram
olmasidir. Gelismekte olan fetal beyin farkl siireclerden ge¢mekte ve her donemin
kendine 6zgii hassasiyeti ve farkli yapisal bozulmalar1 olmaktadir. Bu nedenle artik
bircok c¢alismada matiir ve prematiire bebekler farkli gruplar olarak
degerlendirilmektedir.

Uzun yillar boyunca SP nedeni olarak dogum asfiksisi gosterilmistir. Ancak 1970-
1980°1i yillarda yapilan epidemiyolojik ¢aligmalarda, prematiirelerde azalan
mortaliteye bagli olarak SP sayisinin giderek arttig1 matiir bebeklerde gelisen dogum
sartlarina ragmen sikligin degismedigi goriildi (19,21,24,25). Son yillardaki ortak
gorlis normal dogum agirlikli bebeklerde etiyolojinin %70-80 oraninda prenatal
nedenlerden, %10-20 doguma bagli nedenlerden ve %10 postnatal nedenlerden
kaynaklandigi seklindedir (25). Diisiik dogum agirlikli bebeklerde ise etiyoloji halen

aciklanamamaktadir. Altta yatan patolojiye ikincil olarak mi1 prematiire dogum
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gerceklestigi ya da prematiiriteye bagli olarak gelisimini tamamlamamis beynin
hasara agik olmasi nedeniyle mi SP oldugu tartisilmaktadir.

SP etiyolojisinde onemli faktorler tablo 1°de gosterilmistir.

Tablo 1. Serebral palsi etiyolojisinde 6nemli faktorler

Prenatal Perinatal Postnatal

¢ Konjenital enfeksiyonlar ¢ Prematiirelik # SSS enfeksiyonlari

¢ Intrauterin enfeksiyonlar  Hipoksik iskemik ¢ Intrakraniyal kanama
ensefalopati

+ Kanama ¢ Diisiik dogum agirligi ¢ Hipoglisemi

¢ Servikal yetmezlik ¢ Vajinal kanama ¢ Polisitemi

¢ Cogul gebelik ¢ Plasenta anomalileri ¢ Koagiilopati

¢ Serebral disgenezi ¢ Anormal prezentasyon ¢ Hiperbiliriibinemi

¢ Plasenta anomalileri ¢ Kordon dolanmast ¢ Tekrarlayan

konviilziyonlar
¢ Gebelik toksemisi ¢ Erken membran riiptiirii
¢ ilac kullanim1 + Korionit

¢ Annedeki hastaliklar

En sik rastlanan etiyolojik faktorleri incelersek;

1- Prematiirite

Preterm dogum SP i¢in en 6nemli risk faktoriidiir ve SP riski gestasyonel yasla ters
orantili olarak degisim gosterir. 2008 yilinda yayinlanan ve 26 ¢alismay1 i¢ine alan
bir meta-analizde SP siklig1 22-27 haftalik dogumlarda %14.6, 28-31 haftalik
dogumlarda % 6.2, 32-36 haftalik dogumlarda 9%0.7 ve term bebeklerde % 0.1 olarak
tespit edildi (26).

Ozellikle gelismis iilkelerde etiyolojik faktdér olarak prematiirite daha 6n plana
cikmaktadir. 1970°li yillardan itibaren perinatal mortalitedeki azalmaya paralel
olarak prematiire SP’li sayisi artig gosterdi. Isvecte 1983-1990 yillar1 arasindaki

dogumlar1 inceleyen bir ¢aligmada bu donemde dogumlarm % 6.1’inin prematiire



dogum (<37 hafta) oldugu ancak toplam SP vakalarinin ise % 41.5’ini bu bebeklerin
olusturdugu gosterildi (27,28).

Prematiire bebeklerde SP etiyolojisini arastiran caligmalarda hemen her preterm
dogumda birden fazla antenatal risk faktorii oldugu ve en 6nemli risk faktorlerinin
periventrikiiler ve intraventrikiiler kanama oldugu bildirilmektedir (19). Son
calismalarda antenatal faktorlerden fetoplasental-uterin enfeksiyon/inflamasyon hem
preterm doguma hemde santral sinir sistemi hasar1 sonucu olugan SP’ye neden olan

onemli bir etken olarak gosterilmektedir (30,31).

2- Cogul gebelik

SP riski ¢ogul gebeliklerde artar, bu artisin nedenleri diisik dogum agirligi,
konjenital anomaliler, kordon dolanmasi ve anormal vaskiiler baglantilardir (32).
Avustralya’da Petterson ve arkadaslariin 1980-1989 yillarini kapsayan ¢aligmasinda
SP siklig1 normal dogumlarda 1.6/1000, ikizlerde 7.3/1000 ii¢lizlerde 28/1000 olarak
tespit edildi. Bu c¢alismada SP riski oOzellikle normal dogum agwhkli ¢ogul
gebeliklerde daha fazlaydi (23). Avrupa’da 12 merkezin dahil edildigi ¢alismada
cogul gebelik oraninm 1980°de % 1.9 iken, 1990°da % 2.4’e ¢iktig1 buna bagh olarak
da tiim SP’lilerdeki ¢ogul gebelik oraninin da 1976’da % 4.6 iken 1990°da %10’a
ulastig1 goriildii. Bu ¢cok merkezli ¢alismada da Petterson ve arkadaslarimin bulgular1
ile benzer olarak SP riskinin term ve >2500 gram olan ¢ogul gebeliklerde prematiire
ve <2500 gram olan ¢ogul gebeliklere gére daha fazla oldugu sonucuna varildi (33).

Ikiz esinin intrauterin 6liimii yasayan bebegin SP riskini arttirmaktadir. Bunun
patofizyolojik nedeni olarak ise Olen ikiz esinden salinan tromboplastin ve diger

maddelerin yasayan esi etkilemesi gosterilmektedir (23).

3- Gelisim bozukluklari

SP’li ¢ocuklarda beyin ve beyin dis1 konjenital malformasyon siklig1 artmistir. Beyin
gelisimi esnasinda hiicre c¢ogalmasini, gociinli, farklilagsmasmi ya da sinaps
olusumunu etkileyen olaylar konjenital anomalilerle sonuglanir. Bu bozukluklar
gelisimin kritik doneminde fetusun radyasyon, toksin maruziyeti ya da infeksiyoz
etkenlerle karsilagsmasi sonucu meydana gelebilir. Hazir gidalarda koruyucu olarak
benzil alkol kullanimi, intrauterin alkol maruziyeti SP’nin toksik nedenlerinden

bazilaridir (34).



Croen ve arkadaslarinin ¢alismasinda (35) SP’de beyin malformasyonlar1 %9-%14
oraninda tespit edilmistir. Term SP olgularinda en sik tespit edilen malformasyonlar;
kortikal displazi/polimikrogri, sizensefali ve pakigri/lisensefali iken prematiirlerde
daha ¢ok kompleks beyin anomalileri goriiliir (36).

Genetik ve metabolik hastaliklar da SP ile sonuglanan 6zel beyin
malformasyonlarmma neden olabilmektedir. Ornegin Zellweger Sendromunda tipik
olarak polimikrogri ve diger kortikal malformasyonlar goriliir, Miller-Dieker
sendromu lizensefalinin bilinen bir nedenidir. Arginaze eksikligi diplejik SP’yi taklit
edebilir (37). Trizomi 13, 18 gibi komozomal anomaliler de holoprosensefali gibi
serebral malformasyonlara neden olabilir. Hipomelanosis ito, linear sebaseos nevus
sendronu gibi norokutandz sendromlar da beyin malformasyonu olusturmalari

nedeniyle SP’ye neden olabilirler (38).

4- Intrauterin enfeksiyonlar

TORCH grubu konjenital enfeksiyonlar fetusu infekte edip motor sekele neden olan
ciddi ensefalit yapabilirler (39).

Gebelikte korioamnionit tanisi annede ates tespit edilmesiyle konulur ve spastik
tetraparezi igin ciddi bir risk faktoriidiir (40). Dogumda maternal ates mevcudiyeti
yenidoganda diisiilk apgar skoru ve neonatal ensefalopati riskini arttirr (41).
Korioamnionitin SP’ye yol agis mekanizmasi net olarak bilinmemekle birlikte bazi
hipotezler ileri siirtilmektedir. Bunlar (40);

1-Maternal enfeksiyon fetal sitokinleri arttirir ve artmis inflamatuvar yanit fetal
beyine zarar verir,

2-Plasenta zarlarmin inflamasyonu gaz degisimini bozarak fetal hipoksik-iskemik
ensefalopati gelisimine neden olur,

3-Maternal ates fetiisiin 1s1s1n1 da arttirir bu da gelisen beyine zarar verir,

4-Maternal intrauterin enfeksiyon fetal beyin ve zarlarinin enfeksiyonu ile

sonuclanir.

5- intrauterin biiyiime geriligi

Intrauterin biiyiime geriligi term bebeklerde daha belirgin olmak iizere SP riskini
arttirr (42). Ayrica normal dogum agirligindan uzaklasildik¢a hastaligin daha
siddetli oldugu tespit edilmistir (43).



6- Hipoksik-iskemik ensefalopati

Dokularin oksijenasyonundaki azalmaya hipoksi, kanlanmasindaki azalmaya ise
iskemi denir. Hipoksik iskemik ensefalopati (HIE) bu iki faktdriin bilesimi sonucu
olusan, santral sinir sisteminin (SSS) noropatolojik olarak kendine 6zgii hasar
formlar ile karakterize olan bir durum olarak tanimlanabilir (44).

Son 20 yilda serebral hiposi-iskemi hakkinda pek ¢ok arastirma yapilarak hiicresel ve
molekiiler degisiklikler ortaya ¢ikarildi. Norodejeneratif mekanizmalarin tespit
edilerek bunlara kars1 farmakolojik tedavi gelistirilmesi ve ortaya ¢ikan hasarin
azaltilmas1 amaglandi. Bu caligmalar 1s1¢inda gelisen beyinde bazi bdlgelerin ve
hiicrelerin hipoksi-iskemiye daha hassas oldugu goriildii (45). Bu hassasiyete en
giizel oOrneklerden birisi immatiir oligodendroglialardir. Prematiire bebeklerde
yapilan postmortem incelemeler ve deneysel caligmalarda hipoksi-iskemiden ¢ok
cabuk etkilendikleri gosterildi (46). Aymi sekilde miyad bebeklerde en ¢ok zarar
goren bazal ganglia ve talamus néron mitokondrilerinin, toksinlere en hassas bdlge
oldugu tespit edildi (47).

HIE’ye bagl beyin hasarinda olay: baslatici etken beyin kan akimmnda azalmadir.
Serebral iskemi sonrasi oksijen ve enerji yapimi i¢in kullanilabilecek maddeler
tikenir ayrica toksik maddeler uzaklastirilamaz. Meydana gelen olaylar kabaca
asagidaki gibi 6zetlenebilir.

HIE patofizyolojisinde ii¢ mekanizma vardir:

1- Uyaric1 norotransmitter toksisitesi: Glutamat insan beynindeki en 6nemli uyarici
norotrasmitterdir. Sadece kendi reseptorlerine degil N-metil-D-aspartat (NMDA), a-
amino-3-hidroksi-5-metil-4-isoksazol propiyonik asit (AMPA) reseptorlerine de etki
eder. Bu uyarici etkiler beynin gelisimi, 6grenme ve hafiza i¢in Onemlidir.
Glutamatin sinaptik araliktan uzaklastirilmasi enerji bagimli oldugu i¢in hipoksi-
iskemi durumunda sinaptik aralikta glutamat miktar1 artar. Glutamatin NMDA
reseptorleri lizerine olan etkisi ile hiicre i¢ine fazla miktarda sodyum, kalsiyum ve su
girisi olur. Bunun sonucunda hiicre siser, artan kalsiyum mitokondri fonksiyonlarini
bozar, nitrik oksit (NO) {iretimi artar, serbest yag asitleri olusur ve tiim bunlar
hiicreyi apopitoza yonlendirir. Bircok deneysel calismada gelismekte olan beynin
NMDA ve AMPA iliskili uyarici etkilenmeye normalden hassas oldugu
gosterilmistir (48).



2- Oksidatif stres: Hipoksik-iskemik hasarda oksidatif stres ve ndrotransmitter
toksisitesi i¢ ice gecmistir. Mitokondrileri normal fonksiyon gdsteren hiicrelerde
mevcut oksijenin %80’1 enerji iretiminde kullanilirken kalan kismi siiperoksit
iyonlarina doniistir. Bu toksik metabolit ise antioksidan mekanizmalarla yine
mitokondriler araciligiyla su ve karbondioksite indirgenir. Hipoksi-iskemiye bagl
mitokondriyel fonksiyonlar bozulunca antioksidan mekanizmalar devre dis1 kalir ve
ortamda siiperoksit, NO {irtinleri, hidroksil radikalleri birikir. Antioksidan savunma
sistemi tiikkendigi i¢in bu maddeler hiicre elemanlarina hasar verir ve pro-apopitotik
mekanizmalar devreye girer. Beyin, 6zellikle gelismekte olan beyin, serbest radikal
hasarma kars1 agir1 hassastir (49).

3- Inflamasyon: Ik kez Nelson ve arkadaslar1 spastik diparezi ile serumda
proinflamatuvar sitokin artig1 arasindaki iliskiyi gosterdiler (50). Daha sonra
inflamasyonun sebep mi hipoksinin bir sonucumu oldugunu tespit etmek i¢in pek ¢ok
arastirma yapildi. Yapilan deneysel ¢alismalarda endotoksin uygulamasinin hipoksi,
hipotansiyon, hipoglisemi gibi sistemik etkilerle hipoksik-iskemik hasar1
kolaylastirdig1 ve hasthigin siddetini arttirdig1 bulundu (51,52).

Yukarida anlatilan mekanizmalar birbirleriyle baglantilidir ve hepsi ayni anda
hastaligin patolojisine katkida bulunur. Sekil 1’de bu mekanizmalar sematize

edilmistir (1).
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HIE klinik bulgular1 genis bir yelpazedir ancak prognostik acidan tahminde
bulunmak amaciyla 3 derece olarak degerlendirilir. En yeni smiflandirma tablo

2’deki gibidir (53):

Tablo 2. Hipoksik iskemik ensefalopati derecelendirmesi

Hafif Orta Ciddi
Suur Hiperalert Letarjik Koma
Konvulziyon - + +
Tonus Normal/7 l l
Tendon refleksleri 1 11 1/Yok
Ilkel refleksler ) ! Yok
Beyin sap1 - + +
disfonksiyonu
Diger Jitternes, artmis + Artmis
sempatik aktivite intrakraniyal

basing, otonomik
disfonksiyon

Sonug¢ Normal %20-40 anormal %100 anormal
yada 6liim

HIE sonrasi ortaya ¢ikan beyin harabiyeti hipoksi-iskeminin zamanma, siiresine ve
derecesine bagh olarak degisir. Term ve preterm bebeklerde ortaya c¢ikan sonuglar

farkli oldugu i¢in bu iki grup ayr1 ayr1 incelenmelidir.

Term bebekte kortikal-subkortikal hasar:

Deneysel ¢aligmalarda bu hasar paterninin uzun siireli (>60dakika) ve kismi hipoksi-
iskemi sonras1 gelistigi gosterilmistir. Cok ciddi formlarinda korteks ve subkortikal
bolgelerin yaygm nekrozu ile sonuglanir, siklikla merkezdeki gri cevher yapilari
(talamus, bazal ganglionlar, beyin sap1) korunur. Hasarin ciddiyetine gore
yenidoganda durdurulamayan konvulsiyonlar, motor bozukluklar ve suur bozuklugu

olur. Uzun donemde hastada zeka geriligi, SP ve epilepsi goriiliir (54).

Term bebekte parasagittal hasar:

Parasagittal bolge hasar1 kortikal-subkortikal hasarlanmanin alt tipidir. Stnir sulama

alan hasar1 (SSAH) olarak da ifade edilir. Uzun siireli, kismi ancak diisiik dereceli
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hipoksi-iskemilerde goriiliir. Bu bolge anterior, orta ve posterior serebral arterlerin
siir sulama alanidir. Kanlanma agisindan en zayif bdlge olmasi nedeniyle serebral
perfiizyonun hafif bozulmasinda bile etkilenir. Lezyonlar bilateral, simetrik ve
genelde arka bolgelerde daha ciddidir. Klinik olarak yenidoganda hipotoni ve
kollarda kuvvet azlig1 vardir. Uzun donemde ise spastik tetraparezi goriiliir. Eger
hasar arka kesimleri ¢ok etkilemisse konusma ve gérme ile ilgili bozukluklar goriiliir

(55).

