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ONSOZ

Bu c¢alismada, 1987 yilinda Noroloji Anabilim Dali Bagkam
Prof.Dr.Hayriinnisa Denktag'in destefiyle agilan Cocuk Norolojisi Bilim Dali'mn
olanaklarindan yararlanilmistir. Bu nedenle Prof.Dr.Hayriinnisa Denktas'a ve bu
olanaklarin kullamiminda ve tezin olusturulma asamalarinda her tarlti yardimi
saglayan Cocuk Neérolojisi Bilim Dali Bagkani Prof.Dr.Aysin Dervent'e tesekkurii
bir bor¢ bilirim.



GiIR1S

Gocuklugun serebrovaskiiler hastaliklarina iliskin c¢a-
lismalar 17. yiizyildan (Willis T, 1667) itibaren bilinmekle
birlikte, gocukluBun akut hemiplejisine ait en kapsamli yazi

1897 yilinda Freud tarafindan kaleme alinmistir(37).

O tarihe kadar konuyla ilgili ¢alismalarin daha ziyade
anatomo-patolojik bulgulari igerdigi godriilmektedir. 1868'de
Charcot'nun &grencisi Cotard tezinde "infantil serebral he-
mipleji"leri damar bozukluklarina baglarken, yine ayni yil-
larda Benedikt akut infeksiyon hastaliklarainin serebral felg-
lere yol agtigina dikkati ¢ekmistir. 1885'de V.Striimpell daha
sonradan reddedilen akut poliomiyelit analoBu polioensefalit
hipotezini ortaya atmis, Jendrassik ve Marie infeksiyona bag-
11 damar degfigiklikleri ile olustugunu ileri siirdiikleri ¢o-

cuklugun iki akut hemiplejisini sunmuslardir(23).

Daha sonraki yillarda konu birgok arastirici tarafin-
dan degisik ac¢ilardan ele alinmistir. Hi¢ kusku yok ki, konu-
ya gbsterilen bu ilgi Freud'un 1897'deki yazisinda "ekstra-
uterin yagsamda ortaya gikan hemiplejik serebral felglerin bii-
yiik bir kismi i¢in etiyolojiyi ac¢iklayacak bilgilerimiz ek-
siktir" diye belirttigi ve halen giiniimiizde tabloyu olusturan
nedenlerin yaklasik iligte ikisinin bilinmemesinden ileri gel-

mektedir.

T. C,
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Cocuklugun akut hemiplejileri 1960'l1 yillara kadar
poliocoensefalitis, Marie-Striimpell ensefaliti, Striimpell -
Lichtenstern ensefaliti, infantil meningo-ensefalitis, akut
infantil hemipleji, infantil edinsel hemipleji, hemikonviilsi-
yon ve hemipleji (H.H) sendromu ve postnatal edinsel hemiple-
ji disimlerini a1m1§t11(14,20). 1961 'de Clevedon sempozyumunda
kullanilmaya baslanan '"g¢ocuklufun akut hemiplejisi" kavramzi
giiniimiizde halen c¢ocuklugun serebrovaskiiler hastaliklari kap-

saminda deferlendirilmektedir(4).

TANIM

Zaman, Freud'un 1897'de yaptigi edinsel hemiplejinin
yerlesimine ve seyrine iligkin tanimlamanin deferini azaltma-
mistir. Freud infantil hemiplejiye iliskin klasik monografi-
sinde sunlarai yazmistir: "Birka¢ ayliktan ii¢ yasina kadar he-
rediter bir yatkinligi olmayan sagilkll c¢ocuk aniden hastala-
nir. Hastaligain etiyolojisi bilinmemekle beraber, hasta in-
feksiyon hastaliklari ac¢isindan arastirilmaladar..."(20).
Ford 1927 yalinda 6 yas iist sinirini getirirken Freud'un ta-
nimlamasina benzer bir yaklasim ig¢inde bulunuyordu(lé).
Clevedon calisma grubu ise hemiplejinin bir haftadan uzun
slirmesi, herhangi bir neden olmadan ani baslamasi, bir aylik-
tan biyiik olmasi gereken g¢ocuklarda herhangi bir nGrolojik
bozukluklugun olmamasi gerektigini ileri siiriiyordu(4).
Bickerstaff 1964 yilinda biitiin malformasyonlari, dofum ve
postnatal travmalari, konjenital ya da edinsel kalp hastalik-
larinin neden oldugu embolileri, timdrleri, abseleri v.s.,

tanam digsi birakiyordu.

Bugiin terimin spesifik bir nedeni bulunamayan, saglik-
11 ¢ocuklaran aniden ortaya ¢ikan hemiparezi ya da hemipleji-
leri i¢in kullanilmasi uygun goriilmektedir. Bu durumda dahi
¢ocuklugun akut hemiplejisinin bir klinik sendromu yansitti-

g1, spesifik bir hastalik antitesi olmadigi unutulmamalidair.



KLINIK OZELLIKLER

Klinik 8zellikleri anlatmaya ge¢meden evvel pediatrlar
ve nbérologlar tarafindan kolaylikla bir teshis kavrami olarak
kullanilma tehlikesi tasiyan 'akut infantil hemipleji' ya da
"¢ocuklugun akut hemiplejisi'nin daha ¢ok varolan ndrolojik

tabloyu tanimladigina tekrar dikkati cekmek isteriz.

YAS VE CINSIYET

Akut infantil hemipleji birka¢ aylaktan 12 yaslné ka-
dar herhangi bir yas grubunu kapsayabilir. Yalniz burada akut
hemiplejinin hemikonviilsiyonla birlikte oldugunda olgularin
Z 90'nin 3 yas altinda bulundugu vurgulanmaladir(2). Kiz er-

kek oraninda ise belirgin bir 6zellik yoktur.

YERLESIM VE GIDIS SEKLI

Tipik olarak bilinen bir hastaligi olmayan gocuk ani
baslayan bir no6rolojik hastaligi yasar, olaya Oncelik eden
gecici iskemik ataklar yoktur, fakat n6rolojik bulgularin
baslangicindan glinler ya da haftalar Once bas afrisi buluna-
bilir. Hastalarin biyiik bir boliimiiniin anamnezinde iist solunum
yolu infeksiyonu, farenjit ya da tonsillit gibi bir atesli

hastalik hikayesi yer alzir.

Tablo ii¢ ayri sekilde yerlesebilir: Yiiksek ates ve je-
neralize status epileptikus 1ile hasta komaya girer. Tablo
kontrol altaina alinip, biling geri dondiikten sonra bir tara-

fin tutmadaigi farkedilir.

Ikinci olarak yine ayni prodromal dénemi takiben fokal
nébet baslar ve unilateral kalar. Bilin¢ kaybinin birlikte
oldugu ya da olmadigi bu durumda hemipleji nébet gegiren ta-
rafta ortaya c¢ikar. Daha c¢ok, biiyiik ¢ocuklarda izlenen diger

bir baslangig¢ sekli de aniden hemiplejinin yerlesmesidir. Ge-



¢ici bir biling kaybi tabloya eslik edebilir(53). T1k iki yer—
lesim sekline Isler ve Aicardi (1969) 'akut edinsel postkon-
viilsif hemipleji' adani verip, Gastaut'nun 1959'da tanimladi-
g1 H.H. sendromuyla ayni olduBunu bildirmislerdir. Gastaut
H.H. sendromlu vakalarin Z 54'iinde bir yi1l ig¢inde epilepsinin
ortaya ¢iktigaini bildirmis ve taBloyu HHE sendromu adiyla

dzetlemistir(19).

Hastalarin ndrolojik defisitlerinin diizelmesi ise va-
kadan vakaya degisiklik gostermektedir. Cocuklugun akut he-
miplejilerinde yiizi de ig¢ine alan bir tutulma s8z konusudur.
Bu nedenle tablo genellikle yiiziin tutulmadigi konjenital he-
miplejilerden ayirdedilebilir(8). Sayet nébetler devam etmi-
yorsa ndrolojik bulgularda gerileme baslar. Hemiplejik taraf-
taki kol tamamen dizelmez. Yillar sonra tutulan taraftaki kol
ve bacakta koreo-atetoid hareketler ve tremor ortaya ¢ikabi-
lir. Prognozun daha koti seyrettigi bildirilen, ndbetle orta-
va ¢i1kan hemiplejilerde ileriki donemlerde gelisim asimetrisi

ve zekd geriligi sik rastianan bulgulardandir(13,32).

Bu b&éliimde konuyla ilgili etiyolojik teorilere gegme-
den evvel ¢ocuklarda akut hemiplejilere yol ag¢an diger tablo-

lar kisaca gdzden gegirilecektir.

