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Tunnistatko infantiilispasmit?
Nopea hoidon aloitus voi

parantaa ennustetta

* Infantiilispasmioireyhtyma on etiologialtaan heterogeeninen, imevaisidssa alkava epilepsia.
* Tyypillinen kohtaus on infantiilispasmisarja, mutta myds yksittaisia spasmeja tai muunlaisia kohtauksia

voi esiintya.

* Oireyhtymaan liittyy kehityksen pysahtyminen tai taantuminen, joka voi alkaa jo ennen kliinisten

spasmien havaitsemista.

* Infantiilispasmeja tai kehityksen hidastumista epdiltdessa lapsi tulee ldhettaa kiireellisesti jatkotutkimuksiin

lastenneurologiseen yksikkdon.

* Yli puolella potilaista spasmien etiologia selvida esitietojen, statuksen ja aivojen magneettikuvauksen avulla.
* Etiologialla ja nopealla asianmukaisen hoidon aloituksella on merkitysta ennusteen kannalta.

Infantiilispasmioireyhtymi on imeviisiin epi-
lepsia, johon liittyvit infantiilispasmit, kehityk-
sen pysihtyminen tai taantuminen ja tyypilliset
EEG-muutokset (1,2,3). Oireyhtyméin osuus
imevdisidssd alkavista epilepsioista on vajaa
puolet (4). Suomessa infantiilispasmioireyhty-
maiin sairastuu vuosittain noin 25 lasta (5).

Etiologia

Noin kolmanneksella infantiilispasmioireyhty-
min syy jii tuntemattomaksi (6). Tunnistetuis-
ta syistd yleisimpii ovat erilaiset aivokuoren ke-
hityshiiriot ja perinataaliset vaskulaariset tai

Infantiilispasmit alkavat useimmiten

noin puolen vuoden iGssd, mutta alkamisikd
voi vaihdella kahdesta kuukaudesta

jopa kahteen vuoteen.
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hypoksisiskeemiset aivovauriot. Geneettisisti
syisti tavallisin on tuberoosiskleroosi (3). Oi-
reyhtyméin yhdistettyja mutaatioita on tunnis-
tettu myds useissa muissa geeneissd, ja geneet-
tisten tutkimusmahdollisuuksien lisdintyessi
niiden merkitys diagnostiikassa kasvaa (7).
Traumat ja keskushermostoinfektiot ovat harvi-
naisempia syitd (3,6). Aineenvaihduntasairauk-
sista infantiilispasmien syynd voivat olla esi-

merkiksi fenyyliketonuria, orgaanishappovirt-
saisuus, pyruvaattidehydrogenaasin puutos ja
Menkesin oireyhtymi (8).

Kliininen kuva

Infantiilispasmit alkavat useimmiten noin puo-
len vuoden idssd, mutta alkamisiki voi vaihdella
kahdesta kuukaudesta jopa kahteen vuoteen
(1,9). Spasmit ovat lyhyitd, vain noin yhden
sekunnin kestoisia. Useimmiten ne esiintyvit
sarjoissa raajojen tai vartalon jiykistymisini (ks.
video: www.laakarilehti.fi > Oheisaineisto 1).
Spasmit voivat kisittdd laajoja lihasryhmii tai
rajoittua vain esimerkiksi kaulan tai vartalon
koukistumiseen. Koukistus-ojennusspasmit,
joissa yldvartalon lihaksista sekd ojentajat ettd
koukistajat supistuvat yhtd aikaa ja alaraajat ojen-
tuvat, ovat yleisimpid (50 %). Koukistusspas-
meissa (40 %) kaula ja vartalo koukistuvat, kidet
kohoavat ylos, ja koukistus nikyy my6s lantiossa
seki polvissa.

Harvinaisemmissa ojennusspasmeissa pdi
tai vartalo ojentuu, ja tila voi muistuttaa Moron
heijastetta. Spasmien episymmetrisyyden ha-
vaitseminen on tirkeii, koska se viittaa raken-
teelliseen etiologiaan. Spasmit voivat oireilla
my6s hyvin lievind, esim. sarjassa esiintyvina
silmien deviointeina, liikehdinnin hetkellisend
pysdhtymiseni tai vihenemiseni tai kasvojen
ilmeen muuttumisena. Vihioireisia spasmeja
esiintyy erityisesti neurologisesti vammautu-
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neilla lapsilla. Spasmisarjat voivat kestdi alle
minuutista useisiin kymmeniin minuutteihin.
Spasmit esiintyvit tyypillisesti herddamisvai-
heessa, ja lapsi saattaa itked niitd edeltdvisti tai
niiden jilkeen (1,3,4).