Term bebekte derin gri cevher tutulumu (talamus, bazal ganglia, beyin sap1):

Primatlarda yapilan deneysel ¢aligmalarda, bu hasar tipinin 10-20 dakika kadar siiren
tam tikanikliklarda meydana geldigi gdsterildi (54). Insan fetusunda bu kadar siddetli
tam tikaniklik olusmaz ancak uterus riiptiirii, kord sikigsmasi, plasenta ayrilmas: gibi
durumlarda totale yakin tikaniklik meydana gelebilir. Derin gri cevher bdlgesinin
yiliksek metabolik aktiviteye sahip olmasi1 nedeniyle hasarlanma bu bdlgede olur (56).
Bazen hipokampus, perirolandik korteks ve serebellumda etkilenebilir. Prematiirlerde
talamus tutulumu On plandayken, matiir bebeklerde putamen, hipokampus ve
parasantral hasar daha agirliktadir. Etkilenmis bebekte yenidogan doneminde beyin
sap1 fonksiyon bozuklugu bulgular1 vardir. Hastada emme, ¢igneme bozuklugu,
fasyal sinir tutulumu, sasilik ortaya ¢ikar. Uzun donemde spastik ve ekstrapitamidal
bulgularin birlikte oldugu SP goriiliir. Hastada koreoatetoz, distoni, rijidite, aksiyel
hipotoni ve beyin sap1 tutulumu (¢igneme, yutma bozuklugu gibi) bulgular1 vardir

(57).

Prematiire bebekte periventrikiiler hemorajik infarkt:

Ileri evre germinal matriks kanamasi olan prematiirelerde gelisir. Birlikte
intraventrikiiler kanama olmasi sart degildir. Noropatolojik ¢alismalarda,
periventrikiiler hemorajik infarktin germinal matriks kanamasmin yakin parankime
yayllmasiyla olusmadigi, ventrikiilin kanamaya bagli genisleyerek komsu
parankimde yer alan terminal vene bas1 yapmasi sonucu vendz infarkta neden oldugu
tespit edildi. Etkilenen prematiire bebeklerde uzun donemde hemiparezi (alt
ekstremite daha ¢ok etkilenmistir) hatta daha siklikla asimetrik tetraparezi gelisir.

Ayrica bu bebekler de kognitif bozukluklarda siktir ve siddetleri degiskendir (58).

Prematiire bebekte periventrikiiler lokomalazi:
Term bebekte SSAH parasagittal bolgede olur. Intrauterin hayatta beyin gelisirken

sinir sulama alanlar1 da geliserek yer degistirir. Prematiir bebeklerde sinir sulama
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alani periventrikiiler bolgededir ve hipoksik-iskemik hasar burada gergeklesir (44).
Serabral kortekste interarterial anastamozlarin ¢ok olmasi nedeniyle korteks korunur.
Uzun donemde hasar bolgesinde meydana gelen miyelin kaybi1 ve gliozis, ventrikiiler
dilatasyon ve multi kistik ensefalomalaziye (MKE) neden olur. Yenidogan
doneminde hastada tonus anormallikleri ve kuvvet kaybi goriilirken, nihai sonug
spastik diparezi ya da hasar daha agirsa alt ekstremitenin daha ¢ok etkilendigi spastik
kuadriparezidir (59).

7- Postnatal beyin hasar

Postnatal SP prevalansi farkli calismalarda %1.4-%24 olarak bildirilmektedir. Siklik
gelismekte olan iilkelerde ve sosyoekonomik durum kétiilestikce artar (8). Avrupa
SP surveyans grubunun verilerine gore 1976-1990 yillar1 arasinda tiim vakalarin %
7.8’in1 postnatal SP olusturmaktadir (14). Enfeksiyonlar, serebrovaskiiler olaylar,
kazalar, kernikterus en sik nedenler olup, oranlar1 gelismis ve gelismekte olan iilkeler
arasinda farkhiliklar gostermektedir (8).

Avustralya’dan yapilan bir ¢alismada hipoksi ve diger ensefalopatiler %31.3, travma
%?24.5, serebrovaskiiler olay %21.2 ve enfeksiyon %22.1 oraninda tespit edilmistir
(5). Ankara Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Egitim ve Arastirma Hastanesi’nde
yapilan bir arastrmada kazanmilmig SP etiyolojisinde %15.6 santral sinir sistemi
enfeksiyonlari, %76.3 kernikterus, %8.03 beyin travmasi tespit edilmistir (60).
Kernikterus iilkemizde halen 6nemli bir etiyojik faktordiir. Hastanin 2 ila 3. giinde
emmesi bozulur, tiz sesli aglama goriiliir, tonus azalir, refleksler zayiflar. Birkag
hafta sonra ise hastada tonus artis1 ve opustotonus postiirii ortaya c¢ikar. Uzun
donemde koreoatetoz, distoni, tremor ve rijidite esas bulgulardir. Sensori noral isitme
kayb1 siktir ayrica zeka geriligi, mikrosefali gelisebilir. Hastalik bilirubinin bazal
ganglionlarda birikmesiyle gelisir (61).

PATOLOJi ve PATOGENEZ

SP beyin korteksindeki iist motor néronlarin (1. néron) zedelenmesi ya da lezyonu
sonucu gelisir. Ust motor ndronlarm istemli hareketi baslatma gérevi oldugu gibi
spinal kord 6n boynuzundaki alt motor ndron (2. néron) islevlerini (refleks arki,
fleksiyon, ekstansiyon, propriosepsiyon gibi) dengelemek i¢in baskilayic1 gorevleri
vardir. Ust motor noronlarda bir zedelenme oldugunda baskilayici gorevleri azalir ve

korteksten kortikospinal ve retikiilospinal yollarla gelen uyarilar azalarak kas
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kontrolii bozulur. Aymi anda retikiilospinal yollarla asagiya inen baskilayici
uyarilarin olmamas, alfa ve gama ndronlarm asir1 uyarilmast ile kas tonusu artar. Ust
ve alt noronlardaki bu dengenin bozulmasi klinik olarak baskilama bozuklugu,
hiperaktivite, hipoaktivite ve otoregiilasyon bozuklugu seklinde bulgu verir.
a-Baskilama bozuklugu varsa hareket kontrolii de bozulur. Ornegin kernikterusda
bazal ganglia motor noronlarinda zedelenme oldugunda atetoz ve distoni goriiliir.
b-Hiperaktivite oldugunda kas tonusu ve derin tendon refleksleri artar.

c-Hipoaktivite varsa kas glicsiizliigii goriiliir, cogu kez spinal kord travmasi ya da 2.
motor ndron zedelenmesine ait flask paralizi ile karistirilabilir. Hipoaktivite siklikla
ilerde gelisebilecek hipertoninin habercisidir.

d-Otoregiilasyon bozuklugu: Is1 dengesi, solunum, yutma, ¢igneme barsak, mesane

islevleri ile homeostazin bozulmasina neden olur (en sik kuadriparezik SP’de) (62).

SINIFLAMA

SP’de siniflama noropatolojik, etiyolojik, klinik 6zelliklere ve klinigin siddetine gore
yapilabilmektedir. En sik kullanilan siniflama motor bozuklugun dagilimma goére
olan siniflamadir (1).
1-Spastik tip serebral palsi
- Tetraparezi
- Hemiparezi
- Diparezi
- Monoparezi
2-Ekstrapiramidal tip serebral palsi
- Koreoatetoik tip serebral palsi
- Distonik tip serebral palsi
3-Hipotonik (Atonik) tip serebral palsi
4-Ataksik tip serebral palsi
5-Mikst tip serebral palsi

1-Spastik tip serebral palsi

Spastik hemiparezi
Viicudun ayni tarafindaki alt ve iist ekstremitenin tutulumu seklindedir. Genelde kol
bacaktan daha ¢ok etkilenir. Tipik olarak normal dogum agirlikli term bebeklerde

goriilir. En sik neden orta serebral arterin iskemik lezyonlaridir. Nedeni
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bilinmemekle birlikte hastalarin 2/3’{inde sol orta serebral arter tutulumuna bagli sag
taraf etkilenmistir. Arteryel iskemik lezyonlarin prenatal nedenleri arasinda annede
hemodinamik bozukluklar, plasenta anomalileri, fetal dolasim anomalileri ve ikizden
ikize transfiizyon sayilabilir. Yenidogan doneminde ise sepsis, dissemine intravasiiler
koagiilasyon, vendz tromboza ikincil gelisir. Spastik hemiparezinin nadir nedenleri
fokal kortikal displazi, pakigri, periventrikiiler atrofi gibi gelisimsel bozukluklardir.
Prematiirelerde spastik hemiparezi nadir goriilir ve neden ¢ogu kez asimetrik
periventrikiiler 16komalazidir (63).

Orta serebral arter sulama alaninda infarkta bagli kortikal atrofi ve kistik
degisiklikler goriliir. Eger lezyon c¢ok biiylikse beyaz ve gri cevher asir1 incelir ve
ayni taraf ventrikiil kortekse dogru yayilarak porensefalik kist olusturur.

Bulgularin tam olarak yerlesmesi 2 yas1 bulabilir. 11k 3-5 ay bulgu yoktur 1 yasindan
once erken donemde el tercihi olmasi, yakalama refleksinin tek tarafli devam etmesi
kuskulandirabilir. Fizik muayenede etkilenen tarafta ince ve kaba motor hareketlerde
bozukluk, 6n kol ve bilekte hareket kisithiligi vardir ve ozellikle supinasyon
etkilenmistir. Cocuk elini hizli hareket ettiremez ve esyalar1 avuglayamaz. Objeye
uzanmak istediginde dirsekte fleksiyon, parmaklarda hiperekstansiyon goriiliir
(spastik yakalama).

Oturma gecikmez, yiirlime gecikebilir. Cocuk biiyiidiik¢e tipik postiir yerlesir. El,
dirsek ve dizde fleksiyon, ayakta ekin deformitesi ve tutulan ekstremitelerde kisalik
vardir. Derin tendon refleksleri (DTR) ve tonus artar, babinski ve klonus almir. Hasta
yiiriirken etkilenen kol normalden az hareket ederken, ayakta oraklama ve parmak
ucuna basma tipiktir.

Hastalarin yaklasik %28’inde mental retardasyon vardir. Ozellikle kommissural
yollar ve serebral korteks etkilendiginde goriiliir ve epilepsi ile iligkilidir (64).
Hastalarin %25-30’unda epilepsi vardirr. Konviilziyonlar yenidogan ddneminde
baslamigsa tekrarlama riski yiiksektir ve tedaviye ragmen direngli ndbetler ortaya
¢ikabilir (65).

Hastaligin prognozunu tahmin etmek zordur. Cohen ve Duffner’in yaptig1 calismada
(66) prognoz tahmini i¢in dogum hikayesi, elektro-ensefalogram (EEG) ve
bilgisayarli tomografi (BT) bulgular1 karsilastirilmis, epilepsi ve mental retardasyon
gelisimini tahmin etmede EEG ve kraniyal goriintileme bulgular1 anlaml

bulunmustur.
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Spastik kuadriparezi

Spastik SP’nin en agir tipidir, genelde alt ekstremiteler daha fazla olmak tizere tiim
ekstremiteler etkilenmistir. Daha ¢ok miyadinda dogan bebeklerde ve dogum 6ncesi
etkenlere bagl goriiliir. Ancak Ozellikle gelismekte olan iilkelerde daha siktir ve
dogum asfiksisi Oykiisii almir (67). Isveg’te yapilan genis kapsamli bir ¢alismada
dogum Oncesi etkenler (intrauterin hastaliklar, konjenital malformasyonlar) %355
oraninda bulunurken (68), Kanada’da yapilan bir calismada term bebeklerde
etiyolojide %37 perinatal asfiksi, %12 metabolik hastaliklar, %9 santral sinir sistemi
enfeksiyonlar1 ve %9 konjenital malformasyonlar sorumlu bulunmustur (69).
Miadinda dogan bebeklerde kranial MR goriintiilemede daha ¢ok asfiksi bulgusu
olan parasagittal hasara rastlanir. Bu bolgelerde etkilenme sonrasti MKE ve
porensefalik kistler olusur. Bazal ganglia tutulumu ve periventrikiiler 16komalaziye
(PVL) ise nadiren rastlanir. Prematiire bebeklerde ise en sik patoloji PVL dir.

Erken siit cocuklugu doneminde opistotonik postiir goriilebilir ve genelde ilk yil
boyunca devam eder. Moro refleksi, asimetrik boyun refleksi gibi ilkel reflekslerin
kaybolmamasi1 uyaricidir. Bebegin kafasmin hareket etmesi alt ve iist ekstremitelerde
siddetli ekstansiyon gelismesine, kafanin geriye dogru hareketine (deserebre postiire
benzer bir hareket) neden olur. Agir olgularda korteksin beyin sap1 ve spinal kord
ustiindeki baskilama islevi gergeklesmediginden istemli hareket ya da bir uyaranla
moro refleksine benzer ani istemsiz generalize ya da lokal kas kontraksiyonlari
goriilebilir ve bu hareketler yaniltici olarak konviilziyonla karisabilir.

Norolojik muayenede tiim viicutta spastisite, artmis derin tendon refleksleri, klonus,
babinski mevcutiyeti saptanir. Dorsifleksiyon kisitliligina bagli olarak ayaklarda ekin
deformitesi, uyluk kaslarindaki spastisiteye bagli femur subluksasyonu ve generalize
spastisiteye bagli olarak fleksiyon kontraktiirleri goriilebilir.

Spastik kuadriparezide beyin hasarini agirhigina paralel olarak eslik eden patolojiler
de diger SP tiplerine gore daha siktir. Hastalarin yaklasik %50’sinde generalize
tonik-klonik konviilziyonlar ve %50’den fazlasinda mental retardasyon vardir.
Gorme problemleri ve sasilikta diger SP formlarindan fazladwr. Bilateral
kortikobulber yollarin tutulmasi ile yutma ve konusma giicliigii goriiliir. Hastalarda

yutma bozukluguna bagli aspirasyon pndmonisi ve malnutrisyon siktir (70).
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Spastik diparezi

Bilateral ayaklar etkilenmistir ancak siklikla hafif derecede iist ekstremite tutulumu
da vardir. Ozellikle prematiirelerde goriiliir ve oranmn %83’e kadar ¢iktigini gosteren
calismalar vardir (20). Prematiirelerde etiyolojik faktor, inraventrikiiler kanama
sonrasi gelisen PVL’dir ve klinik internal kapsiilden gecen alt ekstremite sinirlerinin
etkilenmesine baghdir. Term bebeklerde ise etiyoloji tespit edilemeyebilir. Nadiren
PVL, kortikal anomaliler, porensefalik kist ve polimikrogri goriilebilir.

Stit cocuklugu doneminde ilk bulgular alt ekstremitede spastisitedir. Bebegin altini
degistirmekte giicliik vardir. Cocuk emeklemeye basladiginda kalcasini kaldiramaz,
kalcas1 yerde ellerini kullanarak kendini yerde siiriikler. Bebek koltuk altindan
tutulup kaldirildiginda ayaklar ekstansiyona gelir ve birbirini ¢aprazlar. Tim
ekstremitelerde DTR artar, babinski ve klonus mevcuttur.

Tipik diplejik yiirliylis goriiliir; hasta 6ne dogru egilir, parmak uclarina basar, kalca
ve dizler fleksiyon-addiiksiyondadir. Ellerde normalde goriilen asimetrik salinim
yerine ayaklarla ayni yonde hareket ya da hareketsizlik goriilir. Vazomotor
etkilenmeye bagli olarak ekstremitelerde sogukluk, degisken ve uygunsuz terleme
goriilebilir. Zaman gegtikge spastisiteye bagl dizlerde fleksiyon kontraktiiri,
ayaklarda ekinovarus ve kalgada femur subluksasyonu goriilebilir.