VASKULER MALFORMASYONLAR

Arteriyo-Venéz Malformasyon (AVM), ¢ocuklukta en sik
rastlanan vaskiler malformasyon tiiriidir. Kural olarak AVM 2.
yva da 3. dekadda ya intraserebral ya da subaraknoid kanama
olarak ortaya ¢ikar. En sik goriilen tablo kanama oldugu halde
bazi hastalarda major belirti ndbetler olabilir. Hemiplejinin
ilk semptom olarak.gérﬁlmesi olduk¢a enderdir(12). Hastalarin

yaklasik %Z 50'sinde kranyum i¢i iifiirim vardar.



Anevrizmalar c¢ocuklukta enderdir. Hastalarin ¢ogfu 10
yasin listindedir. Olagan tablo masif subaraknoid kanama ve
biling¢ bozuklugudur. Baslangi¢ ddneminde parenkim tutulmasina

ait belirtiler, hemiplejiler gok nadirdir.

Serebral mikroanjiyomlar ve mikotik anevrizmalar nadir
goriilmekle beraber hemiplejilere, fokal ya da jeneralize nt-
betlere yol agabilirler. Dissekan anevrizmanin g¢ocukluk he-

miplejilerinin nedeni olarak gﬁrﬁlmesi ise ¢ok enderdir(41l).

VENOZ TIKANMALAR

Serebral venlerin ya da dura sinuslarinin trombozu,
lokal infeksiyonlar, travma veya genel bir sepsis sonucu olu-
sabilir. Tromboz dogrudan intrakraniyal yapilari tutmavyan,
fakat dehidratasyon ya da hiperkoagiilopati durumlarina eslik
eden sistemik hastaliklar sirasinda goriilebilir ve genellikle
bebeklik ya da erken ¢ocukluk donemine 0Ozgiidir. Veith ve
Spittler 1981'de yayinladiklara bir ¢alismada serebral damar
tikanmalari ig¢inde vendz tikanmalari daha yiiksek oranda bul-
muslardir. Ayni =zamanda yazarlar Isler ve Aicardi'nin ileri
siirdiikleri konviilsiyonun hemiatrofiye yol agtigi seklindeki
goriislerine karsilik, hemiatrofilerin olusmasina vendz dola-

simin engellenmesini neden olarak gdstermislerdir(42).

Primer trombozun dogrudan nedeni infeksiyon degildir.
Tipik tablo 6zellikle sagittal sinus trombozunda, atesli bir
hastalig:r ve dehidratasyonu olan bebefe yerlesen merkezi si-
inr sistemi manifestasyonlaridair. Konviilsiyonlar, koma ve
0liim 1-5 giinde yerlesir. NObetler fokal, multifokal ve jene-
ralizedir. NOorolojik bulgular degisken olabilir. Ense sertli-
§i mevcuttur ve lomber ponksiyonda basing ve protein artmis-

tir ve ksantokromi bulunur.



Siyanotik konjenital kalp hastaligr olan cocuklarda
ven ya da vendz sinus trombozu siklikla yasamin ilk yillarin-
da olur. Temel klinik manifestasyonlar hemipareziler, kafa

i¢i basin¢ artisi sendromu, ndbetler, letarji ya da komadir.

Septik trombozda klinik tablo primer trombozdaki gibi-
dir, yalnizca aktif lokal infeksiyona bagla ek bulgular var-
dir. Lateral vendz sinus trombozunun iyi bilinen nedenleri
otitis media ve mastoidittir. Hastada yakin geg¢miste kulak
infeksiyonu ve bas agrisi vardir. Muayenede VI. kraniyal si~-
nir felci ve papilla stazi goriilebilir. Ender olarak hastada
sadece kafa i¢i basin¢ artisi olabilir. Kaverndz sinus trom-
bozu propitozis, konjunktivada hiperemi, retina hemorajileri
ve ekstraokiiler felg¢lerden olusan spesifik semptomlar komp-

leksine yol agar.

ARTERYEL TIKANMALAR

Cocuklugun akut hemiplejisine yol ag¢an nedenlerin ba-
sinda arteryel damar tikanmalarinin geldigi wuzun yillardir
bilinmektedir. Cocuklarda serebrovaskiiler hastaliklarin g¢ogu
orta serebral arter dagilimina uyan intrakraniyal arterler
ya da boyundaki karotislerin trombotik tikanmalari sonucu
olusur. Basiler arter daha seyrek tutulur. Giiniimizde dahi
spesifik bir etiyolojik faktér hastalarin ancak iigte birinde
saptanabilmektedir. Bir diger 7% 20'sinde arteryel tikanma
gbsterilmekte ama neden bulunamamaktadair. Bir 7% 20'de ise
klinik bulgular damar tikanmasini diigiindirmekte, ama anjiyo-—
grafi bunu desteklememektedir(41l). En sik iistiinde durulan
neden atesli bir infeksiyon hastaligi sirasinda damar tikan-
masina yol acan iltihabi, toksik ya da hipoksik damar degi-
siklikleridir. Ameliyat edilen ya da otopsileri yapilan vaka-
laran bulgulari bunu ortaya koymaktadir. Halen birgok yazar
damar tikanikligindan iltihabi damar degisikliklerini sorumlu

tutmaktadir(5,38). Hastalarda patolojik oranda yiksek immiin-



komplekslerin gdsterilmesi de Bone ve ark.'nin (1985) belirt-
tigi gibi hadisenin bir immiinkompleks vaskiiliti oldugunu dii-

gsiindiirtmektedir(17).

Cocuklarda boyun bdlgesindeki lenfadenitler ve faren-
jitle birlikte seyreden tonsillitin komsuluk yoluyla karotis
arterinin servikal bOliimiinde trombozis olusumuna yol a¢tiga

da bazi yazarlar tarafindan ileri siiriilmiistiir(5,12).

Diger nedenler arasinda boynun yan tarafa asiri egil-
mesi sonucunda {igliincli boyun omurunun transvers c¢ikintisinin
karotis dinternaya bastirmasiyla intima =zedelenmesine bagl:i
sekonder gelisen tromboz yer almaktadir(l2). Travmalar ig¢inde
¢ocugun agzindan igeriye soktufu herhangi bir yabanci cisimin
vol a¢tifi dogrudan karotis arterinin yaralanmalari da bulun-
maktadir. Travma ile akut hemiplejinin yerlesmesi arasinda

gecen uzun siire tablo i¢in karakteristiktir(31).

1977 yillarinda yayinlanan iki ¢alismada ise akut he-
miplejinin ©Ozellikle ndbetle baslayan tipinde virus izolas-
yonlari yapilmis ve viriis sitotoksisitesinin damar tikanma-

sindan daha fazla sorumlu oldugu ileri siiriilmiistiir(8,15).

Yine kesin etiyolojisi bilinmeyen fibromiiskiiler dis-
plazi ve Moya-Moya hastaliklari da c¢ocukluBun hemiplejilerin-

den sorumlu tutulmaktadarlar.

Cocuklarda serebrovaskiiler hastaligin (SVH) tatmin
edici bir siniflandirmasi yoktur. Eriskin hastalardan kaynak-
lanan siniflandirmanin uygulamada yarari olmaz, ¢iinki etiyo-
lojik faktdrlerin sikligi oraninda biiyiik farklalaik mevcuttur.
Tablo 1'de ¢ocukluk SVH'saindaki etiyolojik faktdrler goste-

rilmektedir:



TABLO 1

ARTER TTIKANMASI

Altta vatan spesifik bir hadise ile ilisgkili olanlar

Arteriyoskleroz: progeria

Kan diskrazileri: polisitemi, orak hiicreli anemi, trombotik trombositope-
ni, trombositozis, losemi v.s.

Servikal omur anormallikleri

Kollajen hastalaklar: lupus eritematozis, poliarteritis nodosa

Konjenital kalp hastaliklara

Fibromiiskiiler displazi

- Homosistiniiri

Retrofarengiyal abse

Travmaya bagli tromboz

Altta vatan spesifik bir hadise ile iliskili olmavyanlar

Akut infantil hemipleji
Moyamoya hastaliga

VEN TIKANMASI

Primer ven tikanmasa

Konjenital kalp hastaliklara
Dehidratasyon

Hiperkoagiilopati: nefrotik sendrom
Kursun ensefalopatisi

Losemi

Septik ven tikanmasi

Menenjit
Orta kulak iltihabi ve mastoidit
Sagli deri ya da yiiz infeksiyonlari

EMBOLUS

Hava embolusu: Cerrahi girisimlerin komplikasyonu
Kardiyak embolus
Aritmiler
Bakteriyel endokardit
Yag embolusu: Uzun kemik kiriklari
Septik embolus
Abse
Pnomoni



TABLO 1

(devam)

INTRAKRANIYAL KANAMA

Primer kanama
Anevrizma
Arteriyovendz malformasyon
Kan hastaliklari
Hamilelik sirasindaki antiepileptik tedavi
Perinatal kanama: anoksi
Travma sonucu kanama

AKUT INFANTIL HEMIPLEJIDE LABORATUAR BULGULARI

Calismanin basinda akut infantil hemipleji tanaiminain
o zamana kadar bilinenwherhangi bir hastaligin bulunmadigz
ve primer nedenin saptanamadifi ani yerlesimli c¢ocukluk he-
miplejileri ig¢in kullanilmasi Onerilmisti. Bu nedenle akut
infantil hemipleji denilmeden evvel, anamnez ve klinigin yon-
lendirdigi dogrultuda, gerekli'tﬁm laboratuar tetkikleri ya-
pilmaladir. Laboratuar bulgularinin ayirici taniya agiklik

getirecek sekilde aktarilmasina Gzen gdsterilecektir.

