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Infantil Epileptik Spazm Sendromu
(IESS)

Farmakorezistan, epileptik ensefalopati

3-12 ay; <2yas

Ardisik epileptik spazmlar, gelisimsel gerilik veya regresyon

EEG’de gbzlenen belirgin hipsaritmi ya da varyantlari




Amagc

Adrenokortikotropik hormon

(ACTH) & oral prednizolonun
etkinliginin karsilastirilmasi

Early Childhood Burden of Amplitudes
Epilepsy Severity and Epileptiform
Scale (E-Chess) Discharges (BASED)




Yontemler —=Dahil Etme Kriterleri

Uygun doz ve
strede ACTH veya EEG ve klinik
oral prednizolon degerlendirme
tedavisi

EEG de hipsaritmi
2017-2024 veya hipsaritmi

varyantlari




Yontemler — Burden of Amplitudes and
Epileptiform Discharges (BASED) Skoru

EEG Skorlama
degerlendirilmesi
/

o Skor 5: >3 epileptiform odak—> trasenin >%50’den fazlasmda\

/o Tedavi oncesi ve tedavi sonrasi \

28.GUnde
o 5 dakikalik NREM uyku dénemi o Skor 4: >3 epileptiform odak+ yiksek amplitid—> %<50 veya
o Longitunal bipolar montaj multifokal odak veya paroksismal voltaj atenuasyonlari
Skor verme kurallar: o Skor 3: >3 epileptik odak <50%-+ normal amplittd

o Epileptiform odak sayisi ve sikligt veya <3 epileptik odak + anormal amplitiid

o Yavas dalga amplitudu

o Paroksismal voltaj attenuasyonlart o Skor 2: <3 epileptiform odak+ normal amplittid

o Skor 1: Non-epileptik ama belirgin anormallik
o Skor 0: Tamamen normal EEG

\_ ) \ /
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r 5. >3 epileptiform odak ve trasenin

Sko

—

C ey "ulllll“ﬁ = - =
B == _ ‘
GW -

M. m m vmmu WM’ “
§ M L._.Ilril.l.l._..i.l.-_.lh'ri _ '.M - = M— M‘.H.llllllll
v 'Hl.l{ dl"
Il.llMllwv e e
== .lwl e

=
<
>
WE ?‘%
<=, =

w S« ==
FESE Sope s

|
S
gl [EF —— ==
Z® | TIE = e e ————— o
S = — K

— — = = — = = = = = = = = = =

Nl 77 7777V

5555555555555555555
1111111111



Skor 4 : >3 epileptiform odak+ yuksek amplittid ve trasenin <%50
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Early Childhood Epilepsy Severity Scale
(E-Chess)

. . 4.AntinGbet :
. o 3.Nobet Tipi : : 5. Tedaviye
2.NObet Suresi P Ila¢c (ANI) y
Sayisi Yanit
Sayisi
* 1 aydan kisa — 1 puan « Tlag yok — 0 puan * Tam nobet kesilmesi —
« Haftalik — 1 puan + 1-6 ay — 2 puan « 1-2 AEI — 2 puan 1 puan
» Giinliik — 2 puan * 6 aydan uzun — 3 puan « 2°den fazla AEI — 3 * Kismi iyilesme — 2
* Giinde birden fazla — 3 puan puan
puan * Higbir iyilesme yok — 3
puan

Tedavi sonrasi 6. ay




Sonuclar- Demografik Bulgular

Tedavi

1ay—16 ay

40 hasta

23 hasta ACTH

- SN SN SN

17 hasta oral prednizolon

m ACTH ® Prednizolon



Sonuclar-Demografik Bulgular

AT | P
n(%

Spasm bagslangi¢ yasi (ay), median (IQR 25-75) 5(1-7) 3(1-9) 0.871

Cinsiyet, n (%)

Erkek 7 (41) 16 (70) 0.073

Kiz 10 (59) 7 (30)

Perinatal anormallik varhgi, n (%)
Yok 10 (59) 15 (65) 0.680
Var 7 (41) 8(35)