Spastik diparezili hastalarin %45’inde sasilik ve gérme azlig1 saptanir. Konviilziyon
goriilebilir. Mental retardasyon nadirdir ve motor etkilenmenin siddeti ile orantilidir

(62).

2-Ekstrapiramidal serebral palsi

Ekstrapiramidal SP postiir bozuklugu ve istemsiz harcketlerle karakterizedir ve
bunlara siklikla spastisite de eslik eder. Tipik istemsiz hareketler 1-3 yasta
belirginlesir. Uykuda kaybolur ve heyecan, yorgunluk, stres, istemli hareket
esnasinda artar. Korteks ya da derin gri cevher tutulumu ve siddeti ile ortaya c¢ikan
anormal hareketlerin sekli arasinda iliski yoktur. Hareket esnasinda ortaya cikan
uygunsuz agonist-antagonist kas kasilmalar1 nedeniyle istemli hareketlerde
beceriksizlik vardir. Siit ¢cocuklugu doneminde hipotoni seklinde baslayabilir. Daha
sonra tonus degisiklikleri distoniye donebilir. Asimetik tonik boyun refleksi
kaybolmaz. Kas tonusu hafif artar, DTR normal ya da hafif artmstir.

Koreoatetoik ve distonik SP olarak iki gruba ayrilir.
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Koreoatetoik tip serebral palsi

Yiiksek amplitiidlii istemsiz hareketlerle karakterizedir. En sik goriilen hareket atetoz
olup degisen oranlarda kore eslik eder. Tremor, myoklonus hatta hafif derecede
distoni eslik edebilir.

Atetoz ekstremite distalinde yazma hareketi seklinde olan istemsiz harekettir. El ve
ayak parmaklarini istenen bir pozisyonda tutamama seklinde kendini gosterir.

Kore ekstremitelerde yer degistiren, frekanst disiik, amplitiidii yiiksek, ritmik
olmayan, eklemden ekleme yayilan istemsiz hizli gelisigiizel hareketlerdir. Ellerin
aralikli olarak gevseme ve sikica yumruk haline gelmesi (slit sagma hareketi) ile
motor hareketsizlik saglanamaz. Yiizli, boyun ve govdeyi, durusu, ylriyiisi
etkileyebilir. Koreik hareketlerin viicudun diger yerlerine dagilma egilimi vardir. Bir
ekstremitede baslayan kisa siireli istemsiz bir oynama siklikla o ekstremitenin diger
kisimlarma veya viicudun diger yerlerine de sigrar (71).

Koreoatetoik tip SP Genelde asfiksi ve bilirubin ensefalopatisine bagh olarak ortaya
cikar. Bilirubinin toksik etkisine Ozellikle bazal ganglionlar ve isitme ile ilgili
cekirdekler duyarhdir. Kernikterusu olan bebeklerde akut donemde hipotoni, zayif
emme, beslenme giichigii, dilini digar1 itme ve salya akmasi gibi bulgular goriiliir.
Birka¢g ay icinde hipertoni ve opistotonus geligsebilir. Daha sonra koreoatetoz
belirginlesir. Atetoik hareketler, ilk yilda bebek objelere uzanirken parmaklarin
istemsiz acilmasi seklinde fark edilebilir. Daha biiylik ¢ocuklarda koreoatetoik
istemsiz hareketler ve yiiz kaslarindaki koordinasyon bozuklugu nedeniyle anormal
mimikler gozlenir (62).

Dudaklar, dil, damak ve solunum kaslarindaki koordinasyon bozuklugu nedeniyle dil
ve konugsma becerilerinde gerilik saptanir. Konusma bozuklugu dizartri, konusmaya
baslayamama, ses ¢ikarmada zorluk, patlayict hece ve kelime kullanma seklinde
kendini gosterir. Oromotor beceriksizlik nedeniyle salya akmasi ve yutma giicliigii ve
disfaji goriiliir.

Zeka ¢ogunda normaldir. Etiyolojide hiperbilirubinemi varsa igitme kayb1 %50°sinde

ortaya ¢ikar. Konviilziyon %27-40 oraninda, strabismus 1/3 olguda goriiliir (62).

Distonik tip serebral palsi
Nadir ancak agir bir formdur. Siklikla HIE ya da kernikterusa bagh gelisir. Daha ¢ok

perinatal asfiksisi olan diisiik dogum agirlikli bebeklerde goriiliir.
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Distoni istirahatta veya herhangi bir harekete baslandiginda ortaya ¢ikan burulma,
ani sarsilma, katilasma veya spazma neden olan anormal kas kasilmasi ile karakterize
hareketlerdir. Burada kas tonusunun hipotoni ve hipertoni arasinda degigsmesi 6nemli
bir Ozelliktir. Kas kasilmasi aralikli veya devamli olabilir. Fokal, segmental,
multifokal, generalize ve hemidistoni seklinde olabilir. Cocukluk ¢aginda baslayan
distoniler genellikle kol ve bacaklarda daha az siklikla boyun ve vokal kordlardan
baslar, hizla viicudun bir tarafini tutar, daha sonra da yetiskin distonilerinden farkli
olarak generalize olur (71). Distonik SP’de ise durum biraz farklidir. Daha ¢ok gévde
ve proksimal ekstremiteler etkilenmistir. Ozellikle boyun ve basm hareketleri yavas
ve uzun siireli olabilir. Bazen kafada tekrarlayan hizli kasilmalar ve govdede farkh
derecelerde biikiilmeler seklinde kasilmalar izlenebilir (1).

Patolojik incelemede kortekste nekroz alanlar1 ve vendz konjesyon; ventrikiillerde
dilatasyon ve buna eslik eden beyaz cevher kaybi; bazal ganglion tutulumu olarak
nucleus caudatus’da kistik degisiklikler, putamende kanama tespit edilebilir (1).
Hayashi ve arkadaslarinin ¢aligmasinda (72) ekstrapiramidal SP’1li cocuklar mevcut
patolojilerin yerine gore ‘globo-Luysian grubu’ ve ‘talamoputaminal grubu’ olarak
ikiye ayrildilar. Globo-Luysian grubunda etiyolojik etken kernikterus olarak tespit
edildi. Bu hastalarda rijidite ve spastisite daha sikti ve atetoid hareketlerde ©6n
plandaydi. Diger grupta neonatal asfiksi etiyolojiden sorumluydu ve mental
retardasyonla konviilziyonlar daha agirdi. Kas tonusu ile ilgili anormallikler 6n

plandayken atetozun az goriildiigi tespit edildi.

4-Hipotonik (atonik) serebral palsi

Ayaklarda kuvvetsizlik ile karakterizedir. Ust ekstremite hipotonik olmakla birlikte
normale yakm kas kuvveti ve koordinasyona sahiptir bu nedenle bu hastalar daha
once atonik diparezi olarak adlandirilirdi. Hastanin tanisii koymak zordur ¢ilinkii
hipotoni ile giden pek cok hastaligin dislanmasi gerekir. Ayrica ekstrapiramidal
SP’de ilk bulgular hipotoni olarak baslayabilir.

En az gorilen SP tipidir. Siklikla gelisim basamaklarinin gecikmesi ile ve
normal/artmig DTR ile gider. Bu hastalar koltuk altlarmdan tutularak
kaldirildiklarinda her iki bacaklar1 uyluktan fleksiyona gelir (Forster bulgusu) (1).
Hastaligin patofizyolojisi bilinmemektedir ancak hastaliga tonus diizenlenmesinden

sorumlu olan gama motor néron hasarmin neden oldugu tahmin edilmektedir (1).
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5-Ataksik serebral palsi

Motor gerilikle beraber serebellar bulgularn oldugu SP tipidir. Motor anormallikler
olmakla birlikte en 6nemli bulgular serebellar bozuklukla ilgilidir. Avrupa siirveyans
calismasinda farkli 14 merkezde % 1,4-7,3 arasinda degisen oranlarda, tiim ortalama
olarak ise % 4,3 oraninda bildirilmistir (14).

Motor bozukluk 1 yasma kadar fark edilmeyebilir. Ilk bulgular hipotoni, oturma
esnasinda ataksi, dismetri ve kaba hareketlerde koordinasyon bozuklugudur. Motor
kabiliyetler ge¢ gelisir yliriime 3-4 yasa kadar gecikebilir. Yiriirken ¢ok zorlanir ve
sik sik diiser. Zeka ¢ok hafif etkilenir ancak yazma gibi ince motor kabiliyet
kusurlar1 hastanin egitimini olumsuz etkiler. Norolojik muayenede nistagmus,
dismetri, hipotoni, genis tabanli yiirime ve gozleri agikken Romberg bulgusu
pozitifligi saptanir.

Hastaligin patolojisi anlasilamamistir. Bazen hastada vermisin total yokluguna
ragmen ataksi gelismezken, bazende kismi aplazi de bile ciddi ataksi olabilmektedir.
Hastaliga eslik eden ciddi mental retardasyon olmasi durumunda mutlaka kalitsal ve
ataksi ile giden diger hastaliklar arastirilmalidir (73).

Miller ve arkadaslarinin ¢alismasinda (74) hastalar BT ile degerlendirilmis %55’ inde
serebellar hemisfer anormalligi tespit edilmistir. Ayn1 hastalarin posterior fossalari

incelendiginde %38’1 normal, %28’1 anormal olarak bulunmustur.

6-Mikst serebral palsi

Hem spastik hem de ekstrapiramidal SP bulgular birliktedir ve siklikla ataksi vardir.
Spastik  kuadriparezik hastalarda ekstrapiramidal bulgular olabilir ya da
ekstrapiramidal SP’li hastalarda spastik bulgular goriilebilir. Bu hastalarin beyin
goriintiilemeleri incelendiginde ise bazal ganglia, korteks ve subkortikal dokuyu

icine alan biiytlik bir alanin etkilendigi goriiliir (65).

SP iLE BiRLIKTE BULUNAN DiGER BOZUKLUKLAR

SP’nin temel bulgusu motor bozukluktur ancak motor sisteme hasar veren patoloji
ayni zamanda beynin diger bdlgelerini de etkiler. Bu nedenle hastaliga degisen
siddetlerde bircok bozukluk eslik edebilir. Her hasta asagida belirtilen bozukluklar

icin degerlendirilmelidir.
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1-Epilepsi: Tiim hastalarin yaklasik %15-40’inde epilepsi bildirilmektedir. Atetoik
ve spastik diplejik tiplerde en az, edinilmis hemiparezik tipte en yiiksek orandadir.
Nobetler generalize, tonik-Klonik, minor motor ve parsiyel tiptedir (75).

2-Mental retardasyon: Motor bozuklugun siddeti arttikga mental retardasyon riski ve
agirhig artar. En az diskinetik ve hemiparezik tiplerde goriiliirken, kuadripareziklerin
%70’inden fazlas1 mental retardedir (76).

3-Cigneme-yutma giigliigii ve seckonder malnutrisyon: Bas-boyun kaslarindaki
spastisite, hipotoni, motor beceri geriligi, ilkel reflekslerin kaybolmamasi nedeniyle
hastalarda c¢igneme ve yutma fonksiyonlar1 bozuktur. Bu bozukluga daha sonra
malnutrisyon da ilave olur.

4-Goz ve gorme sorunlar: SP’li hastalarin basta sasilik olmak iizere %50-80’inde
g6z ve gorme ile ilgili bozukluklar saptanir.

5-Isitme kayb1: Sinirsel ya da iletim tipi isitme azhig1 %10-15 oraninda goriiliir.

6-Dil ve konusma bozukluklari: Dizartri ve oromotor becerilerdeki bozukluk
nedeniyle konugma sorunlar1 gozlenir.

7-Akciger sorunlari: SP’li hastalarda gastrodzofageal reflii siktir. Hastada mevcut
oral motor yetersizlige refliiniin eklenmesiyle sik aspirasyon ve buna bagh akciger
enfeksiyonu goriiliir. Tekrarlayan akciger enfeksiyonu sonucunda hastada kronik
akciger hastalig1 gelisir.

8-Davranis bozukluklari: Saldirgan davranislar, hiperaktivite dikkat azligi, otizm gibi
davranis bozukluklar1 goriilebilir.

9-Uyku bozukluklari: Hastalarin yaklasik %50’sinde uyku sorunlar1 vardir. Uykuya
dalmada ve devam etmede giicliik goriilebilir.

10-Ortopedik sorunlar: Spastisiteye sekonder skolyoz, kalca c¢ikigi, eklem
kontraktiirleri goriiliir. Bu bozukluklar 6zellikle yas bliyiidiik¢e artar.

11-Uriner sistem bozukluklari: Hastada sinir sistemi tutulumuna bagl ndrojenik
mesane gelisebilir. Norojenik mesane ise idrar birikmesine ve meydana gelen staz

sonucu tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarina neden olur (77).

TANI

Hastaligin tanis1 daha c¢ok klinik degerlendirme ile konur. Nororadyolojik
goriintiileme yontemleri ile patoloji tespit edilir ve etiyoloji aydmlatilmaya caligilir.

Laboratuvar tetkikleri daha ¢ok diger hastaliklarin dislanmasi a¢isindan yararhdir.
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Hastalar en sik gelisme geriligi ile doktora basvururlar. Hastada ilk yapilmasi
gereken prenatal, perinatal ve postnatal etmenlerin sorgulanmasi, norolojik ve fizik
muayene ile SP bulgular1 (kas tonusunda bozukluk, istemsiz hareketler ya da ilkel
reflekslerin kaybolmamasi) ve eslik eden bozukluklarin varligmmin arastiriimasidir.
Ayn1 zamanda ilerleyici, dejeneratif santral sinir sistemi hastalig1 bulgular1
degerlendirilir. Istemli hareket ve DTR’nin kortikal kontroliiniin heniiz
tamamlanmadig1 erken aylardaki anormal hareket ve tonus degisikliklerini saptamak
giictlir ve yanilgiya neden olur. Sinir sistemi olgulasmasi bulgular1 degistirebilir. Bu
nedenle SP tanis1 2 yasindan 6nce konmamalidir (13).

SP tanist konduktan ve tiplendirme yapildiktan sonra etiyolojinin aydinlatilmasi
amaciyla kraniyal goriintiileme yapilmahidir. Risk faktorleri ve ndrolojik bulgulari
olan yenidoganlarda uygulama kolayligi ve maliyet acisindan transfontanel
ultrasonografi yapilabilir. Yenidogan donemi sonrasinda ise kraniyal patolojiyi
gostermede ve etiyolojiyi belirlemede MR goriintiileme tercih edilmelidir. SP tipine
gore tutulum bolgeleri degisir. Spastik SP’de korteks ve beyaz cevher,
ekstrapiramidal SP’de ise bazal ganglion lezyonlar1 goriiliir (78).

SP’de rutin olarak metabolik testlerin yapilmasi Onerilmez. Eger hastada
nororadyolojik goriintiileme normalken, Oykiide ve fizik muayenede ilerleyici
bulgular saptanir ya da ailede SP ile iliskili hastalik 6ykiisii tespit edilirse metabolik
ve genetik testler yapilmalidir (36).

Hemiparezik hastalarin etiyolojisinde inmeler onemli bir yer teskil etmektedir.
Cocukluk caginda ise inme sebepleri arasinda ilk sirada koagiilasyon problemleri
gelmekte bunu konjenital kalp hastaliklar1 ve enfeksiyonlar izlemektedir. Bu nedenle
bu cocuklara koagiilasyon testleri rutin olarak yapilmalidir (Protein C, Protein S,
antitrombin III diizeyleri; antifosfolipid, antikardiyolipin antikorlar1 varhigi, faktor V
leiden, metilen tetrahidrofolat rediiktaz (MTHFR) geni mutasyonlar1 ) (79).

Her cocukta eslik eden patolojileri tespit etmek amaciyla gérme, isitme, oral motor
islevler, dil ve konusma degerlendirilmeli, konvulziyon oykiisii varsa EEG
cekilmelidir (36).

Sekil 1°de SP’li ¢cocugun degerlendirme algoritmasi verilmistir.
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Hikaye ve fizik muayene SP diislindiiriiyorsa
(ilerleyici olmayan motor kontrol bozuklugu)

l

1-Hikaye ile hastaligin ilerleyici yada dejeneratif santral sinir sistemi hastalig1
olmadigin1 goster

2-Fizik muayenede ilerleyici yada dejeneratif hastalik bulgusu olmadigmi gdster
3-SP tipini tespit et (kuadriparezi, hemiparezi, diparezi, ataksik gibi)

Bu siniflamanin yapilmasi sadece iletisimi kolaylagtirmak i¢indir. Prognoz ve tedavi
plant ile ilgisi yoktur.