Bu hastalarda tam kan sayimi, sedimantasyon ve idrar
tahlili genellikle normaldir. Siyanotik konjenital kalp has-
taligina bagli sekonder ve primer polisitemide eritrosit sa-
yis1i artmistir. Siyanotik kalp hastaligi olan hemiplejik ¢o-
cuklarda polisitemiye oranla demir eksikligi anemisi daha sik
goriiliir. Trombosit sayisi trombositozisde artarken trombosi-
topenide azalair. Sedimantasyon hizi infeksiyon ve kollajen
hastalaklarda artar. Orak hiicreli anemide yayma preparatinda-
ki orak hiicreler ya da elektroforezdeki hemoglobin S tanaiya
gotiiriiciidiir. Idrar tahlilinde proteiniiri ve eritrosit kolla-
jen hastalaiklara, glikoziiri seker hastaligini, yag cisimcik-
leri uzun kemik kiriklarina bagli yag§ embolisini ve pozitif

nitroprussid siyanid testi homosistiniiriyi akla getirmelidir.



Deisenhammer 1970'deki bir c¢alismasinda vaskiilit yOniinden ya-
prlacak birkag¢ basit arastirmanin akut infantil hemiplejile-
rin nedenini ortaya koymakta yardimci olacagini ileri siirmiis-
tir(9).

Akut infantil hemiplejinin erken dbneminde beyin-omu-
rilik sivisi karakteristik olarak normaldir, birinci haftanin
sonuna dogru hafif bir pleositozis ve protein artisi goriliir.
Ksantokromi veya hemorajik siva dural sinus trombozunda, su-
baraknoid hemorajide, orak hiicreli anemide; hiicre ve protein
artisi, infeksiyonlarda ve genis infarktlarda ortaya ¢ikar.
Seker disiikliigii ise bakteriyel, fungal menenjitlerde ve me-

ninkslerin malin infiltrasyonunda bulunur.

Bu hastalarda EEG nadiren normaldir, fakat tablonun
yverlesim sekil ve EEG kaydinin baslangi¢tan ne kadar sonra
yapi1ldigi onemlidir. NGbetle birlikte yerlesen hemiplejilerin
EEG'leri genellikle bozuktur. 11k saatlerde, hastalanan he-
misferde devamli keskin ve yavas dalga elemanlari goriiliir.
Daha sonraki haftalarda keskin ve yavag dalga elemanlari yer-
lerini bioelektrik bir depresyon goriiniimine birakir. Aylar
sonra dahi sonradan ¢ikan fokal anormallikler devam edebi-
1ir(19). Bu olgularda daha sonralari epilepsi gelistiginde
kaydedilen en Onemli bulgular paroksismal anormallikler, an-
tero~temporal keskin dalga fokiisii, multifokal paroksizmler
ve nadiren bilateral keskin-dalga paroksizmleridir(1l,19).
Gastaut'nun H.H ve H.H.E sendromu diye tanimladigi bu hasta-
lara iliskin Dervent ve ark.'larinin yaptiga uyku EEG'si g¢a-
lismalarinda ise anlamli bir uyku igleri asimetrisi bulunmus-
tur(10).

Baslangici n6betsiz olan infantil hemiplejilere ait
fazla EEG ¢alismasi olmamakla beraber Aicardi bu c¢ocuklarain
EEG'lerinin genellikle normal oldufunu ve i1lerki dénemlerde,
daha Once ortaya ¢ikmis bozukluklarin diizeldigini vurgulamigs-
tir(2).



Radyolojik tani yOntemlerinin aktarilmasina gegmeden
evvel, bugiin h&l4 serebral damar anomalilerini g6stermekte
ve cerrahi girisimlere yol g0stericiligi a¢isindan Onemini

korumakta olan anjiografi tetkiki anlatailacaktir.

Anjiografi ile damar tikanmalari gOsterilebildigi hal-
de etiyolojiye yonelik bilgi alinmasi ancak klinik ve anam-
nestik bulgular ile birlikte diigiiniildiigiinde bir oranda miimkiin
olabilmektedir. Konuyla 1ilgili en Onemli g¢alisma Hilal ve
ark. tarafindan yapilmistir(40). Damar tikanikligi olan gocuk
hastalar anjiografi sonug¢larina gore bes ayri gruba ayrilmis
ve her bir grubun ortak anamnez, klinik ve prognoz verileri

aktarilmistair:

1. Grup: Telanjiektazisiz bazal arter taikanmasi, a.ka-
rotis internanin supraklinoid b&liimiinde, 6n ya da orta sereb-
ral arterin proksimalinde ve basiler arterde gdriilen, genel-
likle tekrarlamayan tek tarafla tikanmadir. En sik manifes-
tasyonu hemiplejidir ve nadir olmayarak bu ¢ocuklarda epilep-

si, davranis bozukluklari ve mental bozukluklar ortaya caikar.

2. Grup: Telanjiektazili bazal arter tikanmasi (Moya-
moya): Burada da beyin tabanindaki ana damarlar tutulur ve
bazal ganglionlar ¢evresinde telanjiektazi mevcuttur. Daha
ziyade ki1z gocuklarinda gériilen bu tabloda alternan hemiple-
ji, epilepsi, hiperkinetik davranis ve mental retardasyon sik

gorilir.

3. Grup: Karotis internanin servikal béliimiiniin darli-
ginda travma ile hemiplejinin yerlesmesi arasinda 24 saatlik

bir zaman farki bulunur.

4. Grup: Distal dallaran tikanmasi daha ¢ok orta se-
rebral arter alanina uyar. Bu tablolar, klinik olarak biiyiik

bir defisit birakmazlar.



5. Grup: Kii¢ik arterlerin tutulmasi siklikla striat
arter ve delici arterleri kapsar. Periarteritis nodosa ve ho-
mosistiniiride goriilen bu tikanmalar progressif ensefalopati-
ye, alternan hemiplejiye yol agar. Akut infantil hemiplejide
ise klinik yerlesime gdre yazarlarin anjiografi endikasyonla-
ri1 degismektedir. Konviilsiyonun serebral Gdeme yol agarak he-
mipleji olusturdugunu ileri siirenler burada anjiografi tetki-
kini gereksiz goriirlerken, bir diger grup burada vendz dola-
simda aksama oldugunu ileri siirerek dzellikle ge¢ fazda an-

jiografinin Onemli bilgi verecefini iddia etmektedirler(42).

Bugiin artik bilgisayarli beyin tomografisi Ozellikle ha-
disenin kanama mi ya da iskemik infarkt mi1 olduBunu godster-
mekte tani ydntemleri i¢inde en Snemli yeri almis bulunmakta-

dir.

Akut infantil hemiplejide bildirilen BBT gdriintiileri
baslangici nobetsiz olanlarda genellikle lentikulostriat ar-
ter tikanmasina bagla kiigiik infarktlar olurken(16,29), ndbet-
le yerlesenlerde karotis ya da orta serebral arter tikanmasi-—-
na bagli genis infarkt alanlari yahut herhangi bir arter tai-
kanmasina baglanamayacak, infarktin olmadigi, hemisfer Odemi
goriilmektedir(18). Bu 6dem alaninda ilerleyen =zaman iginde
atrofi ve daha dilerki yillarda da kemik yapilari da ig¢ine
alan gelisme atrofileri saptanmistair. Bazi ¢alismalarda bu
bulgular digsinda unilateral ventrikiil genislemesi, infarktla
birlikte ventrikiil genislemesi ve ipsilateral itilmeler gos-
terilmistir(7,28,35,44).

Yukarida s6zii edilen arastirma ydntemleri disinda be-
yin sintigrafisinin, somatosensoriyel uyandirilmis cevaplarin
ve serebral hemiatrofide MRI'nin iistiinliigiine dair yazilar da

literatiir taramasinda gdze garpmaktadir(3,30,43).
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MATERYAL VE METOD

Akut infantil hemiplejilerde klinik seyir, bilgisayar-
11 beyin tomografisi (BBT) ve uyku EEG'si verilerinin deger-
lendirildigi bu ¢alisma, 1987-1988 tarihleri arasinda N&rolo-
ji Anabilim Dalaina bagli Cocuk NOrolojisi bOliimiine basvuran

gcocuklarda gerceklestirilmistir.