Ailede epilepsi, n (%)
Yok 13 (73) 20 (87) 0.388
Var 4 (24) 3 (13)

Etiyoloji, n (%)
Unknown 5(29) 13 (57) 0.088
Known 12 (71) 10 (43)

Gelisme geriligi, n (%)
spazm oncesi normal gelisim 6 (35) 10 (44) 0.601
spazm Oncesi anormal gelisim 11 (65) 13 (56)

MRG bulgusu, n (%)
Normal 3(18) 8(35)
Non-spesifik 6 (35) 4(17) 0.317
Spesifik 8 (47) 11 (48)

Nobet tipleri, n (%)
Spazm 13 (76) 20 (87)
2 tip 3(18) 1(4) Qe
3 tip 1(6) 2(9)



ACTH ve Prednizolon Tedavilerinin
Elektrografik Yanmit Uzerindeki Katkilan

ACTH ve Prednisolon Tedavilerinde Pre-Post Based Skor Degisimi

5l I Pre-Tedavi

B

w
T

iki grup arasinda tedavi sonrasi
BASED skorlar agisindan fark yok
(p=0.066)

Median Based Skor (IQR)
N

ACTH Prednisolone




ACTH ve Prednizolon Tedavilerinin Klinik
Yanit Uzerindeki Katkilar

E-Chess<9 (n:24) E-Chess>9 (n:16)(%0)
(%0)

Tedavi sonrasi tim 2.63+1.78 4.13+1.14 0.007
hastalar BASED

(mean=sd)

TuUm hastalar 2.21+1.79 0.88+1.14 0.017
BASED azalma

EEG iyilesme




Sonuclar ANI Sayisi

RPOC_ Egrisi (ANi Sayisi ile E-CHESS Skoru Tahmini)
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ACTH/Prednisolon tedavisi dncesinde ANI
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o

sayis1 arttik¢ca, 6. ayda E-chess skorunun

True Positive Rate (Duyarllik)
o
]

0.4r . )
yUksek olma olasihigi 2 kat fazla
0.3
0.2 AUC = 0.718
o Std Erroqr: 0.085
0.1t ,,/, 852%0(':?— ROC Curve

A -- Random guess
0'%.0 01 02 03 04 05 06 07 08 09 1.0
False Positive Rate (1-Spesifite)




Tartisma

Prednizolonun ve ACTH ile benzer etkinlik

BASED skorundaki diististin klinik yanitla iliskisi

Elektrografik diizelmenin klinik yanitla korele ve erken
belirtec



Tartisma=2BASED- E-Chess

¢ BASED skoru
— Epileptik ensefalopatiyi belirlemede standart ve giivenilir yontem (Mytinger et al.,
2021, Epilepsy Research)

¢ E-Chess skoru
— Erken ¢ocuklukta epilepsi siddetini 6lgme
— Uzun donem nobet siddetini 6ngdérme( Humphrey et al., 2008, Epilepsy Research)

¢ BASED skor azalmasi

— Nobet kontrolii + diisiik relaps orani
— Prognostik belirte¢ ( Mao et al., 2024, Epilepsy & Behavior)

¢ Bizim ¢calismamiz
— BASED diisiisii «» E-Chess iliskisi
— Elektroklinik iyilesme + uzun dénem klinik 6ngorii



Tartisma—=>ANI

¢ Calhsmamizin bulgusu
— Yiiksek ANI — yiiksek E-Chess — agir klinik epilepsi yiikii

¢ Onceki Bulgularla Paralellik

— Sik epileptik aktivite — kotli ndbet kontrolii ve uzun donem prognoz
(Sehgal et al., 2017, Clinical EEG & Neuroscience)

¢ Klinik ¢cikarim
— Tedavi oncesi yiiksek nobet sikligr — uzun donem kotii klinik sonug riski
— Erken agresif tedavi gerekli



Sonuc olarak..

Prednizolon = ACTH
EEG 1yilesmesi + klinik kontrol
Prednizolon etkili ve erisilebilir alternatif

BASED ve E-Chess
standart, kolay
uygulanabilir objektif
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