4-Asagidakilerin varhigini arastir;

-Gelisme geriligi/mental retardasyon

-Gorme/igitme problemleri

-Konusma ve dilde geri kalma

-Yeme/¢igneme problemleri

-Konviilziyon siiphesi varsa EEG ¢ek

l

Hastanin SP etiyolojisini agiklayacak daha once yapilmis (yenidogan dénemi gibi)
nororadyolojik yada diger laboratuvar tetkikleri var mi?

Evet Hayir

Nororadyolojik c¢alisma yap

[leri tanisal teste gerek yok (BT yerine MR tercih edilir)

Normal MR Anormal

Bulgular1 MR Bulgular1
Takipte asagidakilerden birisi 1-Hikaye, fizik muayene ve
ortaya c¢ikarsa metabolik ve nororadyolojik goriintiileme ile
genetik test yapmay1 degerlendir; SP etiyolojisini tespit et
a-Metabolik ~ dekompansasyon 2-Geligimsel malformasyon
ortaya ¢ikarsa varsa genetik  degerlendirme
b-Higbir etiyolojik faktor tespit gerekliligini diisiin
edilemezse 3-Gegirilmis inme varsa koagii-
c-Ailede SP ile iligkili norolojik lopati ya da diger -etiyolojik
hastalik 0ykiisii varsa faktorleri arastirmay1 degerlendir

Sekil 2. Serebral palsili gocugun degerlendirme algoritmasi. Birlikte bunabilecek bozukluklar (mental
retardasyon, gorme/igitme problemleri, dil ve konusma gecikmesi, oral motor bozukluklar ve epilepsi)
acisindan tarama Onerilmektedir. Eger daha Once etiyoloji tespit edilmediyse nororadyolojik
degerlendirme (BT yerine MR tercih edilir) 6nerilir. Bazi ¢ocuklarda metabolik, genetik testler ve
EEG gerekebilir (36).
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AYIRICI TANI

SP bir¢ok klinik antitenin bir arada goriildiigii bir semptomlar bileskesidir. Klasik
tabloda motor fonksiyon bozuklugu 6n plandadir. Motor fonksiyon bozukluklari ayni
zamanda birgok santral ve periferik sinir sistemi kokenli norolojik bozuklukla
birlikte goriilebilir.

SP tanis1 daha ¢ok diger hastaliklarin diglanmasi ile konur. Tipik belirtiler hipotoni,
spastisite, distoni ve/ya da koreoatetoz norodejeneratif hastaliklar, metabolik
hastaliklar, beyin ve medulla spinalisin gelisimsel ya da travmatik hastaliklari,
noromuskuler hastaliklar, hareket bozukluklar: ve tiimorlerde de goriilebilir. SP ile

benzer klinik tablo gosteren hastaliklar tablo 3’te verilmistir.

Tablo 3. Serebral palsi ile karisan hastaliklar

1. Noromiiskiiler hastaliklar 4. Sinir sistemi malformasyonlar1
* myotoniler
 muskuler distrofiler 5. Brakial pleksus zedelenmesi

* polindropatiler
* polio sekelleri 6. Periferik sinir hastaliklar1

2. Norometabolik hastaliklar

* beyaz cevher hastaliklar1 7. Spinal kord lezyonlar1

* Tay-Sachs hastaligi * diastometamyeli

* Wilson hastaligi * siringomyeli

* Lesch-Nyhan sendromu 8. Genetik bozukluklar

* Krabbe hastaligi * herediter spastik parapleji
Norodejeneratif hastaliklar1 9. Diskinetik SP ayiric1 tanisi

» Rett sendromu
» GM1 gangliosidosis
* metakromatik 16lodistrofi

* herediter motor néropati

* Segawa hastalig1
* glutarik asidiiri Tip 1
* Pelizaeus Merzbacher

» mitokondriyal bozukluklar



TEDAVi

SP tedavisi ile mevcut santral sinir sistemi patolojisinin diizeltilmesi elbette miimkiin
degildir. Amag¢ motor islevleri olabildigince gelistirmek, meydan gelmesi muhtemel
spastisite komplikasyonlarin1 6nlemektir. Mevcut kapasitenin en iyi kullanilabilmesi
icin kaslarin kuvvetlendirilmesi, normal postiiriin saglanmasi, istemli hareketlerin
kontrolii, istemsiz hareketlerin ve spastisitenin azaltilmasi amaglanir. Bdylece yasam
kalitesi arttirilir, hastanin bagka kisilere bagimlilig1 azaltilir. Tedavinin diger bir
unsuru da eslik eden patolojilerin kontrol altma alinmasi, ilerlemelerinin
engellenmesi ve miimkiinse tedavi edilmeleridir. Her hastanin durumunun kendine
has nitelikler tasimasi nedeniyle tedavi plan1 da 6zel hazirlanmali ve mutlaka ailenin
de tedaviye istiraki saglanmalidir. SP’li hastanin yonetimi bir¢ok uzmanlik dalini
ilgilendirdigi i¢in ekip calismasinin 6nemi biiyliktiir. Bu ekipte ¢ocuk nérologunun
yonetiminde cocuk hastaliklar1 uzmani, fizik tedavi ve rehabilitasyon uzman,
fizyoterapist, cocuk psikiyatristi, psikolog, ortopedist, konusma terapisti, odyoloji
uzmani, 0zel egitim uzmani ve diyetisyen bulunur (62).

1-Fizyoterapi

Her giin diizenli uygulanmalidir ve spastisitenin siddetine gore planlanir. SP’de en
onemli komplikasyonlardan birisi kontraktiir gelismesidir. Normalde kemikler
uzarken kaslar da uzar. Spastisite varhiginda ise kaslarm uzamasi geri kalir ve
kontraktiir geligir. Eklem hareketlerini genisletmek i¢in kas gerdirme ve giiglendirme
egzersizleri yapilir ayrica ekstremiteyi belirli bir pozisonda tutmak i¢in ortez-protez

gibi yardime1 cihazlar kullanilir. Ornek bir tedavi plani asagida verilmistir (62).

Ik 3 yasta;

-Erken uyarilma programi

-Fizyoterapi, ortez

-Anormal refleks ve durusun diizeltilmesi
-Noromotor geligimin arttirilmasi

3-5 vasta:; Kontraktiirleri azaltmak icin

-Kas germe ve eklem sinirmi arttiran hareketler
-Ortez-protez
-lag tedavisi

5-10 vyas: Motor hareket bozuklugu belirgin

-Fizyoterapi ile birlikte ortopedik yaklasim i¢in en uygun zaman
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Ergen;
-Fizyoterapi; oturma, durus, hijyen ve giinliik 6zbakim becerilerinin

arttirilmasina yonelik
-Spastisite ve distoniye ikincil agrilarin dnlenmesi
2-Tlac tedavisi
a-Oral 1ilag¢ tedavisi: Spastisiteyi azaltmaya yardimci olmasina ragmen kas
glicsiizliigli ve koordinasyon bozukluguna az etkilidir.
1-Benzodiazepinler; Inhibitér bir ndrotransmitter olan gama aminobutirik
asitin (GABA) presinaptik ve postsinaptik reseporlerine baglanarak medulla spinalis
ve supraspinal diizeyde baskilayici etki yapar. Yan etki olarak sedasyon, salya artisi,
kabizlik ve kilo artig1 goriiliir.
-Diazeam: 0.1-0.8 mg/kg/gilin
-Klonazepam: 0.05-0.3 mg/kg/giin
-Lorazepam: 0.05-0.3 mg/kg/giin
2-Baklofen: GABA reseptor agonistidir. SSS’ne etkisi yeterli degildir, daha
cok beyin sap1 ve medulla spinalis seviyelerinde etkir. Beyin omurilik sivisina (BOS)
yeterince ge¢mez. Yan etki olarak sedasyon, bas donmesi, ortostatik hipotansiyon,
ataksi, konviilziyon yapar.
-Baklofen: 1-2 mg/kg/giin
3-Tiazidin: Alfa 2 reseptér antagonistidir. Uyarici norotransmitterlerin
salinimini azaltirken inhibitdrlerin salinimimi arttirir. SSS {izerine etkisi azdir daha
cok medulla spinalis seviyesinde etki gosterir. Yan etki olarak sedasyon ve agiz
kurulugu yapar.
-Tiazidin: 2-4 mg/kg/giin
4-Dantrolen: Etkisini direkt olarak kaslar iizerinde gosterir. Kalsiyumun
sarkoplazmik retikulum i¢ine girmesini engelleyerek kasilmay1 durdurur. En 6nemli
yan etki hepatotoksisitedir. Ayrica halsizlik, uykusuzluk, ishal, kusma yapabilir.
-Dantrolen: 2-3 mg/kg/giin
5-L-Dopa: Distoni ve atetoz tedavisinde etkili bir ilag yoktur. Diger
distonilerde kullanilan bir ilag olan L-dopa denenir. Ise yararsa kullanmlmaya devam
edilir. Yan etki olarak bulanti, kusma gibi gastrointestinal sistem bulgular1 ve SSS

iizerinde psikotik etkiler yapar (62).
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6-Triheksifenidil: Distoni ve atetoz tedavisinde kullanilir. Etkisini
antikolinerjik mekanizmalar iizerinden gosterir. En sik yan etkileri agiz kurulugu ve
kabizliktir.

-Triheksifenidil: 1-2 mg/kg/giin

3-Botulinum toksini
Clostridium botulinum ekzotoksinlerinden tip A presinaptik blokaj yaparak
asetilkolin salmimini engeller ve kimyasal denervasyon saglar. Etkiler 72 saatte
goriilmeye baslar, 2-3. haftalarda maksimuma ulasir ve ortalama 3 ay siirer. Bu
nedenle tekrarlayan uygulamalar gereklidir. Bir aydan kisa siirede uygulanirsa
antikor olusabilir. Agrili kas spazmlarmi azaltir, postiiri diizeltir, fizik tedavi
uygulamasini kolaylastirir. Spastisite sadece alt ya da st ekstremitede ya da tek
ekstremitede oldugunda yararlanma olasilig1 daha yiiksektir. Maksimum 4 kez
uygulanir (66).
4-Intratekal baklofen
Oral baklofenin SSS’ne gecmemesi nedeniyle gelistirilmistir. Bu yontemle viicuda
yerlestirilmis bir pompa ve buna bagl bir katater ile, baklofen direkt olarak BOS’a
verilir. Fizyoterapi ve oral ila¢ tedavisine ragmen agir spastisite devam eden
olgularda tercih edilir. Oral tedaviye gore yan etkileri daha azdir ancak maliyeti
yiiksektir. Oral tedavinin 10°da biri kadar dozla etki saglamaktadir (147).
5-Selektif dorsal rizotomi
Alt ekstremite spastisitesini azaltmak i¢in kullanilir. Lumbal 2 ile sakral 2 arasindaki
sinir kokleri kesilir ve spastisitede kalic1 diizelme saglar. Diger yontemlerden fayda
gdrmeyen ve ylriiyebilen spastik diparezili cocuklara 4-8 yaslarinda uygulanir (148).
6-Ortopedik yaklasimlar
SP’li olgularda spastisite ekstremitelerde Once balans bozukluguna daha sonra
kontraktiir gelisimine neden olur. Ortopedik yaklasimin amact kontraktiir gelisimini
engellemek i¢in baslangicta agonist adaleyi gerdirmek, antagonist adeleyi
kuvvetlendirmek olmalidir. Kontraktiir gelismisse daha kapsamli cerrahi miidahale
kacinilmazdir. Genelde 2 tip cerrahi operasyon yapilir;
a-Kas-tendon uzatma ya da serbestlestirme (tenotomi gibi)
b-Kemik ve yumusak dokuya uygulanan cerrahi girisimler (deformite tedavisi) (149).
7-Tibbi tedavi
SP ile birlikte bulunan bozukluklara 6zel tedaviler uygulanmalidir (epilepsi, mental

retardasyon, beslenme diizenlenmesi, konugma terapisi gibi).
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MOTOR FONKSIYONLARIN PROGNOZU

SP’li hastalarin prognozunu belirleyen faktorler;

- Hastaligin tipi,

- Oturma yiiriime gibi 6nemli gelisme basamaklarindaki gecikme miktart,

- Mevcut patolojik refleksler,

- Birlikte goriilen zeka, duyu ve duygulanim bozukluklaridir (64).

SP ilerleyici bir bozukluk olmamasimna karsilik klinik bulgular zamanla degisebilir.
Cocugun yas1 ve motor bozukluk tipine gore degisen saglik sorunlari ortaya ¢ikabilir.
SP’li ¢ocuk biiyiidiik¢e kronik saglik sorunlari, kronik akciger hastaligi ve beslenme
giicliikleri nedeniyle ¢ok sik hastaneye yatirilir. Hastalik takibinin ve agilamanin
diizenli yapilmasi ve beslenme destegi verilmesi ile hastaneye yatis siklig
azaltilabilir (62).

Yiirtime i¢in en iyi belirleyiciler 2 yasa kadar desteksiz oturma ve ilkel reflekslerin
18 aya kadar kaybolmasidir. Genel olarak 9 aya kadar boyun kontrolii kazanan, 24
aya kadar desteksiz oturabilen, 30 aya kadar emekleyebilen ¢ocuklarm yiirtimesi
beklenir. Buna karsin 20 aya kadar boyun kontrolii olmayan ve 4 yasa kadar
desteksiz oturamayanlarin yiiriime olasilig1 ¢cok diisiiktiir (62).

Birlikte baska problemi olmayan hemiparezik hastalar hemen her zaman 2 yas
civarinda yiiriiyebilirler. %25’inde hemianopsi vardir bunun fark edilip buna yonelik
Onlem alimmasi hastanin egitimi i¢cin 6nemlidir. Epilepsi problem olabilir.

Diparezik ¢ocuklarm %350’sinden fazlas1 3 yas civarinda yliiriiyebilir ancak denge
problemi yasarlar ve bazilar1 yardimci aletlere ihtiyag duyarlar.

Kuadriparezik SP’lilerin %25°1 tam bakim hastalaridir. %33 kadar1 3 yastan sonra da
olsa yliriiyebilir. Pek ¢ogunda ciddi mental retardasyon vardir ve yasam siire ve
kalitesini en ¢ok etkileyen parametre zeka geriligidir. Ozellikle birlikte bulbar
tutulum olan vakalarda prognoz daha da kotiidiir.

Diskinetik SP’de atetoza spastisite eslik etmiyorsa ve 2 yasta desteksiz oturabiliyorsa
yiirlime gerceklesebilir. Buna karsilik asimetrik tonik boyun refleksi ya da moro
refleksi kaybolmayan ve parasiit refleksi olmayan ¢ocuklar yiirlimeyi 6grenemezler

(65).
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GEREC VE YONTEM

Bu calisma Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dal1 (A.B.D.) Cocuk Norolojisi kliniginde gerceklestirildi SP tanisi ile takip
edilen 2000-2008 yillar1 arasinda hastaneye bagvuran hastalarin anamnezleri alindi, fizik
ve norolojik muayeneleri yapildi. SP tanisi ile takip edilen diger hastalarin ise dosyalar1
retrospektif olarak incelendi. Yaslar1 25 ile 152 ay arasinda degisen 169°u kiz, 291°1
erkek toplam 460 olgu degerlendirildi.

Olgularda SP tanis1 ve tiplendirmesi nérolojik muayene yapilarak, BT veya MR
goriintiileme gibi yardimec1 tam1 yontemleri ile konuldu. Tim olgularin anneleri ile
goriisiildii veya dosyalar1 incelenerek yas, cinsiyet, anne yasi, kardes sayisi, anne-baba
akrabaligi, gelisim basamaklari tespit edildi.