Calismaya 19 olgu alinmistar (12 erkek, 7 kiz). Olgu-
larin en kigigi 4 aylaik, en biiyigi 12 yasindadir. Se¢im kri-
teri olarak hemiplejinin, akut yerlesmis olmasi gdz &niinde
tutulmus, yer kaplayici lezyona, travmaya, tiliberkiiloz hasta-
lagainin komplikasyonuna bagli hemiplejiler ile konjenital he-

miplejiler ¢alisma disi birakilmistar.

Yukarida sbzii edilen 6zellikleri tasiyan biitiin olgula-
rin ndrolojik ve dahili muayeneleri, rutin kan tetkikleri ve
sliphelenildiginde diger spesifik tetkikleri yapilmistir. BBT
ve uyku EEG'si tetkikleri basvurudan hemen ya da sonraki giin-
lerde yapilmis ve daha sonra klinik seyrin 6zelliklerine gdre

tekrar edilmistir.

UYKU EEG'Si YONTEMI

Olgularin uyku EEG'si tetkiklerine, normal sartlarda
aksam uykusuna yattiklara saatte baslanmistair. Tetkik Once-

sinde sedasyon gayesi ile hig¢bir drog verilmemis ve spontan
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uyku trasesi elde edilmistir.

Uygulama sirasinda g¢ocuklarin yaninda beklenerek, ol-
gular davranissal a¢idan izlenmis ve ndbet geg¢irdiklerinde,
bu nObetin anamnez ile uyum gosterip goOstermedifine dikkat

edilmistir.

Uygulama siiresi minimum 2-3 saat olan tetkik siiresince

biitiin olgularda en az bir siklus yazdirailmistar.

Uyku EEG'si kayitlari sag¢li deri iizerine ve yiize kol-
lodium ile vyapistirilan ve ara yerde iletken madde bulunan
9 adet 06zel kubbe elektrod aracilags ile elde edilmistir.

Elektrodlarin yapistirma yerleri sgdyledir:

- Her 1iki standard frontal pozisyonda yerlestirilen 2
elektrod

- Her iki standart sentral pozisyonda yerlestirilen 2
elektrod

- Her iki standard temporal pozisyonda yerlestirilen

2 elektrod

- Her 1iki standard oksipital pozisyonda yerlestirilen
2 elektrod

- Alain bdlgesine ya da mastoide (toprak) yerlestirilen
1l elektrod

Biitiin bu elektrodlar, hastanin yatak ig¢inde ddnmesine
ve serbest hareket etmesine izin verecek uzunlukta kablolar
araciligiyla 8 kanalli Mingograf-EEG (Elema Schdnander) ciha-

zinin basligina birlestirilmistir.

Mingograf-EEG cihazinda vyiiksek frekans filtresi EEG
igin 30, zaman sabitesi 0.3 olarak ayarlanmistair. Trasenin
gegis hizi 15 mm/saniye olarak saptanmis olup amplitiid 100
uv = 0.5 cm'dir.
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En ¢ok kullanilan EEG montajinin dagilimi su sekilde-

dir:

Sag oksipito-temporal

4
4~F4: Sag temporo-frontal

4 Sag fronto-sentral
CA—OZ: Sag sentrol—oksipital
01—C3: Sol oksipito-sentral
C3—F3: Sol sentro-frontal
F3—T3: Sol fronto-temporal

T3—Ol: Sol temporo-oksipital

BBT YONTEMI

Olgularan BBT tetkikleri Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Rad-
yoloji Anabilim Dali'nda ya da Sosyal Sigortalar Kurumunun
anlasmali oldugu 6zel BBT merkezlerinde yapilmistair. Besg yas
alti gocuklarin tetkikleri sedasyon altinda yapilirken, Ozel~-
likle erken donemdeki akut infantil hemiplejilerin incelenme-

sinde kontrast madde uygulanmistair.



BULGULAR

Olgularimizin uyku EEG'si kayitlarinin degerlendiril-
mesi Rechtschaffen ve Kales kriterleri dikkate alinarak ya-
pilmistar. Her trasede g¢ocugun yasina uygun temel bioelektrik
aktivitenin, hemisfer asimetrisinin, uykunun fazik elemanlari-
nin, fokal bulgularin varlaigi ya da yoklugu ayraintila olarak
arastirilmistair. Calismamiz uykunun organizasyonunu arastir-
maya yonelik olmadigi i¢in uyku fazlarinin kesin ¢izgilerle

ayrilmasi gerekmemisgtir.

Uyku igleri her trasede biitiin tetkik siliresince sayil-
mis ve 10 dakika basina diisen uyku igcigi sayisi hesaplanmis-—
tir. Hemisferler arasi sayisal asimetrinin yanisira uyku ig-
lerinde form agisindan asimetri olup olmadigi ve gerek form,
gerekse sayi yoniinden olgunun yasgsina uyum gOsterip gdsterme-
digi degerlendirilmistir. Normallere &zgli standart sonug-

lar 10 nolu literatiirden alinmistir.

Elde edilen klinik bulgular (hemiplejinin baslangi¢
yasi, ndbetlerin eslik etmesi, epilepsi gelismesi, hastalikla
yakindan iliskisi olmasi muhtemel faktOrler, norolojik muaye-
ne, tedaviye yanit), uyku EEG'si bulgulari (hemisfer asimet-
risi, uykunun fazik elemanlari, patolojik elemanlar) ve BBT
sonug¢laria ile karsilastirilmistir. Muhtemel bir karisikliga
O6nlemek i¢in karsilastirmalarin tablolar vasitasiyla yapilma-

sina dikkat edilmistir.
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Calismaya alinan 19 olgunun (12 erkek, 7 kiz) hasta li-
ga yakalanma yaslari 4 ay ile 9 yas arasinda degismektedir.

Hastalarain 12'si 2 yasin altinda, 7'si 2 yasin listiindedir.

Olgularin 13'inde hemipleji yerlesmeden evvel ya da
ayni sirada tonsillit, otit, list solunum yollari infeksiyonu
gibi atesli bir hastaligin bulundufu tesbit edilmigtir. Dért
hastada muhtemel bir etiyoloji saptanamazken birinde kizamik,

digerinde su ¢igegi hastaligi saptanmistir.

Hastaligain baslangicinda ndbetleri olan 12 olgunun da-
ha sonra 8'inde epileptik nobetler ortaya ¢ikarken baslangi-
c1 nébetsiz olan bir olguda ii¢ y1l sonra sekonder jeneralize

ndobetler gelismistir.

Calismaya alinan 19 olguya toplam 29 uyku EEG'si tet-
kiki yapilmistair. Tim traseler temel bioelektrik aktivite
asimetrisi, uykunun fazik elemanlarinin asimetrisi ve patolo-
jik elemanlar ag¢isindan degerlendirilmistir. Sonuglar Tablo

3'de olgu sayisa ilizerinden verilmistir.

TABLO 3
Olgu Sayisi
ve %'si NBbetli (%) | Nobetsiz (%)
Uyku EEG'sinde Patolojik Bulgular (n=19) (n=12) (n=7)
Temel Bioelektrik Aktivite Asimetrisi 10 (% 52) B (% 66) 2 (% 28)
Uyku Ifleri Asimetrisi 8 (% 42) 8 (% s0) 2 (% 28)
K-Kompleks Asimetrisi 4 (% 21) 1 (% 8) 3 (% 42)
Verteks Keskinleri Asimetrisi 2 (% 10) - (% 0) 2 (% 28)
Uykuya Dalis Senkrisi  Asimetrisi 1 (% 5) - (% 0) 1 {% 14)
Fokal Yavaglama 5 (% 2B) 3 (% 25) 2 (% 28)
Ntironal Hipereksitabilite 8 (% 42) 7 (% 58) 1 (% 14)




Olgularin 13'inde yani % 68'inde ya hemisfer ya da uy-—
kunun fazik elemanlarindan en az birinin asimetrisi gérilmig-
tir. Daha sonradan epilepsi ortaya c¢ikan 9 olgunun 7'sinde
(% 78) asimetrik bulguya ek olarak ya fokal yavaslama ya da
ndronal hipereksitabilite seklinde patolojik bir eleman ek-
lenmistir. Bir olguda yalniz uyku igi asimetrisi bulunurken,
diger bir olguda da asimetrik bir bulgu olmadan noronal hi-

pereksitabiliteye rastlanmistar.

Oldukga seyrek goriilen uykuya dalis senkronisinin asi-
metrisi ic¢in 18 numarali ve verteks keskinleri icin 4 numara-

11 (Bak. Tablo 2) olgulardan BBT'leri ile birlikte drnek ve-

rilmistir.

