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Giris

» | ennox-Gastaut sendromu (LGS), agir gelisimsel ve epileptik ensefalopati
= "Klasik triad" gerekliligi, norogelisimsel agidan kritik donemlerde tanisal gecikme

= |LAE 2022 epileptik sendrom siniflamasi, miudahaleyi kolaylastirmak
amaciyla "Evrimlesen Sendrom" (SIE) kavrami + "tanisal uyarilar”

AMAG:

Kllinik yonetim 2somut dedisiklige déniistimii konusunda veriler eksik

> ILAE 2022 Epileptik sendrom siniflamasi dordunclu basamak bir merkezde klinik yonetim ve cerrahi

suregler Uzerindeki etkisini degerlendirmek



Yontem

Merkez: Gazi Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Norolojisi Bilim Dali (2020—2025).

Kohort: Daha 6nce "siniflandirilamayan” ilaca direncli epilepsisi olan 106 pediatrik hasta (1-18 yas).

Siniflandirma Gruplari:

1.Kesin LGS: Tum zorunlu kriterleri kargilayanlar (tonik nobetler, EEG'de < 2,5 Hz yavas diken-dalga/GPFA
ve biligsel bozukluk).

2.Evrimlesen Sendrom (SIE): Henlz tam triadi karsilamayan ancak =2 "tanisal uyarl" gosteren hastalar->
orn: tonik nébet, bilisssel gerilik

Terapotik ve yonetimsel sonuglar : 2022 sonrasi ila¢ degisimleri, kullanilan ilaglar, cerrahi yontemler ve cerrahi
sevk oranlari

> Kayitlari eksik olan veya LGS digi bir seyir izledigi acikca gériilen fokal yapisal epilepsili hastalar
\ calisma digi birakilmigtir.
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Bulgular

Tanisal Deqgisim

Yeniden degerlendirme sonucunda;
%59,4't (n=63) Kesin LGS, %40,6's1 (n=43) ise SIE

Etiyoloji: Yapisal-metabolik (%43,4)>HIE>Kortikal gelisimsel malformasyonlar
,Genetik (%38,7), Etiyoloji bilinmeyen %17

Tanisal Bosluk: Ik ndbet>Kesin taniya kadar gegcen medyan sire 28,5 ay



Bulgular

Patognomonik Bulgularin Ortaya Cikisi:
Nobet baslangi¢ yasi ortalama 20,7 ay (jeneralize tonik, fokal motor)
+ Tonik nobet baslangi¢ yasi ort. 51,6 * 32,1. ay

 EEG olgunlagmasi:

ilk EEG ler nonspesifik
VEM sonuclarinda-> Kesin LGS grubunda hizli aktivite %90, SIE grubunda %20,SSWC tum kohort ta %18,9

¢ yeni nobet tiplerinin (atipik absans veya atonik) ortaya gikmasi ise (%16,3 (n=7))=2 En az iki uyarinin varligl ile
izlem suresi boyunca tam LGS triadinin gelisimi ile istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon gosterdi.

Tedavi Modifikasyonu

\ Sendromik taninin netlesmesi, farmakolojik ve girisimsel tedavi igin bir yol gésterici:
v Kontrendike ilag kesimi(Na * kanal blokdorleri)
\ v Spesifik tdv baslanmasi
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Bulgular

. Evrimlesen

Miidahale :(:_Slsr;)l'Gs Sendrom (SIE) p-degeri

- (n=43)
Cerrahi Konsey %88,9 (56)  %39,5 (17) <0,001
Sevk
VNS implantasyonu %80,4 (45) %47,1 (8) 0,007
ASM Diizenlemesi* %27,0(17) %7,0 (3) 0,010
Ketojenik Diyet %27,0 (17) %9,3 (4) 0,025



j Tartisma

"Siniflandirilamayan” durumdan spesifik bir sendroma gecis, "cerrahi tedavi karari1” icin
esas yol gbsterici

BULGULAR.......... KRIiTIK NOKTALAR
1.Tansial Boslugun Kapatiimasi:
28,5 aylik gecikme suresi, ensefalopatinin ilerleme surecini duraksatma acgisindan kaybedilmis sureg

SIE kavrami, klinisyenlerin "pekle ve gor* yaklasimini sonuglandirma

2. Uyarilarin Duyarhhgt:
SIE grubunun %100'UG gelisimsel duraklama/gerileme gostermis

Iki veya daha fazla uyarinin varhi§i, LGS'ye gidisi basarili bir sekilde 6éngérmus



Tartisma

)

BULGULAR.......... KRITIK NOKTALAR

3. Guvenlik Boyutu:

LGS erken tanimlanmasi, sodyum kanali blokora kullanan hastalarin %78,2'sinde bu ilaclarin
kesilmesi

Nobetlerin uygun olmayan tedaviyle kotulesmesini (iyatrojenik alevienme) engellemis

4. Cerrahiye Erigsim:
Sevk oranlarinda artis  (%15,1'den %88,9'a),

Tanisal kesinlik—> multidisipliner cerrahi konseylerin VNS ve Korpus Kallozotomi gibi palyatif
mudahaleleri onaylamasi i¢in gereken "tetikleyici glic”
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SONUC

v ILAE 2022 kriterleri, tani yolculugunu yaklasik 2,5 yil etkili bir sekilde kisaltmakta

v "Evrimlesen Sendrom"u tanimlayarak, bu ¢erceve LGS'yi retrospektif bir tani

olmaktan ¢ikarip proaktif bir yonetim surecine donusturmekte; noromodulator ve

cerrahi tedavilere erisimi hizlandirmakta




Tesekkur Ederim
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