Etiyoloji tespiti i¢in prenatal, perinatal ve postnatal doneme ait risk faktorleri
detayli olarak sorgulandi ve buna yonelik etiyolojik smiflama yapildi. Prenatal
faktorlerden; kanama, servikal yetmezlik, enfeksiyon hikayesi, ilag ve teratojenik madde
maruziyeti, hipo/hipertansiyon, gebelik toksemisi ve diabet varlig1 arastirildi. Perinatal
faktorlerden; dogum sekli, prezentasyon, plasenta previa, ablasyo plasenta, kanama,
erken membran riiptiirii, kordon dolanmasi, fetal distres, asfiksi Oykiisii, prematiirite,
diisik dogum agirligi, cogul gebelik sorgulandi. Postnatal faktorler olarak ise;
hipoglisemi, konviilziyon, polisitemi, K vitamini eksikligine bagli kanama bulgulari,
yapilan tarama testleri, hiperbilirubinemi, santral sinir sistemi enfeksiyonlar: arastirildi.

38 haftadan Once doganlar prematiir, 38-42 haftalarda doganlar matiir olarak
smiflandi. Dogum agirhigmm 2500 gr’in altinda olmas: diisiik dogum agirhigi, 4500

gr’in iistiinde olmasi yiiksek dogum agirligi olarak belirlendi.
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Vakalarda fizik ve norolojik muayene yapilarak, yiirime sekli, kas tonusu,
anormal hareket varligi, derin tendon refleksi (DTR) hiperaktivitesi, patolojik refleks
varlig1 ve ndrolojik gelisim diizeyleri tespit edildi.

Vakalar motor bozuklugun dagilimina gore simiflandi. Buna gore;

1-Spastik tip serebral palsi

- Tetraparezi

- Hemiparezi

- Diparezi

- Monoparezi
2-Ekstrapiramidal tip serebral palsi

- Koreoatetoik

- Distonik

3-Hipotonik (Atonik) tip serebral palsi

4-Ataksik tip serebral palsi

5-Mikst tip serebral palsi

Vakalardan MR goriintiilemesi yapilmis olanlarin raporlar1 retrospektif olarak
incelenerek Volpe’nin noropatolojik ¢aligmalarina dayanarak ozetledigi hipoksik
iskemik ensefalopatiye bagli iskemik hasar formlarinin ve kanamalarin arastirilmasi
yapildi. Boylece SP tipine gore kraniyal hasar formlar1 belirlenerek hastaligin etiyolojisi
aydmlatilmaya caligildi.

Hastalar konviilziyon ve epilepsi agilarindan degerlendirildi, epilepsi kontrolii i¢in
aldiklar1 ilaglar kaydedildi. West sendromu ve Lennnox-Gastaut sendromu (LGS)
olanlar tespit edildi.

Isitme muayeneleri ve isitme testleri incelenerek isitme kaybi olanlar ve gérme
muayenesi ile fundus muayenesi incelenerek gorme problemi olanlar tespit edildi.

Hastalarin mevcut Denver testleri ve diger zeka testleri degerlendirilerek mental

retardasyonu olanlarm orani hesaplandi.
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BULGULAR

DEMOGRAFIK OZELLIKLER
Calismaya 460 olgu alindi. Bunlarm 291°1 (9%63.3) erkek, 169°u (%36.7) kiz

cocugu olup erkek/kiz oran1 1.71 idi (Sekil 3). Hastalarin yas dagilimi 9 ay -21 yas
arasinda ve yas ortalamasi 82 ay olarak saptandi. Olgularin yas gruplarma gore
dagiliminda erkek ve kiz ¢ocuklar arasinda fark olmayip, en fazla olgu 5 (%60) yasin
iizerindeki grupta saptandi (Sekil 4). Hastalarin, en ¢ok Kayseri (% 52.2) ile gevre
iller olan Nigde (% 10.7) ve Nevsehir’den (% 10.1) geldikleri goriildi (Sekil 5 ).

Sekil 3 Vakalarlarin cinsiyet ve  dogum haftalariin dagilimi
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m(0-12 ay ®13-24 ay ¥ 2-5 yag W>5 yas

0,

Sekil 4
Serebral palsi hastalarmin yas gruplarina gore dagilimi

Sekil 5
Serebral palsi hastalarinin ikamet yerlerine gore dagilimi

SEREBRAL PALSI TIiPLERININ DAGILIMI
Hastalarin %40°1 prematiir, bunlarin %42.5’1 kiz, %57.5’1 erkek; %60°1 matiir

bunlarm %34’ kiz, %66°s1 erkek olarak belirlendi.

Olgularm gosterdikleri klinik tablolara gore dagilimlar: incelendiginde spastik
kuadriparezi %39.7, spastik diparezi %28.7, spastik hemiparezi %18.2, spastik
monoparezi %0.9, koreoatetoik tip %7, distonik tip %0.4, ataksik tip %0.4 ,hipotonik
tip %1.1, mikst tip %3.5 olarak tespit edildi (Sekil 6).
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Hipotonik
1%

Sekil 6
Serebral palsi tipleri

Klinik tablolara gore dagilim prematiire ve matiir hastalar i¢in ayr1 ayri
degerlendirildiginde ise;

-Matiir olgularda en sik % 48.5 ile spastik kuadriparezi tespit edildi, diger
tiplerin dagilimi ise; spastik diparezi % 17.8, spastik hemiparezi % 20, spastik
monoparezi % 1.2, koreoatetoik tip % 6, distonik tip % 0.4, ataksik tip % 0.4,
hipotonik tip % 2.1, mikst tip % 3.4 seklindeydi.

-Prematiire olgularda en sik % 45 ile spastik diparezi tespit edildi, diger tiplerin
dagilimu ise; spastik kuadriparezi % 30.6 spastik hemiparezi % 13.7, koreoatetoik tip
% 5.6, ataksik tip % 0.6, mikst tip % 4.4 seklindeydi.

Matiir ve prematiire olgularda farkl etiyolojik nedenler s6z konusudur. Ayrica
intrauterin donemde gelisen beynin farkli hassasiyetleri olmasi nedeniyle ayni
etiyolojik etkenler bile degisik klinikle sonu¢lanabilmektedir. Bu ¢aligmada da matiir
ve prematiire bebeklerdeki klinik dagilim farklilig: sekilde gosterilmistir.
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Sekil 7
Matiir ve prematiir vakalardaki klinik dagilim farkliliklar1

SEREBRAL PALSI ETIYOLOJISINDEKI RISK FAKTORLERI

Olgulardan elde edilen risk faktorleri 3 ana grup altinda toplandi. Anneye ait ve
gebelik donemine ait risk faktorleri prenatal risk faktorleri, dogum anamnezi ile
dogumdan sonraki ilk bir haftay1 igeren donem perinatal risk faktorleri ve yasamin

ilk haftasindan sonraki donem postnatal risk faktorleri olarak degerlendirildi.
Prenatal risk faktorleri

Prenatal doneme ait risk faktorleri tablo 4°de gdsterilmistir. Risk faktorii olarak
en sik tespit edilen parametre %13.2 ile intrauterin gelisme geriligidir. intrauterin
biiylime geriligini %5.8 ile preeklampsi ve %4.7 ile ila¢ kullanimi takip etmektedir.
Tiim vakalar degerlendirildiginde ise %26 sinda en az bir prenatal risk faktori tespit

edilmistir.
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Tablo 4. Serebral palsili vakalarda prenatal etiyolojik faktorlerin dagilimi

Risk Faktorleri Vaka sayisi Vaka yiizdesi

Diigiik tehdidi 13 2.8
Enfeksiyon 20 4.3
Hipotansiyon 3 0.6
Preeklampsi 27 5.8
ila¢ 22 4.7
Kanama 11 2.3
Oligohidramnios 9 1.9
Diabet 5 1
Eklampsi 1 0.2
Cogul gebelik 19 4.1
Intra uterin biiyiime geriligi 61 13.2

Perinatal risk faktorleri

En sik tespit edilen perinatal risk faktdr %41.7 ile HIE dir. HIE yi takiben %40
ile prematiirite ve %21.7 ile konviilziyon gelmektedir. Tiim vakalar
degerlendirildiginde ise %87 sinde en az bir perinatal risk faktorii tespit edilmistir.

1-Miidahaleli dogum 85 vakada (%]18.4) tespit edildi. Vakalarin dogum
sekilleri incelendiginde;

-normal dogum %81.6
-sezaryen dogum %17.3
-dogum esnasinda vakum kullanim1 %1.1 olarak bulundu.
2-Anormal prezentasyon 89 vakada (%19.3) tespit edildi.
-makat gelis %2.5
-bacak gelis %1.1
-kol gelis %15.6
3-Ilk bir haftada meydana gelen enfeksiyon 25 vakada (%5.4) tespit edildi.
-yenidogan sepsisi %4.3
-akciger enfeksiyonu %0.9
-sepsistakciger enfeksiyonu %0.2
4-Prematiirite 188 vakada (%40) tespit edildi.
5-Hipoksik iskemik ensefalopati ve iliskili bulgular toplam 192 vakada
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(%41.7) tespit edildi. Bunlar;
-evre | asfiksi 7 vaka (%1.5)
-evre |1 asfiksi 61 vaka (%13.2)
-evre 11 asfiksi 21 vaka (%4.5)
-asfiksi Oykiisii var derece belli olmayan 103 vaka (%22.3)
6-Bilirubin yliksekligi 36 vakada tespit edilmis olup bunlarin 16’sma (%3.4)
kan degisimi yapilmistir.
Perinatal donemde goriilen diger risk faktorleri tablo 5’te gosterilmistir.

Tablo 5. Serebral palsili vakalarda perinatal etiyolojik faktorlerin dagilimi

Risk Faktorleri Vaka sayisi Vaka yiizdesi

Konviilsiyon 100 21.7
Fetal distres 42 9.1
Entiibasyon 31 6.7
Erken membran riiptiirii (EMR) 19 4.1
Kordon dolanmasi 16 3.4
Hipoglisemi 16 34
Kan degisimi 16 34
Kanama 6 1.3
Polisitemi 4 0.8
Plasental anomali 3 0.6

Perinatal donemde SP’li vakalarda goriilen ve etiyolojide onemli olabilecek

diger hastaliklar tablo 6’da verilmistir.

Tablo 6. Perinatal donemde goriilen ve etiyolojide 6nemli olabilecek hastaliklar

Hastalik Vaka sayisi Vaka yuzdesi
Mekonyum aspirasyonu 33 7.1
Respiratuvar distres sendromu

tip 2 14 3
Respiratuvar distres sendromu

tip 1 9 1.9
Dehidratasyon 3 0.6
Bobrek yetmezligi 1 0.2
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Postnatal risk faktorleri

50 vakada (%10.8) postnatal nedenlere bagli SP tespit edildi. Bu vakalarda
etiyolojiden sorumlu olabilecek toplam 69 hastalik tespit edildi. Kazanilmig SP

etiyolojisindeki faktorler tablo 7’°de verilmistir.

Tablo 7. Postnatal donemde kazanilmis serebral palsili hastalarda etiyoloji

Risk faktori Vaka sayisi Vaka yiizdesi

Konviilziyon 22 44
Menenjit 9 18
Travma 8 16
Sepsis 9 18
Intrakraniyal kanama 9 18
Intrakraniyal infarkt 3 6
3.derecede dehidretasyon 2 4
Arrest 5 10
Herpes ensefaliti 1 2
Sok 1 2

MANYETIK REZONANS GORUNTULEME BULGULARI

460 vakanm 298’inde MR goriintiileme sonuglarina ulasilabildi. 26 olgu
disinda (%38.7) tiimiinde patolojik kraniyal MR goriintiileme bulgularina rastlandi.
Normal olarak degerlendirilen vakalarin 15’1 matiir 11’1 prematiirdii. Matiir ve
prematiire vakalarin klinik ve radyolojik dagilimlar1 farkli oldugu i¢in her iki grup
ayr1 ayr1 degerlendirildi.

Sekil 7°de matiir ve prematiire vakalarin MRG bulgular1 dagilim farkliliklar:

gosterilmistir.
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Matiir ve prematiir vakalarm MRG bulgular1 dagilim farkliliklar:
Prematiir vakalarda manyetik rezonans goriintiileme bulgular:

119 prematiir vakanin MR goriintiilleme sonucu elde edildi. Bunlarin 11’1
(%9.2) normaldi. En sik patoloji bulgular1 olarak 55 vakada (%46.2) PVL, 9 vakada
(%7.5) lokal enfarkt, 8 vakada (%6.7) bazal ganglion-talamus hasar1 (BGTL), 6
vakada (%5) SSAH, 5 vakada (%4.2) BGTL hasari+PVL, 4 vakada (%3.3) BGTL
hasari+SSAH saptandi (Sekil 8).

Diger nadir nedenler ise; 3 vakada (%2.5) yaygin serebral atrofi, 3 vakada
(%2.5) multi kistik ensefalomalazi (MKE), 3 vakada (%2.5) periventrikiiler sinyal
artig;, 3 vakada (%2.5) korpus kalozum patolojisi, 3 vakada (%2.5) anomali
bulgulari, 2 vakada (%1.6) ventrikiiler sistemde genisleme olarak tespit edildi.

Sadece 1 vakada goriilen patolojiler; yaygmn giral kalsifikasyon-sturge weber,

polimikrogri, lateral ventrikiillerde belirginlesme ve araknoid kist idi.

BGTL+SSAH
3%

BGTL+PVL
4%

Sekil 8 Prematiire vakalarin MRG bulgular1
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Matiir vakalarda manyetik rezonans goriintiilleme bulgular:

179 matiir vakanin MR goriintiileme sonucu elde edildi. Bunlarin 15’1 (%38.3)
normaldi. En sik tespit edilen patolojiler 31 vaka (%17.3) ile SSAH, 29 vaka (%16.2)
ile lokal enfarkt, 20 vaka (%11.1) ile yaygin serebral atrofi, 15 vaka (%8.3) ile MKE,
11 vaka (%6.1) ile BGTL hasar1, 9 vaka (%5) ile santral sinir sistemi anomalileri
(Sekil 9) idi.

Diger nadir nedenler ise; 8 vakada (%4.4) BGTL+SSAH, 7 vakada (%3.9)
korpus kallosum patolojisi, 6 vakada (%3.3) lateral ventrikiiller belirgin, 5 vakada
(%2.7) BGTL+PVL, 2 vakada (%1.1) periventrikiiler sinyal artisi, 2 vakada (%]1.1)
polimikrogri, 1 vakada araknoid kist, 1 vakada BGTL+MKE olarak tespit edildi.

Sekil 9
Matiir vakalarin MRG bulgular1

SEREBRAL PALSIYE ESLiK EDEN PATOLOJILER
1-Goz dibi incelemesinde tespit edilen patolojiler

Goz dibi muayenesi yapilan 312 vakada en sik tespit edilen patoloji 69 vaka
(%22.1) ile optik disk soluklugudur. Optik atrofi 15 vakada (%4.8) tespit edildi. Gz

dibi muayenesinde saptanan diger patolojiler tablo 8’de gosterilmistir.
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Tablo 8. G6z dibi incelemesinde tespit edilen patolojiler

Patoloji Vaka sayisi Vaka yiizdesi
Optik disk soluklugu 69 22.1
Optik atrofi 15 4.8
Katarakt 4 1.2
Koryoretinal atrofi 4 1.2
Tuz biber goriiniimii 2 0.6
Pigmenter degisiklik 2 0.6
2-Sasihik

Sasilik muayenesi yapilan 249 vakanm 96’sinda (%38.5) sasilik tespit edildi.
%29.3 ezotropia, %8.4 ekzotropia ve %1 mikst tip sasilik vardi. Ezotropia/ekzotropia

orant 3.4°tli Serebral palsi tiplerine gore saptanan sasilik oranlari tablo 9°da

gosterilmistir.
Tablo 9. Serebral palsi tiplerine gore sasilik oranlari
Sasilik
SP tipi Vaka sayisi Var Sasilik orami

Kuadriparezi 97 38 39
Hemiparezi 45 20 44
Diparezi 73 29 40
Koreoatetoik 16 4 25
Ataksik 1 - -
Hipotonik 3 1 33
Mikst 10 3 30

3-Isitme kaybi

Isitme testi yapilan 159 vakann 35’inde (%22) isitme kaybi tespit edildi.
Isitme kayb1 saptanan vakalarm SP tiplerine gore dagilimlari tablo 10°da verilmistir.