ORNEK 1

Uyguya dalis senkronisi asimetrisi, BBT'de sap ventrikiilde
ileri derecede genigleme



ORNEK 2

Verteks keskinleri asimetrisi, BBT'de sol temporo-parietal
yerlesimli porensefali

Tablo 3'de gosterildigi gibi baslangici nobetli olan
olgularda uyku igi, hemisfer asimetrisi ve noronal hipereksi-
tabilite daha sik gdzlenmistir. Bu bulgulari tipik bir olgu-

nun izlenmesini sergileyerek sunmayl uygun gordik.

H.A. 9 aylik bir erkek c¢ocuktur. Sik araliklarla iist
solunum yolu infeksiyonu gegiren hasta, yine bdyle bir infek-
siyonu takiben sag yiiz ve beden yarisini tutan hemiklonik
status tablosunda klinigimize getirilmistir. O ddénemde ceki-
len EEG'sinde nobete eslik eden sol hemisferde siirekli delta
aktivitesi faaliyeti temelinde sol fronto-temporalde faz kar-

si1lasmas1 yazdirilmistar (Ornek 3).
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ORNEK 3

Hastanin nobeti kesildikten ii¢ giin sonra kaydedilen
uyku EEG'sinde sap hemisferde yiiksek amplitiidli diizensiz del-
ta aktivitesi, sol hemisferde bioelektrik supresyon temelinde

fronto-temporal abortif nébet paterni gdriilmistiir (Ornek 4).
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ORNEK 4

Nébetsiz gecen ikinci haftanin sonunda tekrarlanan uy-
ku EEG'sinde ise sol hemisferin biitininde bioelektrik supres-—
yon ve uyku igleri ile K-Kompleksinin yoklugu dikkati cekti.
Nérolojik muayenesinde sag hemiplejisi bulunan hastanin, nd-
betsiz bir dénemi izleyen 18'inci gilinde antikonviilsan tedavi-
ye ragmen klinik olarak bilateral miyoklonileri baslamistar.
f1k uyku EEG'sinden iki ay sonra ¢ekilen trasede bir Onceki
EEG'de ¢ikan bulgulara ek olarak sag oksipitalde 2 sn'de bir
tekrarlayan bazen abortif bir sekilde sol tarafta da izlenen

diken yavas dalga patterni gdrilmistir (Ornek 5).
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ORNEK 5

Hastanin bu ddnem icinde tekrarlanan iki BBT'sinde de
sol hemisferin biitiininde serebral d&demi gdsteren bulgular

saptanmistir (Ornek 6).
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ORNEK 6

Miyoklonik ndbetleri fenobarbital ve klonazepam ile
kontrol altinda tutulmaya c¢alisilan hastanin, baslangicaindan
tam 8 ay sonra tekrarlanan uyku EEG'sinde sol hemisferde dep-
resyon ve bilateral keskin, yavas dalga paroksizmlerinin de-
vam ettigi saptanmistir. Ayni donemde c¢ekilmis BBT'sinde ise
belirgin sol hemisfer atrofisi gelismis bulunmaktayda (Ornek

4 )s

Calismaya alinan olgularain BBT bulgularainin degerlen-
dirilmesi ic¢in olgular hemiplejisi taze olanlar ve eski olan-
lar olarak 2'ye ayrailmistir. Tablo 4'de hemiplejisi taze
olan, Tablo 5'de ise hemiplejisi eski olan hastalarin BBT

bulgularinin dékiimii yapilmistar.
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ORNEK 7
TABLO 4
Olgu No
(Tablo 1'den) 1. BBT 2. BBT 3. BBT
5 Sol frontalde ensefalomalasi +
kortikal atrofi
7 Sag kaudat ve ltiforn Sagda lat. vent. Ayni
gekirdekte taze infarkt frontal hornunu
geken iki infarkt
8 Solda kapsula interna genusunda
lakliner infarkt
9 Saj kapsula interna bolgesinde Ayni
infarkt
10 Sag kapsula interna genusunda Ayni
kiiglik, sol putamen, kapsula
int. arasinda biylk infarkt
12 Sol hemisfer bitlininde ddem Solda gerilemekte Belirgin sol
olan ddem hem. atrofisi
15 Normal
16 Sol fronto .temporalda giral Ayni
boyanma gdsteren infarkt

19 Sol oksipital ve temporal lobun

ig kisminda infarkt




TABLO 5
Olgu No
(Tablo 1'den) 1. BBT 2. BBT 3. BBT
i Sol fronto parietal bélimde
ekstraserebral subdural
birikim + yaygin atrofi
2 Sag temporo-porieto-oksipital
blgede fokal atrofiye yol
agmis eski iskemik lezyonlar
&} Sag n.lentiformise uyan eski
infarkt, sag hemiatrofi
4 Sol temporo-parietal
yerlesimli porensefali
6 Safj serebral ve kraniyal Aynma Atrofide ileri derecede
hemiatrofi belirginlesme, saf
kraniyal hemiatrof i
12 Sol temporalde infarkt Sol hemiatroji
i3 Safj ventrikiilde dilatasyon
14 Sag kapsula internada infarkt, Ayny
saf temporo-parietal
ekstra serebral birikim
17 Sol temporal lob alt
medialinde infarkt,
ventrikiilde genigleme, sol
hemikraniyum atrofisi
18 Sag ventrikil ileri
derecede genis (porensefali)

Tablo 5'de goriildigi gibi dzgeg¢misinde akut infantil
hemipleji &ykiisii bulunan olgularin BBT bulgularinda hemiatro
fi ve porensefali on planda yer almaktadir. Bu olgularin epi-
leptik oldugu da gbze carpmaktadir. Oysa sadece basal gang-
lionlar c¢evresinde infarkti olan olgularin, ki cogunlugu
Tablo 4'de yer almaktadir, prognozunun daha iyi oldugu goz-

lenmistir.

Calismamiz uykunun fazik elemanlarinin anatomik loka-
izasyonu lizerine bir spekiilasyonu hedeflemedigi i¢in, BBT

bulgular:r uyku EEG'si sonuglari ile karsilastirilmamistir.



Fakat, yine de bazi ilgin¢ BBt bulgulari ile uyku EEG'si 6r-

neklerinin birlikte verilmesi uygun goriilmistiir.
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ORNEK 8

H.C., 10 ay, kiz. BBT: Sag subdural efiizyon, infarkt.
EEG: Hipsaritmi
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ORNEK 9

F.0., 11 yas, kiz. BBT: Sag serebral, kraniyal hemiatrofi.
EEG: Sag hemisferde bioelektrik depresyon, solda -polyspike
and wave- paroksizmleri




ORNEK 10

E.0., 9 yas, kaz. Sag kaudat ve lentiform gcekirdekte taze
infarkt ve lezyonun 7 ay sonraki gdriinimi. Bir hastada EEG,
| haftada normale ddénmiistiir



TARTISMA

Calismamizin giris bolimiinde de belirtildigi gibi ¢o-
cukluk doneminin akut yerlesimli edinsel hemiplejilerine 6zgi
nozolojik tartismalarin yogunlugu tablonun yerlesim seklinin
farkli laklari yanisira olasi etiyolojik faktdrlerin zenginli-
ginden kaynaklanmaktadir. Bu nedenle segilen tanim ne olursa
olsun, ifade bir hastalak biitiiniini degil, birden fazla ve de-
gisken Ozelliklere sahip patolojik durumlara karsi, merkezi
sinir sisteminin, yasa 0Ozgi oldukg¢a homojen bir yanitindan
olusan bir klinik tabloyu yansitmaktadir. Bu baglamda, calis-
mamizin Oziinde, 'akut infantil hemipleji' terimi klasik ¢ocuk
norolojisi kitaplarindaki serebro-vaskiiler hastaliklar basli-
31 altinda verilen ve dnceden bilinen herhangi bir hastaligin
var olmadigil, ayrica a¢iklanabilir bir nedene bagli olmaksi-
zin yerlesen cocukluk hemiplejilerini tanimlamaktadir. Konuy-
la ilgili tim ¢alismalarin da uzak hedefinin gelismekte olan
laboratuar olanaklarinin elverdigi olgiide etiyolojik bilin-
mezliklerin ilistesinden gelerek 'akut infantil hemipleji' ya
da diger isimlerle taninan bu tablonun altinda yatan hasta-
liklarin etiyopatogenetik ©zelliklerini agikliga kavusturmak
ve boylelikle saglikli tedavi kosullarini saglamak oldugu
aciktir. Bir baska deyisle, hedef bir sendrom olmaktan Ote

anlami olmayan bu terimi ortadan kaldirmak olacaktar.