TAULUKKO 1.

Infantiilispasmioireyhtyman keskeiset oireet ja toimintaohjeet
perusterveydenhuollossa.

MILLOIN EPAILEN INFANTIILISPASMIOIREYHTYMAA?

Imevaisikdiselld on sarjassa esiintyvia jaykistely- tai nykdysoireita tai “pysahtymisoireita”.
Oireet esiintyvat usein herddamisvaiheessa ja jaykistelyiden/nykdysten valissd lapsi voi
vaikuttaa hidastuneelta.

Vanhemmat tuovat esiin huolen imevidisikdisen kehityksen pysahtymisestd tai taantumisesta,
esimerkiksi katseella seuraaminen tai tarttuminen on heikentynyt.

Erityisesti neurologisesti vammautuneilla lapsilla (esim. perinataalinen vaskulaarinen tai
hypoksisiskeeminen enkefalopatia) spasmit voivat olla myds hyvin vahaoireisia.

MITA TEEN, JOS EPAILEN INFANTIILISPASMIOIREYHTYMAA?
Infantiilispasmioireyhtymda epdiltaessa lapsi lahetetddn kiireellisesti arvioon
lastenneurologiseen yksikkoon.

Huoltajia ohjeistetaan videoimaan kotona esiintyvid oireita.

\ )

Kahdeksan kuukauden ikdisen lapsen EEG.
Kuvassa nakyy symmetrinen hypsarytmia, jonka etiologia on tuntematon.
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Oirekuvaan kuuluu usein myés kehityksen
pysdhtyminen tai taantuminen, joka yleensi
havaitaan spasmien alkamisen jilkeen, mutta
se voi olla my6s ensimmadinen huomattu oire
(1,3,4). Vanhempien epdily imeviisikiisen lap-
sen kehityksen taantumisesta tai pysdhtymises-
td, esimerkiksi katseella seuraamisen tai tarttu-
misen heikentymisesti, on otettava vakavasti ja
lahetettivi lapsi jatkotutkimuksiin (taulukko 1).

Erotusdiagnostisia mahdollisuuksia spas-
meille ovat unenaikaiset ei-epileptiset myo-
kloniat, jotka loppuvat lapsen heritessd. He-
reilld ollessa voi esiintyd myos hyvinlaatuisia
imevdisidn ei-epileptisid myoklonioita, jotka
kliinisesti muistuttavat spasmeja, tai innostu-
miseen liittyvid tiristelyji. Niihin oireisiin ei
liity EEG-poikkeavuutta, eiki kehityksen taan-
tumista. Infantiilispasmeja on joskus myds pi-
detty virheellisesti oireena vatsakivuista tai
refluksitaudista (2,4).
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Diagnoosi ja etiologiset tutkimukset

Spasmit dokumentoidaan videoimalla. Usein
myos kotona kuvatuista videoista on hyotyd.
Uni-EEG-tutkimus tehddin mahdollisimman
pian, viimeistddn tutkimuksiin tuloa seuraava-
na arkipdivini. EEG-tutkimuksessa tyypillinen
infantiilispasmeihin liittyvi 16ydos on hypsaryt-
mia (kuva 1). Sille tunnusomaista ovat jirjes-
tdytymiton hidas taustatoiminta, epdsiinnolli-
set, multifokaaliset, suuriamplitudiset piikit ja
terdvit aallot. Klassisen hypsarytmian lisiksi
infantiilispasmien yhteydessi voi esiintyi eri-
laisia EEG-poikkeavuuden variaatioita (ns.
modifioitu hypsarytmia). Poikkeavuus voi olla
asymmetrinen tai tavallista enemmain synkro-
ninen aivopuoliskojen vililli tai se voi olla pai-
kallinen (1,4).

