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Infantil Epileptik Spazm Sendromu (IESS)

*Nobgt: Epileptik spazm (Zorunlu)
. ipsaritmi veya fokal/multifokal anormallik (Zorunlu)

"Yas: 1-24 ay (Zoru "hipsaritmi": okuyucular arasi uyumun dusiik olmasi nedeniyle

*Gelisim: Duraklan objektif bir degerlendirme sunmakta yetersiz

*Dislayici: Klinik olay aninda normal EEG

*ILAE Classification & Definition of Epilepsy Syndromes in the Neonate and Infant: Position Statement by the ILAE Task Force on Nosology and Definitions, 2021.



BASED (Burden of AmplitudeS and Epileptiform Discharges) Skorlama Sistemi

v’ Standart EEG raporlamasindaki 6znelligi azaltmak

v’ Tedavi yanitini daha objektif bir sekilde 6lgmek

Improving the inter-rater agreement of hypsarrhythmia using a
simplified EEG grading scale for children with infantile spasms

John R. Mytinger2:*, Shaun A. Hussain”, Monica P. Islam?, John ]. Millichap®,
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A reliable interictal EEG grading scale for children with infantile spasms —
The 2021 BASED score

John R. Mytinger “*, Jorge Vidaurre °, Melissa Moore-Clingenpeel b Joseph R. Stanek °, Dara V.
F. Albert®
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Normal bulgular
Epileptiform olmayan anormallik

<3 ED odagi ve anormal yuksek amplitud
bulunmamasi

1 sn peryotlarin <%50’sinde =3 ED odagi ve
anormal yuksek amplutud olmamasi veya
<3 ED + anormal yuksek amplitud varligi

1 sn periyotlarin <%50 sinde =3 ED odagi +
anormal amplitud veya multifokal
spike/paroksismal supresyon

1 sn peryotlarin 2%50 sinde =3 spike odagi
(yaygin epileptiform aktivite)



GEREC YONTEM

BASED (Burden of AmplitudeS and Epileptiform Discharges) Skorlama Sistemi
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amplitud bulunmamasi

3 puan 1 sn peryotlarin <%50’sinde =3 ED
odagi ve anormal yuksek
amplutid olmamasi veya
<3 ED + anormal yuksek amplittd
varlig

4 puan 1 sn periyotlarin <%50 sinde =3
ED odagi + anormal amplitlid veya
multifokal spike/paroksismal
supresyon

5 puan 1 sn peryotlarin 2%50 sinde =3 !
spike odagi (yaygin epileptiform e

aktivite) M AR L Wl | I
C:BASED skoru4
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[ESS tanili hastalarda;
Baslangi¢ ve 1izlem BASED skorlar 1le

Erken tedavi yaniti
Uzun donem prognoz

1liskisini degerlendirmek



> GEREG YONTEM

* 2005-2025 Ege Universitesi Hastanesi Cocuk Noroloji Kliniginde

« IESS tanist almis 112 hasta ile retrospektif ¢alisma

DAHIL EDILME KRITERLERI

1. 2-24 ay arasinda IESS tanis1 alan
2. 2 yillik izlemi merkezimizde olan

3. Tani ve izlem EEG’leri tekrar degerlendirilebilen



GEREC YONTEM

v Prognoz

v' Hastalara ait:

* Klinik dzellikler 1. 14-42. giin, 3-6-12. ay ndbet yaniti

* Etiyolojik faktorler 2. 3-6-12 ay EEG BASED skorlari

(yapisal/genetik/immiin-enfeksiyoz/metabolik/bilinmeyen) 3. Relaps olup olmast
* Baslangic tedavileri

1. Vigabatrin( VGB)

2. ACTH/oral steroid

3. Kombine tedavi: VGB+steroid)

4. Ardisik tedavi: VGB/steroid=>+ steroid/VGB

* Baslangic EEG BASED skoru

4. Baska epileptik sendroma evrilme
v' Uzun donem prognoz

2 yasindaki nérogelisimsel durum



GEREC YONTEM

ISTATIKSEL ANALIZ

IBM SPSS Statistics 25.0 paket programi

p<0.05 istatistiksel anlamlilik

Kohortu tanimlama:Yas gibi siirekli verileri uygun 0zet istatistiklerle, kategorik degiskenleri ise say1 ve
ylizde olarak

Gruplar: karsilastirma : Relaps olan ve olmayan / 42. giinde nobet kontrolii saglanan ve saglanmayan
hastalar arasinda EEG yiikii, etiyoloji ve tedavi farki?