ETIYOLOJI

Yukarida deginilen nozolojik farklilaiklar tablonun
olasi etiyolojik nedenleri agisindan da ilgili literatiirde
¢ok farkli gruplasmalara yol ag¢maktadir. Bu noktada en Onemli
sorun konuyu bazi yazarlarin 'cocuklugun serebro-vaskiiler
hastaligi' temelinde ele alip nedeni bilinen tablolarla bir-
likte irdelemelerinden gok, 'akut infantil hemipleji' kavra-
min1 tercih eden digerlerinin de siklikla kafa travmalara,
konjenital kalb hastaliklari, ciddi kan hastaliklari gibi
primer hastaliklar temelinde yerlesen tablolari da bu kavrama
dahil etmeleridir(16,27,40). Oysa, calismamizda klasik akut
infantil hemipleji kavrami sinirlari titizlikle gozetildigin-
den, sekonder dogasi belli olan hig¢bir tablo c¢alisma kapsa-

mina alinmamistar.

Calismaya alinan 19 hastanin 12'sinde (% 63) hemiple-—
jinin yerlesiminden O6nceki giinlerde ya da o sirada siirmekte
olan bir iist solunum yolu infeksiyonunun varligi Ogrenilmis
ya da tarafimizdan saptanmistir. Bir olguda orta kulak ilti-
habi, bir olguda su ¢igegi bir digerinde ise kizamik infek-
siyonu da hemiplejiyle zamansal yandaslik gosteren fenomenler
olarak diger 3 hastada belirlenmistir. Bu tablolar da eklen-
diginde infeksiyonun yandas fenomen olarak goriilme orana
% 79'u  bulmustur. Diper 4 olguda ise hastalikla zamansal
iliski gdsteren herhangi bir 6zellik bulunamamistir. Infeksi-
yonla birlikte hemiplejinin goriildigi olgulardan birinde Fe
eksikligi anemisi de tesbit edilmis, fakat bu durum ¢ok kisa
bir silirede yerine koyma tedavisi ile kontrol altina alinmis-—
tir. Goriildigi gibi olgularimizda bir presipitan faktor ya
da yandas fenomen olarak, sadece infeksiyon tablosu yer al-

maktadair.

f1gili literatiirde de infeksiyon hastaliklarina ayni
kapsamda deginilmektedir. Bakteriyel ve tiiberkiiloz menenjit-

ler, post-vaksinal ve post-infeksiydz ensefalitler ©dzellikle



fokal vaskiilit temelinde gelisen beyin damarlarinda obstrik-
siyon ve iskemik infarktlara yol acabilmektedirler(20,27).
Fakat bu durumlarda genellikle primer hastaligin klinik ve
laboratuar bulgularindan yararlanilabilecegi a¢aktar. Ancak
fokal ensefalitler ig¢in durum farklaidir. Bu konuda ¢ok az sa-
yida ¢alisma bulunmakla birlikte, HHE Sendromuna yol agan bi-
rer fokal ensefalit olgusuna i]i$kin iki yayina deginmek is-
teriz. Bu olgulardan biri klinik ve EEG bulgulari sag hemis-—
fer sendromunu gdsteren 3 yasindaki bir kiz cocugu olup, wvi~-
ral antikorlar i¢in serolojik testleri ve serebro-spinal sivi
ve beyinde virus kiiltiir sonu¢larinin negatif olmasina karsi-
11k, tedaviye direngli epilepsi nébetleri nedeniyle yapilan
korteks rezeksiyonu sonucu elektron mikroskopisi tetkikinde
entero-virus benzeri kristallerin saptandiga bir olgudur(1l5).
Digeri ise serebro-spinal sivida Coxsackie A 9 enterovirusu-
nun saptandigi, HHE sendromuna yol agan bir fokal nekrotizan

ensefalit olup, olgu 3 aylik bebektir(8).

Siklikla yasamin ilk aylarinda ve aseptik menenjit
tarzinda MSS'yi tutan Cocsackie A ve B ve ECHO tipi enterovi-
ral infeksiyonlarin sitosidal etkilerinin de yitksekligi bil-
dirilmektedir(8). Bizim olgularimizda bu ydnden bir teorik
yaklasimin yapilabilmesi miimkiin degildir. Ciinki heniiz dzel-
likle virus kiltiirii gibi gelismis laboratuar yontemlerimiz
mevcut olmadigr gibi, antikor tayinleri de rutin olarak yapi-
lamamaktadir. Yalniz, konuya iliskin yayin saylsinin yeter-
sizligi g6z Oniine alinacak olursa, heniiz bata ilkelerinde de

benzer olanaklarin kolaylikla saglanamadigi diisiiniilebilir.

infantil hemiplejilerin kizamik, difteri gibi infeksi-
yon hastaliklarina eslik edebildiginin 19. yiizyildanberi bi-
linmekte olmasi yanisira(l4) gene oldukga eski bir hipotez
olan néro allerji' savi (Russel 1937) ve ona paralel ‘anafi-
laktik vaskiilit'(4) goriisii de glincelligini yitirmemistir.
Otit, farenjit, siniizit gibi ¢evre dokularainin infeksiyon

hastaliklarinin seyri sirasinda karotis arterinin sifon ya



da daha distal yerlesimli iltihabi tikanmalarini patolojik
anatomik olarak belgeleyen ¢alismalar(38), sistemik infeksi-
yonlar ya da bunlarin kan bulgularina eslik eden trombotik
olaylara iliskin 'bdlgesel arteritis' goriisii de ileri sii-

rilmektedir(6).

Saptanabilir bir intrakraniyal infeksiyon (ensefalit,
menenjit gibi) dislanarak seg¢ilen bizim olgularimizda anjiyo-
grafik inceleme bulunmadigindan, beyindeki damar patolojisi-
nin tiirine odzgii bir yaklasim yapilabilmesi miimkiin degildir.
Yalniz klinik tablolarin yerlesim zamanina yandas infeksiyon
hastaliklari ve dokiintiili viral hastaliklar gerek karotis ar-
terinin dogrudan inflamasyonunu, gerekse oto-immun bir yanit
olarak bolgesel arterit kavramini gdz Oniinde tutmamizi gerek-

tirmektedir.

INSIDANS

Gocuklugun akut hemiplejisi c¢ok ender rastlanan bir
tablo degildir, fakat literatiirde insidans ve prevalansa
iliskin veriler hem az sayidadir, hem de hasta gruplari fark-
11 olan merkezlerden gelmektedir. Ayrica, sendroma ilisgkin
nozolojik farkliliklarin da sonug¢lari etkilemesi olagandir.
Bir calismada hastanelere basvuran felg¢li hastalarin yaklasik
% 20'sinin 20 yasin altinda oldugu bildirilmekte, serebral
fel¢ kliniklerindeki hastalarin ise {igte birinde hemipleji
bulundugu, bu olgularin da % 25'inde hemiplejinin post-natal
yerlesimli oldugu ileri siiriilmektedir(4). Bu konudaki tek po-
pulasyon taramasi hastaliga rastlanma oraninin yilda 15 ya-
sin altindaki bireylerde 2.1/100.000 oldugunu gdstermekte-
dir(11). Ulkemizde ¢ocuklugun vaskiiler hastaligina iliskin
prevalans ya da insidans verilerini kapsayan bir yayin dikka-
timizi ¢ekmemistir. Yaltirz, son iki yi1l ig¢inde klinigimize
basvuran néropediatrik hasta popiilasyonu iginde sec¢im kriter-

lerimiz nedeniyle ¢alisma kapsamina alinmayan hemiplejilerle



birlikte toplam olgu sayisi 60 dolayindadir. Oysa, bati kay-—
nakli yayinlarda bu sayidaki olgu derlemeleri 10-20 yallak
birikimleri kapsamaktadir. Infeksiyon hastaliklari ve beslen-—
me kosullarinin cocuklugun tiim hastaliklarini oldugu gibi da-

mar olaylarini da etkilemesi olagan bir sonug sayilabilir.