Etenkin oireyhtymin alkuvaiheessa tai myos
rakenteellisen etiologian kyseessi ollessa EEG-
poikkeavuus voi olla lievempi, tyypillisesti siind
esiintyy takaosiin korostuvia multifokaalisia
piikkeji suhteellisen normaalia taustaa vasten
(www.laakarilehti.fi > Oheisaineisto 2) (10).
Spasmisarjan aikana hypsarytmia vaimenee, ja
etenkin spasmisarjan alussa esiintyy yleisesti
toistuvia, 1-3 sekunnin kestoisia paroksys-
maalisen nopean toiminnan purkauksia
(www.laakarilehti.fi > Oheisaineisto 3). Sarja
voi alkaa hyvin vihioireisena, ja toisinaan vain
EEG-16yd6s on havaittavissa. Kohtauksen ede-
tessd spasmiin liittyy usein hidasaalto ja vaime-
neminen (www.laakarilehti.fi > Oheisaineisto
4). Spasmien rekisterdimisen mahdollisuus pa-
ranee, jos uni-EEG-tutkimusta jatketaan noin

KUVIO 1.

Infantiilispasmioireyhtyman diagnostiset ja etiologiset tutkimukset.
Esimerkkejd, mihin kannattaa kiinnittaa erityista huomiota ja mita tutkimuksista voi loytyd, on esitetty sinisella tekstilla.

DIAGNOSTISET TUTKIMUKSET
- uni-/video-EEG
- spasmien dokumentointi videolle

ENSISIJAISET ETIOLOGISET TUTKIMUKSET

ANAMNEESI| STATUS AIVOJEN MAGNEETTIKUVAUS
- raskausaika ja synnytys - neurologinen tutkimus,
- varhaisvaiheet pddnymparys Neurokutaaniset oireyhtymit,

- kehitys, mahdollinen
taantuminen

- sukuanamneesi

- onko vastasyntyneen
metabolinen seula tehty?

Kidin toksemia, infektiot,
hypoksisiskeeminen
enkefalopatia,
hypoglykemia, trauma

- somaattinen tutkimus,
erityisesti iho, sydan, kasvu,
dysmorfiat ja organomegalia

- kehitystasoarvio

- silméladkarin konsultaatio

- tarvittaessa EKG ja thorax-kuva

- tarvittaessa geneetikon tai
kardiologin konsultaatio

Neurokutaaniset oireyhtymit,
oireyhtymapiirteet, viitteita
aineenvaihduntasairaudesta
tai prenataalisesta infektiosta

aivokuoren kehityshairio,
hypoksisiskeeminen
enkefalopatia, infarktit,
kasvaimet, periventri-
kulaarinen leukomalasia,
rakennepoikkeavuudet,
viitteitd aineenvaihdunta-
sairaudesta, merkkeja
prenataalisista
infektioista

LABORATORIOTU

TKIMUKSET: Viitteitd aineenvaihduntasairaudesta tai infektiosta

VERIKOKEET

- elektrolyytit, verenkuva
- happo-emdsaste

- ALAT

- B-gluk

- laktaatti

- pyruvaatti

- P-aminohapot

- ammoniakki

- varandyte syvajaahan

LIKVORNAYTE

(syottovalipaaston jalkeen)

- solut

- proteiini

- glukoosi (Li-gluk/B-gluk)

- laktaatti

- pyruvaatti

- varanayte 2 x 1 ml (2 putkeen)
syvdjadhan

VIRTSANAYTTEET
- aminohapot
- orgaaniset hapot
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10 minuuttia herddmisen jilkeen. Piiviaikai-
nen, 4-8 tunnin video-EEG on tarpeen, mikili
diagnoosi jad epavarmaksi. Spasmien symmet-
risyyden arviointia varten on hyédyllistd rekiste-
r6idd EMG-signaali erikseen oikeasta ja vasem-
masta hartialihaksesta.

Ensilinjan etiologisiin selvittelyihin kuulu-
vat huolellinen anamneesi ja kliininen neuro-
loginen tutkimus, joka sisiltii arvion lapsen
kehitystasosta, seki aivojen magneettikuvaus.
Niiden avulla infantiilispasmien etiologia sel-
vidd yli puolella sairastuneista (6). Lisiksi alku-
tutkimuksiin kuuluvat veri-, virtsa- ja likvor-
ndytteet. Ehdotetut alkututkimukset ja mah-
dollisia syitd infantiilispasmeille on esitetty
kuviossa 1. Jos etiologia ei alkuvaiheen tutki-
muksissa selvid eiki vastetta ensisijaishoidoil-
le (ks. alla) saavuteta, edetidn harkinnan mu-
kaan geneettisiin ja aineenvaihdunnallisiin jat-
kotutkimuksiin. Lisiksi aivojen kuvantamises-
ta 3 teslan magneettilaitteella voi olla hyotyi.