Lojistik regresyon analiz: Hangi degiskenler relapsla bagimsiz iliskili?

Cox regresyonu ve Kaplan—Meier analizi: Zaman boyutu i¢in ( relapsin ne zaman gelisti?)

ROC analizi: 12. ay BASED skorunun relaps1 ongérmedeki ayirt ediciligini ve klinikte kullanilabilecek olasi

kesim noktasinin degerlendirilmesi



(Calisma kohortunun demografik 6zellikleri

Yasg (ay) ort £ SD 8,49 +4.58
Cinsiyet, n (%) Erkek 60 (53.6%)
Kiz 52 (46.4%)
Spazm tipi, n (%) Fleksor 72 (64.3%)
Ekstansor 12 (10.7%)
Asimetrik 11 (9.8%)
Miks 17 (15.2%)
Etiyoloji, n (%) Yapisal 53 (47.3%)
Metabolik 10 (8.9%)
Genetik 7 (6.2%)
Immiin/enfeksiyoz 3(2.7%)
Bilinmeyen 39 (34.8%)
Tedavi, n (%) Vigabatrin 35(31.2%)
Steroid 14 (12.5%)
Kombine 36 (32.1%)
Ardagik 27 (24.1%)
BASED Skoru Baslangic 4.0 [3.0-4.25]
3. ay 2.0 [1.0-3.0]
6. ay 2.0 [1.0-3.0]
12. ay 2.0 [1.0-3.0]
Nobet Kontrolii, n (%) 14. giin 64 (57.1%)
42. giin 69 (62.2%)
3.ay 77 (68.8%)
6. ay 78 (69.6%)
1. yil 78 (69.6%)
Izlem, n (%) Relaps 26 (23.2%)
Epilepsi progresyonu | 71 (63.4%)
Kétii Prognoz 99 (88.4%)

BULGULAR -1/

TARTISMA

TANI VE ETIYOLOJIK DAGILIM ETiYOLOJI

Bilinmeyen

ws [%47.3
Yapisal
Ortalama Tani Yast: Etiyoloji

8.49 £ 4.58 Ay Metabolik . — Genetik

® 5 %8.9 %6.2
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Fleksor Miks Ekstansor Asimetrik
53,6% 46,4% %64.3 %15.2 %10.7 %9.8

%24.1'ne

ine ardisik
tedavi



BASED Skoru (0-4)

Baslangic
(Medyan: 4.0)

Stabilizasyon
(Medyan: 2.0)
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TARTISMA

2 ®
: : Tam nobet kontrolii orani 14, giinden 6. aya kadar yiikseldi ve 1. yilda benzer diizeyde kald..
Baslangic 3. Ay 12. Ay
%72 %69,6 %69,6
%68,8 :
s @ @
%65 %62,/
®
)
o6l %5/
%55 | @
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BASED BASED
n:112 hasta baslangi¢c <3 | baslangi¢ >3 delg)eri
(n=25) (n=87)
Yas, ay 7.0 [5.0-9.0] | 8.0[6.0-10.0] | 0.399
.. Erkek 17 (68.0%) 43 (49.4%)
Cinsiyet "¢z 8(32.0%) | 44 (506%) | 17
Fleksor 16 (64.0%) 56 (64.4%)
. . | Miks 3 (12.0%) 14 (16.1%)
Spazm Tipl = ansor 5 (20.0%) 7 (8.0%) 0271
Asimetrik 1 (4.0%) 10 (11.5%)
Kombine 6 (24.0%) 30 (34.5%)
Tedavi Vigabatrin 11 (44.0%) 24 (27.6%) 0.317
secimi Ardigik 4 (16.0%) 23 (26.4%) ’
Steroid 4 (16.0%) 10 (11.5%)
Yapisal 11 (44.0%) 42 (48.3%)
Bilinmeyen 8 (32.0%) 31 (35.6%)
Etiyoloji Metabolik 2 (8.0%) 8 (9.2%) 0.442
Genetik 2 (8.0%) 5 (5.7%)
fmmiin/enfeksiydz | 2 (8.0%) 1 (1.1%)