Tablo 10. Serebral palsi tiplerine gore isitme kaybi oranlar1
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SP tipi

Kuadriparezi

75

Hemiparezi

Diparezi

40

Koreoatetoik

Ataksik

Hipotonik

Mikst

4-Epilepsi

Isitme kayb1

17

22.6

15

22

Hastalarin 240’1nda (%52.1) epilepsi tespit edildi. Epilepsi saptanan vakalarin

SP tiplerine gore dagilimlar1 tablo 11°de gosterilmistir.

SP tipi

Tablo 11. Serebral palsi tiplerine gore epilepsi oranlari

Kuadriparezi

175

Hemiparezi

Diparezi

123

Monoparezi

Koreoatetoik

30

Distonik

Ataksik

Hipotonik

Mikst

16

Epilepsi

138

45

11

78.8

36.5

30

50

68.7
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Hastalarin 68’inde (%14.7) West-LGS tespit edildi. West-LGS saptanan

vakalari SP tiplerine gore dagilimlari tablo 12°de gosterilmistir.

SP tipi

Tablo 12. Serebral palsi tiplerine gére West-LGS oranlar1
West-LGS

Kuadriparezi

175 57 32.5

Hemiparezi

Diparezi

123 7 5.6

Monoparezi

Koreoatetoik

30 1 3.3

Distonik

Ataksik

Hipotonik

Mikst

16 1 6.2
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TARTISMA

SP, gelisme siirecinde olan beyinde dogum oOncesi, doguma ait ve dogum
sonrasi zedelenme sonucu gelisen, ilerleyici olmayan ancak yasla birlikte degisim
gosterebilen, hareketi kisitlayan kalict motor islev kaybi, durus (postiir) ve hareket
bozuklugudur (2). Hastaligi siklig1 6zellikle bolgenin sosyoekonomik ve gelismislik
diizeyine gore farklilik gostermekle birlikte gelismis iilkelerde 1000 canli dogumda
1.2-3 olarak bildirilmektedir (1,14,22). Bu konuda Ozmen ve arkadaslarmin yaptigi
calismada prevalans 5.8 olarak (86), Apak ve arkadaslarmin Istanbul’da yaptiklar:
calismada ise 1000 canli dogumda 8.1 olarak (7) bildirilmistir.

DEMOGRAFIK OZELLIKLER

Bu caligmaya katilan vakalarm 291’1 erkek (%63.3), 169’u (%36.7) kiz olup
erkek/kiz oram1 1.71 dir. Giirbiiz ve arkadaslarinm (87) Istanbul’da yaptiklar:
caligmada vakalarin %58.4°1 erkek, %41.6’s1 kiz ve erkek/kiz oran1 1.40, Erkin ve
arkadaslarinin (60) Ankara’da yaptiklar1 calismada vakalarin %59.2°si erkek,
%40.8’1 kiz ve erkek/kiz oram 1.45, Okan ve arkadaslarinin (6) Gemlik’teki
calismasinda vakalarin %61°1 erkek, %39’u kiz ve erkek/kiz oram 1.56, Oztiirk ve
arkadaslarinin (88) calismasinda vakalarin %67°si erkek, %33’i kiz ve erkek/kiz
orani 2 olarak belirtilmistir. Bu oran i¢in yurtdisinda yapilan ¢aligmalara bakilacak
olursa, Johnson ve arkadaslarmin (14) Avrupa’da c¢ok merkezli yiiriittiikleri
calismada 1.33, Laisram ve arkadaslarinin (89) Hindistan’da ytiriittiikleri ¢calismada
1.9, Al-Asmari ve arkadaslarinin (90) Suudi Arabistan’da yiiriittiikleri ¢aligmada
1.67
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bulunmustur. Bu ¢aligmanin erkek/kiz oraninin 1.71 olmasi yukarida degindigimiz
aragtirict bulgulari ile paralellik sergilemekte ve SP’nin erkek cocuklarda daha sik
goriildiigiinii desteklemektedir. Erkeklerde daha fazla goriilmesi erkeklerin dogum
kilolarinin daha fazla olmasi ve travmaya daha fazla maruz kalmalarmma baglh

olabilir.

Calismaya almman vakalarin yas ortalamasi 82.46+48.35 (9-252) ay olup en
fazla olgu %60 orani ile 5 yas iizeri grupta saptandi. 2-5 yas arasindaki vakalarin
oran1 %31, 1-2 yas aras1 vakalarin orant %7 ve 1 yas alt1 vakalarin oran1 %1 olarak
tespit edildi. Baysal ve arkadaslarinin Malatya bdlgesinde yaptiklar1 ¢alismada yas
ortalamast 51.05£36.06 (9-168) ay ve yine ayni c¢alismada 5 yasin iizerindeki
vakalarin oran1 %28.5, 2-5 yas arasi vakalarin oran1 %43.9 ve iki yas alt1 vakalarin

oran1 %27.6 bulunmustur (91).

Vakalarin ikamet yerleri incelendiginde, hastalarin %52’sinin Kayseri’den,
%48’1nin ise baska illerden geldigi saptandi. Bagka illerden gelen hastalarm, en sik
cevre iller olan Nevsehir, Nigde, Aksaray ve Yozgat’ta ikamet ettikleri goriildii. D1
merkezlerden bu kadar ¢ok hasta gelmesi {iniversitemiz hastanesinin bdlge hastanesi

olarak caligmasina bagland:.

Anne-baba akrabalifi SP etiyolojisinde kesin etkili bir faktér olmamakla
birlikte, bunun risk faktorlerini hazirlayici ve arttirici etkisi géz oniinde tutulmustur.
Cesitli derecelerden akrabalik orani, Baysal ve arkadaglarinin calismasinda %24.6
(91), Hamamc1 ve arkadaslarinin calismasinda %26 (92), Erkin ve arkadaslarmnin
calismasinda %?23.8 (60) olarak bulunmustur. Bu ¢alismada da yukaridaki

calismalara benzer sekilde %22.2 oraninda akrabalik saptandi.
SEREBRAL PALSI TIPLERININ DAGILIMI

SP’de motor bozukluk bulgusuna yada motor bozuklugun viicuttaki dagilimina
gore yapilan smiflamasi spastik, diskinetik, ataksik/atonik, hipotonik ve mikst tipleri
icermektedir ve bunlar arasinda spastik tip tiim diinyada en sik izlenen gruptur (27).
Bu ¢alismada spastik tip SP orani, %87.5 olarak tespit edildi. Tiirkiye’de yapilan
diger c¢aligmalara bakildiginda spastik SP orani, Serdaroglu ve arkadaslarmin
calismasinda (93) %387.7, Giirbliz ve arkadaslarmin (87) Ankara’da yaptiklari
calismada 9%52.5, Erkin ve arkadaglarinin (60) yine Ankara’da yaptiklar1 ¢alismada
%88.3, Ozmen ve arkadaslarinin (86) 1873 vakay1 iceren calismasinda %88, Sarp ve
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arkadaslarmin (94) Istanbul’da yaptiklar1 calismada %89 ve Demir ve arkadaslarmin
(95) yaptiklar1 ¢alismada %86.3 olarak bildirilmistir. Dis merkezli ¢alismalara
bakildiginda Yeargin-Allsopp ve arkadaslar1 (96) Amerika’da yaptiklar1 ¢alismada
%77, Himmermann ve arkadaslar1 (97) Isve¢’te yaptiklar1 calismada %79, Parkes ve
arkadaslar1 (98) Kuzey irlanda’da yaptiklar1 calismada %94, Andersen ve arkadaslari
(99) Norveg’te yaptiklari ¢alismada %82, Avrupa Siirveyans Grubunun 14 merkezde
yiriitikleri caligmada %84 (14), Al-Asmari ve arkadaslarmin (90) Suudi
Arabistan’daki calismalarinda %86 oraninda spastik tip SP bulmustur. Tiirkiye’de
yapilan ¢aligsmalarm verilerinde, spastik tip SP oraninin %85-90 arasinda seyrettigi
goriilmiis ve bu calismada da benzer sonuglara ulagilmistir. Avrupa ve Amerika’da
yapilan ¢aligmalarda spastik tip SP oranlarinin daha diisiik olmasi, Tiirkiye ve
gelismekte olan iilkelerde ciddi risk faktorlerinin daha yiiksek olmasiyla

aciklanabilir.
Spastik SP alt tipleri incelendiginde;

Bu calismada spastik kuadriparezi oran1 %39.7 olarak tespit edildi. Literatiirle
karsilagtirildiginda, kuadriparezik SP oran1 Serdaroglu ve arkadaglarinin (93)
yaptiklar1 ¢aligmada %19.9, Baysal ve arkadaslarmin (91) Malatya’da yaptiklar
calismada %34.6, Ozmen ve arkadaslarmin (86) 1873 vakay1 iceren calismasinda
%59.3, Okan ve arkadaslarinin ¢alismasinda (6) %38.3, Sarp ve arkadaslarinin (94)
Istanbul’da yaptiklar1 ¢alismada %38 olarak bildirilmistir. Gelismekte olan iilkelere
bakildiginda da benzer yiiksek oranlar izlenmektedir. Hindistan’da yapilan iki
calismada spastik kuadriparezi oran1 %31 ve %61 (100,101), Suudi Arabistan’da
yapilan calismada (90) ise %59 olarak bildirilmistir. Ancak gelismis iilkelere
bakildiginda spastik kuadriparezi oranlarmin disiik oldugu gorildi. Bu oran
Himmermann ve arkadaslarinin Isve¢’te yaptiklar1 calismada (97) %6, Parkes ve
arkadaslarmin (98) Kuzey Irlanda’da yaptiklar1 calismada %21, Westbom ve
arkadaslarmin Isve¢’te yaptiklar1 calismada (102) %5.5, Bottos ve arkadaslarinin
Italya’da yaptiklar1 ¢alismada (103) 20.8 olarak saptanmustir. Bu ¢alisma, %39.7
spastik kuadriparezi oramiyla llkemizde yapilan diger ¢aligmalarla benzerlik
gostermektedir ancak gelismis tilkelerde bildirilen oranlardan belirgin yiiksektir. Bu
caligmada ve iilkemizde kuadriparezi oranmnin yliksek oranda olmasi perinatal
donemde gebe takiplerinin 1yi yapilmamasi ve riskli dogumlarin yogun bakim servisi

ve yenidogan {nitelerinin olmadig1 hastanelerde yapilmasma baghdir. Bu uygunsuz
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sartlar nedeniyle, yenidogan agir hipoksiye maruz kalr boylece diparezik olacak

hastalar bile kuadriparezik hale gelir.

Spastik diparezi oranit %28.7 olarak tespit edildi. Tiirkiye’de yapilan diger
caligmalara baktigimizda spastik diparezi orani, Serdaroglu ve arkadaglarinin (93)
calismasinda %39.8, Baysal ve arkadaslarmin (91) Malatya’da yaptiklar1 ¢calismada
%31.5, Okan ve arkadaslarinin (6) ¢aligmasinda %22.2, Sarp ve arkadaslarinin (94)
calismasinda %18 olarak bildirilmistir. Singhi ve arkadaglarinin (100) Hindistan’da
ve Al-Asmari ve arkadaslarinin (90) Suudi Arabistan’da yaptiklar1 c¢alismada
iilkemizdeki ile benzer oranlar olan %34 ve %16 degerleri ile bildirilmistir. Parkes ve
arkadaslarmin (98) Kuzey Irlanda’da yaptiklar1 ¢alismada spastik diparezi orani
%355, Westbom ve arkadaslarmin (102) Isve¢’te yaptiklar1 ¢alismada %38, Bottos ve
arkadaslarmin (103) Italya’da yaptiklar1 calismada %40.9 olarak saptanmistir.
Geligmis iilkelerde yapilan caligmalarda spastik diparezi oranlarmin daha yiiksek
oldugu goriilmektedir. Bu oranlarin yiliksek olusu erken teshis ve tedavi

merkezleriyle yogun bakim iinitelerinin yeterliligiyle aciklanabilir.

Spastik hemiparezi bu caligmaya alinan vakalarin %18.2’sinde tespit edildi. Bu
oran Baysal ve arkadaslarmin (91) ¢aligmasinda %10.2, Sarp ve arkadaslarmnin (94)
calismasinda %32, Serdaroglu ve arkadaslarmin (93) caligmasinda %28 olarak
bildirilmis olup, oranlarin birbirinden farkli degerlerde oldugu goriilmektedir.
Yurtdisinda yapilan g¢aligmalarda bu oranin yaklasik %30 civarinda oldugu ve
dalgalanma gostermedigi gozlenmistir (14,97,99,102). Bu c¢alismada bulunan
%18.2’lik spastik hemiparezi oran1 diger ¢caligmalarda bildirilen alt ve iist yiizdeler

arasmdadir.

Calismada diskinetik SP %?7.4, ataksik-hipotonik tip SP %1.5 ve mikst tip SP
%3.5 oraninda tespit edildi. Diskinetik SP Ozmen ve arkadaslarinin (86)
calismasmda %18.2, Okan ve arkadaslarinin (6) ¢alismasinda %16.1, Serdaroglu ve
arkadaslarinin (93) calismasinda %6.4, Baysal ve arkadaslarinin (91) c¢alismasinda
%11.5 olarak belirtilmistir. Avrupa iilkelerinde bu oran %6.5 civarindadir (14). Bu
oran Andersen ve arkadaglarinin (99) Norve¢’te yaptiklart ¢alismada %6 ve
Westbom ve arkadaslarinin (102) ¢alismasinda %11 olarak bulunmustur. Avrupa
iilkelerinde %6.5 oraninda diskinetik SP gozlenmistir (14). Bu c¢aligmada tespit
edilen %7.4’liik oran Serdaroglu ve arkadaslarmin ¢alismasi ve Avrupa lilkelerinden

bildirilen oranlarla benzerdir.
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Literatiir incelemesinde ataksik-hipotonik tip SP oranina bakildiginda, Baysal
ve arkadaslarmin (91) c¢alismasinda 9%3.8, Giirbliz ve arkadaslarinin (87)
calismasinda 13.9, Serdaroglu ve arkadaslarmin (93) calismasinda %5.9 olarak
bulunmustur. Dis merkezli ¢aligmalara bakildiginda bu oran Andersen ve
arkadaslarinin (99) Norveg’te yaptiklar: calismada %5, Westbom ve arkadaslarinin
(102) galismasinda %7 olarak tespit edilmistir. Goriildiigli tizere ataksik-hipotonik
SP oran1 %5-7 arasinda seyretmektedir. Bu calismada %1.5 oraninda ataksik-
hipotonik tip SP tespit edilmis olup, literatiir oranlarindan dusiiktiir. Ancak bu oran
Hadjipanayis ve arkadaslarmin (95) 323 olguyu iceren calismasinda %0.6, Al-
Asmari ve arkadaslarinin (90) Suudi Arabistan’da yaptiklar1 ¢alismada %2.3 ve
Parkes ve arkadaslarinin (98) Kuzey Irlanda’da yaptiklar1 calismada %1 olarak

bulunmus olup bu calisma ile benzerlik gostermektedir.

Gestasyon haftasi ile SP tipi ve klinik siddetin baglantili oldugu, bu ¢alismada
elde edilen 6nemli bulgulardan biridir. Gestasyon haftasi azaldik¢a sikligin belirgin
olarak arttig1 hatta 22-27 haftalar arasinda %14.6’ya kadar ¢iktig1 tespit edildi.
Gestasyon haftas1 azaldikca spastik formlarin orani artmakta ve diger tiplerin orani
azalmaktadir (28,26,93,101). Bu c¢alismada da spastik formlar ile diger formlar
karsilagtirildiginda ayni bulgular elde edildi. 28 haftanin altindaki gebeliklerde
vakalarin tamaminin spastik formda oldugu saptandi. 28-32 haftalar arasinda
vakalarm %89’unun spastik formda, 32-36 haftalarda %87’sinin, 36 haftanin

iizerinde ise %86’sinin spastik formda oldugu gorildii.