BASLANGIC YAST

Adiyla ¢ok uyumlu goriilmemesine ragmen akut infantil
hemiplejide yas sinirlarinin yasamin ilk aylarindan 1.2, yala
kadar uzayabilecegi klasiklesmis bir goriistir(5). Cocuklugun
tiim serebro-vaskiiler olaylari gdzetildiginde bir c¢alismada
siyanotik kalb hastaliklarina bagli embolik fenomenlerin ilk
iki yilda, oysa bu durumdaki beyin abselerinin 2. yildan son-
ra ve nedeni ne olursa olsun tim edinsel hemiplejilerin ge-
nellikle ilk 6 yilda goriilmekte oldugu bildirilmekte(20), bir
digerinde ise travma ve infeksiyonlara bagli olarak yerlesen
hemiplejilerin maksimum goriilme yasinin 2 - 8.3, unal karsi—
11k idiyopatik ve kardiyovaskiiler kaynaklilarin ortalama 6 .5
yasinda oldugu ileri siiriilmektedir(27). Oysa, etiyolojik fak-
térden bagimsiz olarak baslangi¢ yasina deginen baska bir go-
riis 2 yasin altinda yerlesen infantil hemiplejilerde progno-
zun daha agir oldugu ve genellikle bu durumlarda hastaligin
uzun siiren konviilsiyonlarla basladigi yolundadir(40). Konviil-
siyonlarla birlikte yerlesen dinfantil Themiplejilerin (HH
sendromu) yasamin ilk yillarini segtifi gOriigii tim arastiri-
cilar tarafindan paylasilmaktadir. Tim HH sendromlarinin ya-
ridan fazlasinin 6 ay 2 yil arasinda goriildiigi(1,19) ve he-
miplejisiz hemikonviilsiyonlarin ortalama yasinin 3 olmasina
karsilik HH'larda 1.5 bulundugu(33) da konuya iliskin olarak
yas faktdriinin Onemini vurgulayan goriislerdendir. Aicardi ve
ark.'in vaka materyali a¢isindan bizimkiyle benzerlik goste-
ren bir calismalarinda saptanan ilging bir bulgu hemikonviil-
siyonla birlikte yerlesen infantil hemiplejilerin %Z 90'1inin

ilk 3 yas iginde yerlesmesine karsilik konviilsiyonsuz hemip-



lejilerde yas sinirlarinin 7 ay ile 13 yil arasinda yayilmak-
ta ve ancak olgularin % 40'inin 2 yasin altinda bulunmakta
oldugudur(2). Bizim c¢alismamizda nébet anamnezi siipheli bulu-
nan 5 aylak bir olgu dista birakildiginda hemiplejinin nobet-
le yerlestigi olgularda baslangi¢ yasinin 2 ve altinda oldugu
vaka orani % 67, nobetsiz olgularda ise % 50'dir. Yalnaz
6zellikle ikinci grupta hasta sayisinin sinirli olmasi bu
farkliligain klinik ag¢idan da ne derece anlamli olabilecegini
gostermemektedir. Nobetin siiresi ve ciddiyeti agisindan bu tablo
ele alindiginda olgularimizda yas faktorii ile aralarinda her-

hangi bir iliski saptanamamisgtair.

KLINIK TABLONUN YERLESIM SEKLi VE KLINiK GIDiS

Bulgular béliiminde de belirtildigi gibi klinik tablo
12 olguda konviilsiyonla birlikte yerlesmistir. Bunlarain 10'-
unda konviilsiyon hemiklonik, bir olguda ©Once bilateral toni-
ko-klonik daha sonra hemiklonik, bir digerinde ise, hemiklo-
nik nobeti izleyen atonik ndbetler seklindedir. S6z konusu
12 olgunun 7'sinde nobetler en az 1 saat siirmiis, en fazla 5
giinliik bir koma siiresi iginde status halinde gelmis, diger
5 olguda ise nobet siireleri 15 dakikayi asmamistir. Olgulari-
mizin izleme siiresi i¢inde, once de bildirildigi gibi, hemip-
lejinin yerlesimi sirasinda ndbet gdriilen bu 12 olgudan 8'in-
de (% 67) afebril konviilsiyonlar ya da epilepsi nébetleri ge-
lismistir. Sonradan konviilsiyon gelisen olgularda baslangig¢
nobetleri 15 dakikanin altinda olan 2 olgu (% 25), 1 saatin
iizerinde olan 8 olgu (% 75) mevcuttu. Hemiplejinin ndbetsiz
yerlesmesine ragmen ileride nobet goOriilme orani izleme siiresi
iginde 7 14 bulunmustur. Olgularimizda dikkatimizi ¢eken bu
6zellikler ilgili literatiir verileriyle oldukg¢a uyumlu gériin-—
mektedir. Post-konviilsif hemiplejilerde ileride nobet ortaya
¢i1kma oraninin ok yliksek olmasina karsilik bu durumun non-—
konviilsif grup ig¢in ¢ok daha diisiik olasilikli oldugunu(2),

unilateral ndbetleri olan ¢ocuklarda ileride epilepsi gelis-



mesi olasiliginin genelde % 75 oldugu, fakat unilateral no-
betlerden sonra hemiparezi goriilme durumunun epilepsi oranina

arttirdigil ileri siiriilmektedir.

Cenelde sekonder ndbetlerin, yani epilepsinin, ortaya
cikmasi ic¢in gegen siirenin birka¢ haftadan 20 yila kadar de-
gisebilecegi bildirilmekle birlikte yazarlarin ortak gdriisle-
ri bu siirenin siklikla 1-2- yil dolayinda oldugu nébetlerin
% 54 oraninda 1 yil icinde(2), % 85'inin de ilk 3 yi1l ic¢inde
baslad1g1(1l) yolundadir. Oysa, bizim olgularimizda sekonder
nébetlerin baslamasi i¢in gegmesi gereken siire literatiirde
bildirilenlere oranla oldukca kisa goriilmekte, hatta olgula-
rin gogunlugunda nobetler baslangi¢ tablosunu izleyen aylarda
ortaya ¢ikmaktadir. Bu baglamda calismamizda sekonder epilep-
sinin baslangici i¢in gegmesi gereken en uzun sire bir olguda
1 yalolmugtur. Yalpiz, olgularin izleme siiresi uzadikga bu

degerin degismesi de dogal olarak, miimkiin olabilir.

Sekonder nobetlerin klinik 6zellikleri dikkate alindi-
ginda yazarlar bu konuda da oldukca benzer sonuglar sergile-
mektedirler. Hemikonviilsiyonla birlikte yerlesen infantil he-—
miparezilerde, ileride gelisen epilepsi nébetleri siklikla
parsiyel dogada olup primer jeneralize ndbetlerin ender go6-—
rildigiini ileri siirtilmektedir(1,2,20,33). Bu konuda bizim
olgularimizda da parsiyel ya da sekonder jeneralize ndbetle-
rin ¢ogunlugu olusturdugu gdrilmekle birlikte, ilging¢ buldu-
gumuz bir fenomenin miyoklonik nobetler oldugunu belirtmek
isteriz. Sonradan epilepsi gelisen 9 olgumuzdan 5'inde (% 55
tek basina ya da sekonder jeneralize nobetlerle birlikte mi-
yoklonik ndbetler goriilmiistir. Bu tablo bir olguda Lennox -
Gastaut sendromunun bir elemani olarak gelismistir. Digerle-
rinde miyokloniler zaman zaman klinik olarak bilateral karak-
ter gostermisse de EEG &zellikleri ile birlikte degerlendi-
rildiklerinde bunlarin sekonder dogada olduklarina karar ve-
rilmistir. Bu tiir nobetler de genellikle baslangigc tablosunu

hemen izleyen haftalar ya da aylarda ortaya ¢ikmislardar.



EEG OZELLIKLERI

Akut infantil hemiplejilerde EEG verileri lezyonun do-
gasini1 ya da lokalizasyonunu agiklamaktan ziyade ciddiyeti,
zaman ic¢indeki geligimi, konviilsiyonun tekrarlama egili-
mi, bir diger deyisle, tablonun dinamik Ozellikleri hakkinda
bilgi vermektedir. Konuyla ilgili calismalar daha ¢ok infan-
til hemiplejilerin uzun siiren hemikonviilsiyonlarla yerlesen
formlari ilizerinde gerceklestirilmistir. Erken konviilsiyon do-
neminde karsi hemisferde yiiksek amplitiidli yavas aktivite te-
melinde devamli diken ya da keskin dalga aktivitesi, daha
sonraki haftalarda fokalize olur. Ipsilateral hemisfer ilk
giinlerde bu aktiviteden etkilenebilmekle birlikte zaman i¢in-
de bu tarafta bulgular normallesir. Karsi hemisferde temel
olarak yavas aktivite haftalar ya da aylar boyu siirebildigi
gibi kalici ©6zellik kazanmasi da miimkiindiir. Status tablosunun
ilk ginlerinde kural olarak pek goriilmeyen bir bioelektrik
depresyon tabloyu izleyen haftalarda ortaya ¢ikar ve bu dzel-
lik genellikle anatomo-patolojik degisikliklerle wuygun bir
bigimde kalicilik kazanabilir(19,34). T1gili literatiirde gii-
niimiize degin HH sendromuna 6zgii EEG bulgularinin klasiklesmis
sayilmasina karsilik uyku EEG'sinin konuya ne oranda katkisa
bulunabilecegi iizerinde yeterli oranda durulmadiga dikkati
¢ekmektedir. Oysa, erken ¢ocukluk ve bebeklik donemi uyanik-
11k kosullarinda givenilir EEG bilgileri elde etme agisindan
yasamin en zor donemidir. Ayrica uykuya Ozgi bazi fazik ele-
manlarin (uyku igi v.b.) fonksiyonel degisikliklerden gecici,
yapisal degisikliklerden ise kalici olarak etkilenmeleri
prognoz belirlemede klinisyene Onemli oranda yardimci olmak-
tadir. Bu nedenle g¢alismamizda uyku EEG'si verileri iizerinde

ayrintili olarak durulmustur.