Baslangic EEG’de BASED <3 ve =23 gruplarinin baslangic¢ 6zellikleri agisindan karsilastirilmasi

Baslangic BASED > 3 skoru,
v Nobet tipi
v" Etiyoloji ile iliskisiz
v Tedavi se¢in kararimiz ED
yukiinden bagimsiz
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Izlem Siirelerinde BASED 0, BASED < 3ve BASED >3 siniflandirma ozeti

Normal EEG BASED <3 BASED = 3+
n (%) n (%) n (%)

Baslangic - 25 (22,2%) 87 (77,8%)
3.ay 17 (17,2%) 46 (46,5%) 49 (49,5%)
6. ay 23 (23,2%) 58 (58,6%) 31(31,3%)

12. ay 33 (33,3%) 46 (46,5%) 32 (32,3%)



BULGULAR-4

BASED <3 ile BASED = 3 gruplarinin prognoz karsilastirmasi

Zaman | Sonlamim Olay | BASED | Olay | BASED | OR (95% GA) p degeri
<3 >3
Baslangi¢ | 42. giinde tam 7/25 (28.0%) 36/87 (41.4%) 1.75 (0.68-4.51) 0.328
nobet kontrolii
Relaps 4/25 (16.0%) 22/87 (25.3%) 1.64 (0.53-5.05) 0.426
Epilepsi 15/25 (60.0%) | 56/87 (64.4%) 1.22 (0.50-2.98) 0.870
progresyonu
Kétii prognoz 19/25 (76.0%) | 80/87 (92.0%) | 3.58(1.12-11.42) | 0.066
3. ay 42. giinde tam 12/46 (26.1%) | 30/49 (61.2%) | 4.32(1.82-10.21) | 0.001
nodbet kontrolii
Relaps 8/46 (17.4%) 15/49 (30.6%) | 2.03 (0.78-5.29) 0.206
Epilepsi 28/46 (60.9%) | 34/49 (69.4%) 1.44 (0.63-3.34) 0.512
progresyonu
Ko6tii prognoz 41/46 (89.1%) | 45/49 (91.8%) 1.34 (0.36-4.99) 0.735
6. ay 42. giinde tam 18/58 (31.0%) | 23/31 (74.2%) | 6.05(2.32-15.78) | <0.001
nodbet kontrolii
Relaps 11/58 (19.0%) | 13/31 (41.9%) | 3.01 (1.16-7.81) 0.038
Epilepsi 37/58 (63.8%) | 21/31 (67.7%) 1.17 (0.47-2.91) 0.889
progresyonu
Kotii prognoz 52/58 (89.7%) | 30/31 (96.8%) | 2.52 (0.40-15.70) | 0.414
12. ay 42. giinde tam 10/46 (21.7%) | 32/32 (100.0%) | 225.95 (12.73- <0.001
nobet kontrolii 4009.91)
Relaps 8/46 (17.4%) 14/32 (43.8%) | 3.55(1.29-9.77) 0.022
Epilepsi 28/46 (60.9%) | 24/32 (75.0%) 1.87 (0.71-4.96) 0.290
progresyonu
Koétii prognoz 41/46 (89.1%) | 32/32 (100.0%) | 8.61 (0.46-161.54) | 0.074

/ TARTISMA

3.Ay BASED > 3 skoru
Erken klinik yanitsizlik ile iligkili

6.Ay BASED > 3 skoru
Relaps riski 3 kat artiyor

12.Ay BASED > 3 skoru
Relaps riski 3,5 kat artiyor
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TARTISMA