Gestasyonel yas ile SP tipi arasindaki baglantiy1 arastiran g¢alismalardaki
bulgulardan biri de; spastik diparezinin siklikla prematiiritenin getirdigi bir problem
olmas1 ve PVL’ye bagl gelismesidir. PVL ise 32-36 gestasyon haftalarinda HiE ye,
28-32 gestasyon haftalarmda da germinal matriks, intraventrikiiler ve
intraparankimal kanamalara ikincil olarak ortaya ¢ikmaktadir (29,104-106). Bu
calismada da literatiirdeki verilerle uyumlu olarak matiir spastik SP vakalarinda en
stk %48.5 ile spastik kuadriparezinin goriildiigii bunu %20 ile spastik hemiparezi ve
%17.8 ile spastik diparezinin takip ettigi; prematiire vakalarda ise siklik sirasina
gore %45 ile spastik diparezi, daha sonra %30.6 ile kuadriparezi ve %13.7 ile

hemiparezinin goriildiigii saptandi.

SEREBAL PALSIi ETIYOLOJiISINDEKI RiSK FAKTORLERI
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Bu calismada 120 vakada (%26) prenatal risk faktorii, 402 vakada (%87)

perinatal risk faktorii ve 50 vakada (%10.8) postnatal risk faktorii saptandi. Vakalarin

28’inde (%6) ise hicbir risk faktorii tespit edilmedi. Literatiirdeki g¢aligmalar

incelendiginde tablo 13’deki oranlar goriildii.

Tablo 13. Serebral palsi etiyolojisi ile ilgili ¢alismalar

Risk Faktorlii Vaka Yiizdeleri

Calisma

prenatal = perinatal | postnatal yok
Baysal ve arkadaslari (91) 44.6 72.3 36.9 10
Hamamoci ve arkadaslari (92) 52 82 40
Atasii ve arkadaslar: (107) 18 54 28
Apak ve arkadaslar (108) 21.6 67.4 11
Bensusan ve arkadaslar: (109) 26.5 70.5 3
Demir ve arkadaslar: (95) 3.9 80.4 15.7
O’Reilly ve arkadaslar1 (110) 38.5 46.3 15.2
Bottos ve arkadaslar: (103) 29.7 36.9 11.2 11.2
Wendt ve arkadaslar: (111) 32 36 19 13
Srivastava ve arkadaslar1 (112) 7.7 43.8 26.1
Jacobsson ve arkadaslar (113) 70-80 10 10
Bu calisma 26 87 10.8 6

Bu caligmada iilkemizde yapilan diger ¢alismalarda da oldugu gibi, perinatal

risk faktorlerinin en yiiksek oranda oldugu saptandi. Yurt disginda yapilan

caligmalarda da en sik goriilen risk faktorlerinin perinatal doneme ait oldugu ancak

iilkemizdeki kadar yiiksek siklikta izlenmedigi goriilmektedir. Ulkemizde perinatal
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risk faktorlerinin yiiksek olmasi ayni zamanda, gebelik takibi ve dogum sartlarinin

iyilestirilmesiyle SP sikligiin azaltilabileceginin de gostergesidir.
Klinik tiplere gore en sik goriilen risk faktorleri degerlendirildiginde;
Kuadriparezili hastalarda risk faktorleri

En sik tespit edilen risk faktorii HIE olup vakalarm %53.6’sinda bulundu.
HIE’yi takip eden faktdrler, siklik swrasma gore, %32.8 konviilziyon, %21.8
miidahaleli dogum, %16.5 PVL, %15.8 diisikk dogum agirligi ve %15.3 oraninda
fetal distres olarak tespit edildi.

Edebol ve arkadaslarmm (114) Isve¢’te yaptiklar1 c¢alismada spastik
kuadripareziden %50-55 prenatal faktorlerin, %30 perinatal faktorlerin ve %15-20

oraninda postnatal faktorlerin etkili oldugu belirtilmistir.

Shevel ve arkadaslarinm (10) Kanada’da yaptiklar1 ¢alismada HIE %32.5, PVL
%29.9, disgenezi %18.2, intrakraniyel kanama %14.3 ve enfeksiyon % 9.1 oraninda

tespit edilmistir.

Kulak ve arkadaslarmin (70) Polonya’da yaptiklar1 ¢alismada risk faktorleri
olarak, prematiirite %54, HIE %47.9, miidahaleli dogum %33.3, erken membran
rliptiirii (EMR) %25 ve fetal distres % 16.6 oraninda bulunmustur.

Spastik diparezili hastalarda risk faktorleri

En sik tespit edilen risk faktorii prematiirite olup vakalarm %55 inde bulundu.
Prematiiriteyi takip eden faktdrler, siklik swrasma gore, %35.9 HIE, %19.8
miidahaleli dogum, %14.5 konviilziyon, %9.2 enfeksiyon, %6.9 entiibasyon ve %6.9

oraninda plasental anomali olarak tespit edildi.

Tang Wai ve arkadaslarimin (115) Kanada’da yaptiklar1 spastik diparezili
hastalarin etiyolojisinin arastirildigi caligmada vakalarin %57.4’linlin prematiire
dogum oldugu tespit edildi. Prematiirite haricinde, %50 respiratuar distres sendromu

(RDS) ve %37 entiibasyon dnemli risk faktorleri olarak bildirilmistir.

Shevel ve arkadaslarmmm (10) Kanada’da yaptiklar1 ¢aligmada diparezili
hastalardaki risk faktdrleri olarak PVL %53.9, intrakraniyel kanama %15.4 ve HIE

%12.8 oraninda bulunmustur.
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Kulak ve arkadaslarmin (70) Polonya’da yaptiklar1 calismada HIE %55.2,
prematiirite % 55.2, miidahaleli dogum %28.9, EMR %39 ve fetal distres % 18.4

oraninda tespit edilmistir.

Bu ¢aligmada gelismis iilkelere benzer olarak en sik risk faktorii %55 orani ile

prematiiritedir. Ancak bu iilkelerden farkli olarak yiiksek oranda HIE saptanmustir.
Spastik hemiparezili hastalarda risk faktorleri

En sik tespit edilen risk faktdrii HIE olup vakalarin %27.7’sinde bulundu.
HIE’yi takip eden faktorler, sikhk swrasina gore; prematiirite %26.5, konviilziyon
%19.2, diisiik dogum agirlig1 %13.3, miidahaleli dogum %12 ve entiibasyon %8.4

oraninda tespit edildi.

Uvebrant ve arkadaslariin (116) spastik hemiparezi etiyolojisini arastirdiklar1
calismada %42 prenatal, %16 perinatal ve %9 oraninda prenatal-perinatal faktorlerin

birlikte etkili oldugu goriilmiis ve %39 vakada etiyoloji agiklanamamastir.

Shevel ve arkadaglarinin (10) Kanada’da yaptiklar1 ¢alismada hemiparezili
hastalarda %26.5 vaskiiler nedenler, %14.7 intrakraniyel kanama, %13.2 disgenezi
ve %11.8 HIE risk faktdrii olarak bildirilmistir.

Ekstrapiramidal tip serebral palsi hastalarinda risk faktorleri

En sik gorilen risk faktdrlerinden hiperbiliriibinemi ve HIE vakalarin
%38.3’linde bulundu. Bu faktorleri siklik sirasina gore, prematiirite %26.5,

konviilziyon %20.5, fetal distres ve hipoglisemi %35.9 oraniyla takip etti.

Himmelmann ve arkadaglarinin (117) 1991-1998 yillar1 arasinda yiiriittiigi
ekstrapiramidal tip serebral palsi hastalarini taradiklar1 calismada %83 oranmiyla
konviilziyon en sik goriilen risk faktorii olarak tespit edilmistir. Bunu siklik sirasina

gore %67 ile HIE nin ve %64 ile miidahaleli dogumun takip ettigi goriilmiistiir.

Ataksik-hipotonik serebral palsi hastalarinda risk faktorleri

En sik tespit edilen risk faktorii %28.6 oraniyla sepsis olup bunu prematiirite,

konviilziyon ve diigiikk dogum agirliginin %14.3 oraniyla takip ettigi bulundu.
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Shevel ve arkadaslarmin Kanada’da yaptiklar1 caligmada ataksik-hipotonik

hastalarda %91.7 oraninda disgenezi tespit edilmistir (10).
Matiir ve prematiire vakalarin risk faktorleri incelendiginde;
Prematiire vakalarn risk faktorleri

En sik tespit edilen risk faktorii miidahaleli dogum olup vakalarin %23.1’inde
goriildii. Bunu HIE nin %20.6, diisiik dogum agirhigimm %13.8, konviilziyonun %12,
enfeksiyonun %11.2, fetal distresin %10 ve ¢ogul gebeligin %10 oraniyla takip ettigi

saptandi.

Hagberg ve arkadaslarinm (118) Isve¢’te 1991-1994 yillar1 arasindaki vaka
incelemesi seklindeki calismada, prematiire vakalarda %28 oraninda prenatal risk
faktorlerinin etiyolojiden sorumlu oldugu, perinatal faktorlerin vakalarm %50’sinde

etkili oldugu ve perinatal faktorlerden en sik HIE nin (%30) goriildiigii tespit edild.i.

Himmelmann ve arkadaslarinmn (119) Isveg’te 1995-1998 yillar1 arasindaki
vakalar1 taradiklar1 ¢alismada, prematiir vakalarda prenatal faktorler %17 oraninda,

perinatal faktorler ise %49 vakada tespit edildi.

Vankateswaran ve arkadaslarmin (67) Kanada’da yaptiklar1 c¢alismada
prematiire vakalarda risk faktorleri olarak siklik sirasma gére PVL %33, HIE %26,

santral sinir sistemi infeksiyonlar1 %15 oraninda tespit edilmistir.

Bu c¢alismada yukarida verilen literatiir ile uyumlu olarak perinatal risk

faktdrlerinin ve HIE nin prematiire olgularda en énemli etkenler oldugu tespit edildi.
Matiir vakalarin risk faktorleri

En sik tespit edilen risk faktorii HIE olup vakalarin %55’ inde bulundu. Bunu
siklik swrasina gore %40.7 ile konviilziyon, %18.4 ile miidahaleli dogum, %12.5 ile
diisiik dogum agirligi, %10.4 ile fetal distres ve %8.8 ile entiibasyon takip etti.

Krageloh-Mann ve arkadaslarmin (120) Isve¢’de, Naulty ve arkadaslarnin
(121) Amerika’da yaptiklar1 ¢aligmada matiir vakalarda prenatal risk faktorleri daha
sik bulundu .

Hagberg ve arkadaslarmm (118) Isveg¢’te 1991-1994 yillar1 arasindaki vakalari

taradiklar1 ¢aligmalarinda; matiir vakalarda %51 oraninda prenatal risk faktorlerinin
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etiyolojiden sorumlu oldugu, perinatal faktorlerin vakalarin %36’sinda etkili oldugu

ve perinatal faktorlerden en sik HIE (%28.3) goriildiigii tespit edildi.

Himmelmann ve arkadaslarinin (119) Isveg¢’te 1995-1998 yillar1 arasindaki
vakalar1 taradiklar1 ¢alismada matiir vakalarda prenatal faktorler %38 oraninda,

perinatal faktorler ise vakalarin %35 inde tespit edildi.

Vankateswaran ve arkadaslarmin (67) Kanada’da yaptiklar1 ¢aligmada matiir
vakalarda en sik goriilen risk faktorleri olarak HIE %37, metabolik hastaliklar %12,
santral sinir sistemi enfeksiyonlar1 % 9 ve yapisal bozukluklar %9 oraninda tespit
edildi.

Bu ¢aligma sonucuna gore matiir vakalarda perinatal risk faktorleri ve 6zellikle
HIE 6n plandadir. Literatiir ile karsilastirildiginda sadece Vankateswaran ve

arkadaslarinin ¢alismasinda benzer sonuglar bulunmustur.
MANYETIK REZONANS GORUNTULEME BULGULARI

MR goriintiileme metotlar1 beyin gelisimi esnasinda meydana gelen fizyolojik,
patolojik ve morfolojik degisiklikleri gosterir (36). SP tanisinda gittik¢e artan oranda
kullanilmaktadir (122). Beyin, gelisimi esnasinda karmasik organizasyon
degisikliklerine maruz kalir ve beyni etkileyen patolojiler gelisim siirecinin zamanina
gore fakli hasar verir. 1. ve 2. trimesterde meydana gelen kortikal ndrogenez,
noronlarin ve Onclllerinin proliferasyon, migrasyon ve organizasyonu ile
karakterizedir. Bu donemdeki genetik ya da kazanilmis patolojiler beyinde gelisim
bozuklugu ile sonuglanir. ikinci trimesterin sonu ve iiglincii trimesterin basinda
beynin yapisi kabaca olusmustur ve artik bliytime ile farklilasma stireci (akson ve
dendritler biiyiir, sinapslar olusur, myelinizasyon gerceklesir) meydana gelir. Bu
donemdeki patolojiler beyin lezyonlar: ile sonuglanir. Infeksiydz ve hipoksik-
iskemik mekanizmalar sitokin iiretimine, oksidatif strese ve artmis glutamat
salinimma yani nihai olarak inflamasyona neden olarak hasar olusturur (123,124).
Erken 3. trimesterde (prematiire bebeklerde) 6zellikle beyaz cevher etkilenir. 3.
trimester sonunda (matiir dogan bebeklerde) gri cevher (kortikal ya da derin gri
cevher) etkilenmeye aciktir (125). Orta serebral arter inmeleri prematiirelerde de

goriilebilmekle birlikte 6zellikle term bebeklerin patolojisidir (28).
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460 vakanin 298’inde MRG sonuclarma ulagilabildi. 26 olgu disinda (%8.7)
tiimiinde patolojik kraniyal MR bulgularina rastlandi. Normal olarak degerlendirilen

vakalarin 15’1 matiir ve 11°1 prematiirdii.

Hou ve arkadaslarmin (126) Cin’de yaptiklar1 calismada vakalarin %86.6’sinda
MR goriintiilemede patolojik bulgu saptanmistir. Kulak ve arkadaslarmin (127)
calismasida 129 hastanin 123’linde (%95.3) patoloji bulunmustur. Kragdlah-Mann
ve arkadaslarmm (128) Almanya’da yaptiklar1 ¢alismada 388 vakanm 334’tinde
(%86) anormal bulgular saptanmistir. Bu calismada da Kulak ve arkadaslarinin

calismasina benzer kraniyal MR’da %91.3 oraninda patoloji tespit edildi.

Tim vakalar degerlendirildiginde en stk MR goriintiileme patolojisi olarak
%28.8 ile korteks-subkortikal doku hasarinin oldugu ve bunu ikinci sirada %25.7 ile

PVL’nin ve {iciincii sirada %14.3 ile BGTL hasarmin izledigi goriilmektedir.

Literatiire bakildiginda Box ve arkadaslarinin (129) Avrupa’da 8 merkezi igine
alan caligmasinda MR goriintiileme patolojisi olarak en sik %42.5 ile PVL daha
sonra %12.8 ile BGTL hasar1 ve ii¢lincti olarak %9.4 ile korteks-subkortikal doku
hasari bildirilmistir. Ayni ¢alismada spastik hemiparezi orani %26.6, spastik diparezi

orani %34.4 ve spastik kuadriparezi oran1 % 18.6 olarak bulunmustur.

Krageloh-Mann ve arkadaslarinin (128) Almanya’da yaptiklar1 ¢alismada
MRG patolojisi olarak en sik %56 ile PVL, ikinci olarak %18 ile korteks-subkortikal
doku hasar1 ve Tlgclincii olarak %9 ile gelisim bozukluklari saptanmistir. Ayni

calismada vakalarin biiyiik kismi spastik diparezi olarak bildirilmektedir.

Bu c¢alismada matiir spastik kuadriparezi olgularinin yukaridaki ¢caligmalardan
daha fazla oranda olmasi nedeniyle MR’da korteks-subkortikal doku hasar1 bulgular1

da daha yiiksek orandadir.

Prematiire vakalarda MR bulgularn

119 prematiire vakanin MR sonucuna ulasilabildi. Bunlarm 11°1 (%9.2)
normaldi. En sik tespit edilen patolojik MR bulgular1 olarak %50.6 ile PVL, %13.3
ile korteks subkortikal doku hasar1, %14.2 ile BGTL hasar1, %7.5 ile lokal enfarkt

bulundu.
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Ashwal ve arkadasglarmin (130) literatiirdeki yayinlar1 tarayarak yaptiklari
caligmada patolojik MR bulgular1 olarak vakalarin %67.7’sinde PVL, %5’inde
korteks-subkortikal doku hasar1 ve %4.1’inde lokal enfarkt tespit edilmistir.
Hastalarin %14.3’linde beyin malformasyonlar1 bulunmustur. Jaw ve arkadaslarmin
(131). caligmasinda 27 prematiire olgunun 17’sinde (%62.3) PVL tespit edilmistir
Baysal ve arkadaslarinin (91) Malatya’da yaptiklar1 ¢alismada prematiire olgularda
%67.5 PVL yiizdesi saptanmistir.