Nitekim, ¢alismanin bulgular boliimiinde de belirtildigi
gibi uyku EEG'sinde fazik elemanlar ve temel aktivite agisin-
dan topluca degerlendirme yapildiginda patolojik verilere sa-

hip hasta orani % 68 bulunmustur. Hemisferlerarasa asimetri



en fazla temel aktivitede (7 52), daha sonra uyku iglerinde
(% 42) dikkati ¢ekmistir. Olgularin yarisindan fazlasi (10
hasta) kronik doneme girmisg olduklarindan bu donemde saptanan
patolojik bulgu yiiksekligi tablonun kalici dogasi ve yapisal
degisikligi hakkinda oldukga gilivenilir bilgi vermektedir. I1-
gili literatiirde yéntem agisindan calismamiza benzerlik gos~—
teren tek bir yayin dikkati cekmistir(26). Hemiplejik sereb-
ral felgli gocuklarin uyku EEG'si ve BBT verilerinin karsi-
lastirildigil bu calismada EEG'de patolojik bulgular % 6 ol-
guda saptanmisg, bozuk traselerin yarisinda uyku 1ig1 ve vexr—
teks keskinleri asimetrisi, 2/3'iinde ise nobet desarjlari bu-
lunmustur. Bizim olgularimizda nobet desarjlari orani 3/7'-
dir W jRogen ve ark.(33) da akut donemdeki fokal yavaslamanin
prognostik bir degeri olmamasina karsilik, post-iktal donemde
karsi hemisferde depresyonun devam etmesi ya da sonradan or-—
taya ¢ikmasinin hemiplejinin kalica oldugunu goésterdigini

ifade etmektedirler.

BBT OZELLIKLERI

Olgularimizda saptanan BBT bulgulari Tablo 4 ve Tablo
5'de gdsterilmisti. BBT ozellikleri gozden gegirildiginde
baslangicinda uzun siiren nobet gbzlenen ve sonradan epilepsi
gelisen olgularin BBT'lerinde hemiatrofi, multipl infarktlar
ya da genis doku kayb1 ve porensefali varligl dikkati ¢ekmis-
tir. Diger grupta ise bazal ganglionlar veya kapsiila interna-
da kiigik infarktlar temel bulgular idi. BBT'de yaygin hemis-
fer 6demi ya da genis infarkt alani bulunan infantil hemiple-
jilerde prognozun iyi olmadigi ilgili literatiirde yaygin ola-
rak paylasilan bir goristir(16,18). Bu tir BBT bulgularanin
daha c¢ok uzayan hemikonviilsiyonlardan sonra yerlestigi de bi-
linmektedir(l). Fakat bu denli ciddi doku degisikliklerine
yol agan patolojik siirecin dogasi hakkinda heniiz aydinlatici
calismalar mevcut degildir. Bu siirecin konviilsiyonun kendisi-

ne bagli olabilecegi gibi(2,19), vendz dolasimdaki aksamala-



rin sonucunda da ortaya ¢ikabilecegi(42) ileri siiriilmektedir.
Yalniz, izerinde kesin fikir birligine varilan bir nokta, yu-
karida da belirtildigi gibi, bu tiir durumlarda Odem goriilen
beyin yarisinda sonradan bir bioelektrik depresyonun gelecegi
ve bu olgularda ileride epilepsi gelisme olasiliginin gok
yiksek oldugudur (HHE sendromu) (19).

DIGER ARASTIRMA YONTEMLERI

Cocuklugun akut hemiplejilerine tanisal yaklasimda di-
ger arastirma yontemleri iginde, hi¢ kuskusuz ki, anjiyogra-
finin ©6nemli yeri vardir. Serebral kan dolasiminin aksadiga
durumlarda olayin arteriyel ya da vendz tabiati, tikanan da-
marin tutulma noktasi, ¢eper diizensizlikleri, anjiyomalar,
anevrizmalar, arterio-vendz malformasyonlar ve kollateral ge-
lisimler bu yOntemle gbrﬁlebilmektedir(S,lZ,16,20,21,23,25,
36,40). Ama, anjiyografi de akut infantil hemiplejilerin bii-
yiik cogunlugunda goriilen karotis alanindaki fokal tikanmala-
rin nedenini agiklayici bilgi vermekten uzaktair. Moya moya
hastaligi, fibromiiskiiler displazi v.b. hastaliklarin tanisin-
da diger arastirma yontemlerinin de katkisi olabilecegi diisii-—
niildiginde, ya da anevrizma kanamalari ve arterio-vendz mal-
formasyonlar gibi durumlarda BBT tetkikinin yonlendirilmesiy-
le anjiyografi endikasyonu konulabilecegi digiliniiliirse, anji-
yografi gibi dinvaziv bir ydntemin komplikasyonlarini da goz
6niinde bulundurarak bu yas grubu i¢in ¢ok kolay secilmemesi
gerektigini diisiinmekteyiz. Ayrica, klinik tablonun gidisi si-
rasinda bir kez yapilacak olan anjiyografik tetkikin, akut
dénemde Moya Moya ve fibromiiskiiler displazi gibi gdriinti ve-
rebilecegi, kisa siire sonra gelisen rekanalizasyonla bu alda-
tici imajin tamamen ortadan kalkabilecegi de bildirilmekte-
dir(24). Calismamizda klinik ve BBT verilerine dayanarak an-
jiyografik arastirmaya gerek duyulabilecek tiirde olgular mev-

cut degildi.



HH sendromlarinin kronik dénemine &zgii hemisfer atro-
fisini gdstermede yararlanilan pndmoensefalografi yerini uzun
yillar once BBT'ye biraktigindan ve hastalarimizda da bu yon-
teme basvurulmamis oldugundan konu tartisma disinda birakil-
mistir. Yalniz, ilgili literatiirde yumusak doku degisiklikle-
rini daha ayrintili goriintiilediginden serebral hemiatrofiler-
de magnetik rezonans goriintiisiinin (MRI) BBT'ye iistiinliigiini
bildiren vyayinlar mevcuttur(43). Yenidoganin iskemik damar
lezyonlarinda wuygulama kolayligi acisindan ultrasonogra-
fi(22), infantil taraf degistiren hemiplejilerde migrene 0Ozgi
kanlanma bozukluklarini gostermede SPECT(39) basvurulan diger
arastirma yontemleri arasinda olup halen bu tetkiklerin kli-

nik uygulanimi yayginlasmis degildir.



OZET VE SONUC

Akut infantil hemipleji yasamin ilk aylaraindan 12 ya-
sina kadar dénemde ortaya c¢ikan, o ana kadar saglikli oldugu
diisiintilen ¢ocuklarda gdriilen, siklikla konviilsif fenomenin

eslik ettigi bir klinik sendromdur.

Etiyolojik ©zelliklerin belirlenmesine paralel olarak
referans alani giderek sinirlanmakta olan bu sendromun tanin-
masinda klinik, uykuya Ozgii elektroensefalografik ve BBT ve-
rilerinin incelenmesini amaglayan bu ¢alisma 1987-1988 yilla-
r1 arasinda Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dalina
bagli Gocuk Norolojisi Bilim Dalina basvuran yaslari ‘4 ay-12
y1l arasinda degisen, 12 erkek, 7 kiz olmak iizere toplam 19

olgu lizerinde gerceklestirilmistir.

Calismada hemiplejinin yerlesim sekli, yerlesim yasi,
konvilsiyonun varligi ya da yoklugu, konviilsiyonun sliresi,
sonradan epilepsi yerlesme orani, yandas klinik ve laboratuar
verileri yanisira uyku EEG'sine 6zgii fazik elemanlar ve temel
aktivite degisiklikleri ve BBT &zellikleri iizerinde durulan

temel parametreler olmustur.

Sonuclar dzetlendiginde, uzun siireli hemikonvilsiyon-
larla birlikte yerlesen infantil hemiplejilerde uyku EEG'sin-
de temel aktivite ve fazik elemanlarin hastaligin erken oldu-
gu kadar ileriki donemlerinde de devam etmesi 0Ozelliginin

BBT'de yaygin hemisfer odemi ve daha sonra hemisfer atrofisi,



yaygin infarktlar ve porensefalik kistler gibi ciddi bulgu-
larla birlikte seyretmesi, bu tablonun digerlerine oranla
agir prognoza sahip olacaginin gdstergesi olarak kabul edil-

mistir.

Bu nedenle, hemikonviilsiyon statusu ile birlikte yer-
lesen akut infantil hemiplejilerde nedene ydnelik tedavi ola-
naklarinin arastirilmasi yanisira acil olarak antikonviilsif
ve anti-ddem tedavinin yasamin ileriki donemlerinde goriilmesi
olagan agir sekelleri ©Onlemesi acisindan hayati degeri soz

konusudur.
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