Relaps ve prognoz durumuna gore BASED skorlarinin zaman igindeki seyri

. BASED skorlarinin zaman icindeki degisimi .
A. Relaps durumuna gore BASED skor seyri B. Prognoza gore BASED skor seyri

’ Dalvi ~ .+ Relapsve kotu prognoz gruplarinda
BASED skor dususu ozellikle 6. ve 12.
ayda daha sinirli

w
w

* Relaps olmayan ve iyi prognozlu
gruplarda EEG yukunun zaman icinde
daha belirgin azalmakta

BASED skoru
BASED skoru

N
[N]

Baslangig 3. ay 6. ay 12. ay Baslangig 3. ay 6. ay 12. ay

Tek bir zaman noktasindaki BASED degerinden ¢ok, skorun
izlem boyunca degisim paterninin klinik a¢idan daha anlamh
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TARTISMA

Relaps icin BASED 12. ay ROC egrisi
= AUC = 0.72

Relapssiz izlem: en iyi BASED kesimine gore

Duyarhlik
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/ TARTISMA

Assessing Risk for Relapse among Children
with Infantile Spasms Using the Based Score
after ACTH Treatment: A Retrospective Study

Relaps: 37/64 (%57.8)
ACTH sonras1t BASED
skorunun 3 ve iizeri
olmasi relaps icin 2.26 kat
risk

Lin Wan * Yan-Qin Lei * Xin-Ting Liu - Jian Chen - Chi
Chu-Ting Zhang - Xiao-An Wang - Xiu-Yu Shi - Ji

Bo Zhang - Li-Ping Zou - Guang Yang

elaps: 11/ 44 (%2
Remisyon sonrast BASED
skorunun 3 ve iizerine
cikmasi relaps icin 76 kat
risk

Relationship between the time course of
Amplitudes and Epileptiform Discharges scores and relapse
in children with infantile epileptic spasms syndrome

Masahiro Umeda'® | Tohru Okanishi'® | Satoru Kobayashi’ | Shinji Itamura®® |
Yoshimichi Hirayama* | Wataru Matsumura® | Yuto Arai'® | Ayataka Fujimoto®® |
Yoshihiro Maegaki'
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A reliable interictal EEG grading scale for children with infantile spasms —

The 2021 BASED score m

John R. Mytinger **, Jorge Vidaurre “, Melissa Moore-Clingenpeel bJ oseph R. Stanek b DaraV.
F. Albert*®

Bizim calismamizda baslangicta
medyan skor 4.0 izlemde 2.0.
Ancak izlemde skoru =3 kalan

"persistan yuksek" paternli

hastalarda kotu prognoz orani: %100

Bireysel egrilerde skorun 3'Un altina

inmemesi en onemli risk gostergesi

Klinik olarak nobetleri duran 22
cocugun 3'linde BASED
kriterlerine gore EEG de remisyon
saglanamadigini (skorun yeterince
diismedigini) bildirilmis.
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TARTISMA

Kisitliliklar

* Retrospektif cohort calismasi

Tek merkezde izlenen cohort

Standart merkeze ait tedavi protokolleri * Hastalarin izleminde standart gelisim testinin

yapilmamis olmasi

Yiiksek hasta sayisi

BASED skorlarinin ardisik olarak
Degerlendirilmesi

* 2. Y1l uzun siireli izlem sonuclarimin sunulmasi



BASED skoru, IESS’li hastalarda EEG’deki epileptiform yukiin derecesini dlcer

BASED skoru yalnizca baslangic EEG siddetini yansitan bir dl¢lit degildir, izlem boyunca devam
eden epileptiform yukun relaps ve kotu prognoz ile iligskisini gosterir

BASED baslangi¢c skorundan ¢cok 3.-6.ve 12. ayda olan BASED skorlari prognozu 6n gorur

BASED skorlamasi prospektif hasta basi calismalarda test edilmeli
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