Yin ve arkadaslarmin (132) Avustralya’da yaptiklar1 ¢calismada patolojik MR
bulgular1 olarak %66.6 PVL ve %25 korteks-subkortikal doku hasari tespit edildi.

Bu c¢alismada PVL orami literatiirdeki oranlardan diisiik bulundu. Ancak
vakalarin dagilimima bakildiginda, ¢alismadaki vakalarin daha ciddi etkilenmis
hastalardan olustugu goriildii. Ornegin Baysal ve arkadaslarinin ¢alismasinda
prematiire olgularin %73.2’sinin spastik diparezili, %20’sinin spastik kuadriparezili
oldugu, bu caligmadaki prematiire vakalarin ise %45’inin spastik diparezili,
%30.6’smin spastik kuadriparezili oldugu saptandi. Etiyolojik faktoriin agwr hasar
birakmasina bagl olarak beyindeki hasar diizeyi artarak PVL’den DSA’ya ilerledigi
buna bagli olarak hastanin kliniginde spastik dipareziden spastik kuadripareziye
kaydig1 tespit edildi. Sonug olarak vakalarin dagilimmin MR goriintiilleme bulgulari

ile korelasyon gosterdigi gozlendi.
Matiir vakalarda MR bulgulan

179 matiir vakanin MR goriintiileme sonucuna ulagilabildi. Bunlarm 15’1
(%8.3) normaldi. En sik tespit edilen patolojik MR goriintiileme bulgular1 olarak
%41.1 ile korteks-subkortikal doku hasar1, %16.2 ile lokal enfarkt, %13.2 ile bazal

ganglia talamus hasari, %10 ile PVL, %S5 ile santral sinir sistemi anomalileri idi.

Ashwal ve arkadaslarmin (130) literatiirdeki yaymlar1 tarayarak yaptiklari
calismada vakalarn %44.8’inde korteks-subkortikal doku hasari, %16.5’inde PVL,
%19.1’inde lokal enfarkt tespit edilmistir.

Ym ve arkadaslarmin (132) Avustralya’da yaptiklar1 ¢aligmada vakalarin
%43.3’tinde korteks-subkortikal doku hasari, %16.6’sinda kortikal migrasyon
anomalileri, %10’unda PVL tespit edilmistir.

Bu calismada yukardaki verilere benzer sonuglar elde edilmekle birlikte PVL

literatiirden az orandadr.
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Kuadriparezik hastalarda MR bulgulan

Spastik kuadriparezili hastalarda en sik %21.4 oraniyla SSAH tespit edildi.
Vakalarin siklik sirasina gore %18.2’sinde DSA, %14.2°sinde MKE, %15.8’inde
PVL, %11.9’unda BGTL hasar1 ve %?3.1’inde lokal enfarkt bulundu. Korteks-
subkortikal doku hasar1 toplam vakalarin %53.8’inde goriildii.

Kulak ve arkadaglarmm (127) calismasinda vakalarin %45’inde PVL,
%28.8’inde DSA, %S8.7’sinde porensefalik kist, %4.3’tinde MKE tespit edilmistir.

Okumura ve arkadaslar1 (133) spastik kuadriparezili hastalarin %48.8’inde
korteks-subkortikal doku hasari, %26.6’sinda PVL ve %22.2’sinde beyin anomalisi

saptamiglardir.

Vankateswaran ve arkadaslarmin (67) Kanada’da yaptiklar1 caligmada spastik
kuadriparezili hastalarin %54.4’linde korteks-subkortikal doku hasari, %16’sinda
PVL, %I10’unda yapisal anomali tespit edildi. Bu caligmanin bulgulari

Vankateswaran’in ¢aligmasiyla benzer bulundu.
Diparezik hastalarda MR bulgulan

Spastik diparezili hastalarda %57.8 oraniyla en stk PVL’nin goriildiigl tespit
edildi. Vakalarm siklik sirasina gore %11.5’inde SSAH, %10.5’inde BGTL hasar1 ve

%7.3’linde korpus kallozum patolojisi bulundu.

Hou ve arkadaslarinin (126) calismasinda diparezili hastalarda %73.8 oraniyla
en stk PVL’nin gorildigi tespit edilmistir. Gururaj ve arkadaslarinin (134)

calismasinda ise spastik diparezili hastalarin %57’sinde PVL bulunmustur.

Kulak ve arkadaglarinin (127) calismasinda vakalarm %75’inde PVL, %5’inde
porensefalik kist ve %2.5’inde DSA tespit edilmistir.

Bu caligmadaki spastik diparezili olagularin MR goriintiileme bulgular1 Hou ve

arkadaslarinin ¢alismasina benzer bulundu.
Hemiparezili hastalarda MR goriintiileme bulgulan

Spastik hemiparezili hastalarda %58.5 oraniyla en sik lokal enfarktin
goriildiigli tespit edildi. Vakalarin siklik swrasma gore %11.4’linde PVL ve
%8.5’inde SSAH patolojisi bulundu.
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Wu ve arkadaslarinin (135) Amerika’da yaptiklar1 ¢aligmada %24 lokal
enfarkt, %21 PVL, %12 intrakraniyal kanama ve %18 oraninda beyin anomalileri ve
Kulak ve arkadaslarmin (127) calismasinda %38.6 PVL, %22.7 porensefalik kist,
%13.6 orta serebral arter enfarkti, %6.8 DSA tespit edilmistir.

Koreoatetoik serebral palsili hastalarda MR goriintiileme bulgularn

Bu caliymada koreoatetoik serebral palsili hastalarda %59.2 orantyla en sik
BGTL tutulumunun tespit edildigi goriildii. Vakalarin siklik sirasma gore
%11.4’tinde SSAH ve %7.4’linde lokal enfarkt bulundu. Normal MR gériintiileme en
cok bu grupta yer aliyordu ve oran1 %25.9 olarak belirlendi.

Hou ve arkadaslarmin ¢alismasinda normal MR goriintiileme orani %54.5
bulundu. Gururaj ve arkadaslarmin (136) calismasinda diskinetik SP’li olgularin

%80’inde BGTL tutulumu tespit edilmistir.

Baysal ve arkadaslarmnin (91) Malatya’da yaptiklar1 g¢alismada diskinetik
serebral palsi olgularinin %54.5’inde BGTL hasar1, %27.7’sinde PVL tespit edilmis

olup sonuglar bu ¢aligma ile benzerdir.
SEREBRAL PALSIYE ESLIK EDEN ESLIK EDEN PATOLOJILER
Sasilik ve goz dibi incelemeleri

Perinatal donemde gelisen gorsel sistem meydana gelecek patolojilere agiktir.
Prematiire bebeklerde gérme fonksiyon bozuklugu genelde PVL nin optik radyasyon
liflerini etkilemesine baglidir. SP’li bir ¢ocuk normal bir zeka seviyesi ve erken
baslangichi hafif bir sasilik ile gelebilecegi gibi farkli diizeylerde mental
retardasyonla beraber agir gorsel defektlerle de basvurabilir (137).

Sasilik muayenesi yapilan 249 vakanin 96’sinda (%38.5) sasilik tespit edildi.
%29.3 ezotropya, %8.4 ekzotropya ve %1 mikst tip sasilik vardi
Ezotropya/ekzotropya oran1 3.4’tii. En sik olarak %44 oraniyla hemiparezik tipte
daha sonra %40 oraniyla diparezik tipte sasilik goriildi.

Literatiir incelemesinde sasilik prevalansi %19-50 oranlarinda bildirilmektedir
(138,139). Normal populasyonda ezotropyanin, ekzotropyadan 4-5 kat daha fazla
olmasma ragmen, SP’li ¢cocuklarda bu oran 1.9-2.3/1 oranindadir (139,140). Daha
once bu konuda yapilan caligmalarda sasilik formu ile motor bozuklugun siddeti

arasinda bir iliski kurulamamistir (141).
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Akkoc¢ ve arkadaslarinin (142) yaptig1 calismada olgularin %48’inde sasilik
saptanmistir. Olgularin %28’inde ezotropya, %12’sinde ekzotropya, %5’inde ayni
hastada  vertikal ve  horizontal kayma  birlikteligi  bulunmus olup

ezotropya/ekzotropya orani 2.3/1 olarak verilmistir.

Bu caligmada tespit edilen sasilik orami literatiir verileri ile benzerlik

gostermekte iken ezotropya/ekzotropya orani daha yiiksek bulundu.

SP’li olgularin g6z dibi incelemeleri ile ilgili yapilan ¢aligmalar incelendiginde
optik atrofi, optik hipoplazi, optik disk soluklugu gibi farkli morfolojik tanimlamalar
ile karsilagilmaktadir. Ancak en net olarak degerlendirilebilen patoloji optik atrofidir

ve literatiirde %4-16 oraninda bildirilmektedir (140,143,144).

Optik atrofi oram1 Akkog¢ ve arkadaslarinin (142) yaptig1 calismada %]1.4,
Scheiman ve arkadaslarinin (140) yaptig1 calismada %4 olarak tespit edilmistir. Bu
calismada optik atrofi orami %4.8 olup, literatiir verileri ve Scheiman ve

arkadaslarinin ¢alisma sonuglari ile benzerlik gostermektedir.
Epilepsi

Literatlir incelemesinde epilepsi orant %15-90 gibi genis bir aralikta
bildirilmekte olup genel kabul SP’li hastalarin yaklasik yarisinda epilepsi goriildigt
seklindedir. Epilepsinin en sik postnatal ddonemde kazanilmis hemiparezili hastalarda
goriildiigli bunu kuadriparezili hastalarm takip ettigi bildirilmistir. Koreoatetoik tipte

ve diparezili grupta daha az oranda tespit edilmistir (145,146).

Bu calismada 240 hastada (%52.1) epilepsi tespit edildi. Epilepsi oran1 en sik
%78.8 ile kuadriparezili hastalarda goriildii, bunu ikinci sirada %68.7 ile mikst tip SP
takip etmekteydi. Kazanilmis hemiparezilerde epilepsi oran1 %74 idi. Koreoatetoik
tip SP’de %30 epilepsi oraniyla monoparezi ile birlikte en az epilepsi ylizdesiyle
saptandi. Kuadriparezik SP’lilerde ve %32.5 oraninda direncli epilepsi (West+LGS)

saptandi.

Singhi ve arkadaslarmin (147) Hindistan’da yaptiklar1 calismada toplam
epilepsi oran1 %35.4 olarak tespit edilmistir. Epilepsi en sik %65.9 oraninda spastik
hemiparezili hastalarda saptanmis olup bunu ikinci sirada %42.6 ile kuadriparezili

hastalarin takip ettigi goriilmiistiir.
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Kulak ve arkadaslarinin (148) Polonya’da yaptiklar1 ¢calismada epilepsi orani
%41.4 olarak saptanmistir. SP alt tiplerine gore epilepsi sikligina bakildiginda en sik
bu caligma ile benzer olarak spastik kuadriparezilerde ve %65.6 oraninda epilepsi
saptanmis olup bunu ikinci sirada %44.8 ile spastik hemiparezi ve iic¢ilincii sirada

%20.4 ile diparezinin takip ettigi goriilmiistiir.
Bu ¢alismada epilepsi sikligi literatiir verileri ile benzerlik gostermektedir.
Isitme Kayb1

Isitme testi yapilan 159 vakanin 35’inde (%22) isitme kayb1 tespit edildi. En
sik igitme kayb1 %47 oraniyla koreoatetoik tip SP’de tespit edilmis olup, bunu ikinci

sirada %22.6 ile spastik kuadriparezinin izledigi goriildii.

SP’li hastalarin yaklasik %12’sinde isitme kaybi tespit edilmektedir. SP
etiyolojisinde diisiik dogum agirlig, kernikterus, yenidogan menenjiti yada ciddi HIE
varsa isitme kayb1 riski daha yiiksektir. Mental retardasyon ve anormal MRG

sonuclar1 da anlamli olarak isitme kayb1 oranmi arttirr (122).

[sitme kayb1 Von Wendt ve arkadaslarinin (149) ¢alismasinda %7, Murphy ve
arkadaslarinin (150) calismasinda %4 tespit edilmistir. Bununla birlikte Kolawole ve
arkadaslarimm (151) calismasinda %14, Zafeiriou ve arkadaslarinin (152)

calismasinda %15 ile oran daha yiiksektir.

Bu calismada literatiirle uyumlu olarak en sik igitme kayb1 koreoatetoik tip SP
ve spastik kuadriparezide tespit edilmekle birlikte isitme kaybi1 orami literatiir

verilerinden yliksektir.
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SONUCLAR

SP’nin epidemiyoloji, etiyoloji ve klinik ozelliklerini ortaya ¢ikarmak ayrica
gorlintiileme yontemleri ile klinik 6zelliklerin korelasyonunu degerlendirmek
amaciyla yapilan ¢alismanin sonuglari;

e SP’nin etiyolojisinin ¢ok faktorlii olusu, vaka basmna ortalama 2.37 risk
faktorii bulunmasi ile dogrulanda.

e SP etiyolojisi prenatal, perinatal ve postnatal doneme ait risk faktorleri olarak
degerlendirildiginde perinatal risk faktorlerinin en 6nemli rolii oynadigi gorildi.

e Perinatal risk faktorleri ve hipoksik-iskemik ensefalopatinin yliksek oranda
goriilmesine paralel olarak spastik SP’nin en sik izlenen klinik tablo oldugu,
patolojinin agirhigmma baghh olarak spastik formlardan da en sik spastik
kuadriparezinin goriildiigii belirlendi.

e Gebelik izleminin son gelismeler 15181inda daha iyi yapilmasiyla, hipoksik-
iskemik ensefalopati sikligmin, gelismis iilkelerde belirgin olarak azaldigi ancak
iilkemizde hala en onemli risk faktorii olmaya devam ettigi goriildii. Buna gore
iilkemizde gebelerin iyi izlenmesi ve perinatal etiyolojik faktorlerin azaltilmasi
gerekmektedir. Dogumhane sartlari ve dogum ekibi standartlarinin yiikseltilmesi ve
dogum sonrasi izlemin hastane sartlarinda doktor kontroliinde yapilmasinin
saglanmasi ile SP sikliginin azaltilabilecegi sonucuna varild.

¢ Erken dogum ile yakin iligkisi oldugu bilinen spastik diparezili hasta oraninin
diisiik olmasi, Tiirkiye’de preterm 6liim oraninin gelismis iilkelerden daha yiiksek

oldugunu diislindiirdii.
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e Vakalarn klinik formlar1 ile MR goriintiileme sonuglar1 arasinda korelasyon
tespit edildi.

e Tim SP olgularinin %91.3’linde kraniyel MR goriintiilemede patolojik
bulgular saptanmasi bu yontemin SP’de serebral patolojiyi belirlemede oldukca
duyarli oldugunu, tam1 koyma ve etiyoloji hakkinda yorum yapabilme olanagi
sagladigini gosterdi.

e SP vakalarinda eslik eden g6z patolojileri olarak %38.5 sasilik, %22.1 optik
disk soluklugu, %4.8 optik atrofi tespit edildi.

e Vakalarin %22’sinde isitme kayb1 saptandi.

e Bu calismada vakalarin %52.1’inde epilepsi varligi, hasar miktarmin fazla
olmasina paralel olarak en sik %78.8 ile spastik kuadriparezili hastalarda epilepsi
goriildiigii belirlendi.

Bu caligmanin bulgularinda etiyolojik faktorlerin gerek yurt i¢i gerekse yurt
disinda yapilan ¢alisma bulgulariyla bazi1 farkliliklar gostermekte oldugu saptandi.
Bununla birlikte dnemli etiyolojik faktorlerin onlenebilir oldugu ortak sonucuna
ulasildi. Ancak hastaligi risk faktorleri ve epidemiyolojik 6zellikleri ile ilgili daha

fazla ¢alisma yapilmasi gerekmektedir.
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