KUVA 2.

Kortikaalinen kehityshairio kahden kuukauden
ikdisella lapsella.

Hairiot nakyvat infantiilispasmeihin sairastuneen lapsen
vasemmassa takaraivolohkossa (nuolet).
1,5 teslan magneettikuva, T2-painotteiset kuvat.

Esimerkiksi aivojen kuorikerroksen kehitys-
hiiriét (kuva 2) eivit vilttimattd tule nikyviin
ensimmiisissi kuvissa.

Ensisijaishoidot ja muu ladkehoito

Infantiilispasmien hoito aloitetaan mahdolli-
simman nopeasti. Jo yli vitkon mittainen viive
spasmien ilmaantumisesta hoidon aloittami-
seen voi heikentdi lapsen kehitysennustetta
(11). Hoidon tavoitteena kaikilla lapsilla on saa-
da spasmit loppumaan kokonaan. Jos spasmien
etiologia on tuntematon, hyviin hoitovastee-
seen vaaditaan lisiksi EEG:n normalisoitumi-
nen. Niilld lapsilla, joiden epilepsian syy on
tunnistettu, tavoitteena on hypsarytmian ja
multifokaalisten piikkien viistyminen.

Ensisijaiset hoidot ovat hormonaalinen
ACTH-hoito eli synteettinen pitkdvaikutteinen
tetrakosaktidi tai vigabatriini (1). ACTH:n voi
korvata prednisolonilla, mikili sopivaa ACTH-
valmistetta ei ole saatavilla. Tutkimuksiin tullei-
den lasten ensisijaishoito tulee aloittaa 1-3 vuo-
rokauden sisilld infantiilispasmioireyhtyman
toteamisesta.

Alkututkimusten aikana voidaan antaa pyri-
doksiinia 150 mg/vrk niille lapsille, joiden spas-
mien syy ei ole selvill, koska se saattaa lopettaa
spasmit joiltakin potilailta (1). Pyridoksiinin
antaminen ei kuitenkaan saa viivistyttii ensi-
sijaishoidon aloitusta. Hormonaalinen hoito on
ensisijainen niille lapsille, joiden infantiilispas-
mien etiologia on tuntematon, koska se saattaa
lopettaa spasmit tehokkaammin kuin vigabatrii-
ni ja parantaa kehitysennustetta (1). Vigabatriini
on ensijainen tuberoosiskleroosiin liittyvien in-
fantiilispasmien hoidossa (1). Sitd voi harkita en-
simmdiseksi hoidoksi my®6s niille lapsille, joilla
on jokin muu rakenteellinen syy spasmeihin,
koska heidin kehitysennusteensa nayttii olevan
samanlainen sekd ATCH- etti vigabatriinihoi-
don jilkeen (1). Vigabatriini on ensisijainen
myds, jos ACTH on vasta-aiheinen esimerkiksi
akuutin infektion vuoksi. HYKS:ssi kiytossi ole-
va hoito-ohjelma on esitetty taulukossa 2.

Mikali spasmit eivit lopu ensimmaiseksi vali-
tulla hoidolla kahden ensimmaiisen hoitoviikon
aikana, suositellaan siirtymistd toiseen ensisi-
jaishoitoon. Jos vigabatriinihoidon aikana spas-
mit ovat selvisti vihentyneet tai olleet tauolla,
ladke voidaan jittdid ACTH-hoidon rinnalle. Mi-
kali kliiniset spasmit loppuvat ensisijaishoidol-
la, suositellaan hoitovasteen tarkistamista uni-
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Vanhempien epdily lapsen kehityksen
taantumisesta tai pysdhtymisestd on
otettava vakavasti ja IGhetettdvd lapsi
Jjatkotutkimuksiin.

tai video-EEG:114 kaksi viikkoa spasmien loppu-
misen jilkeen.

Sekd ACTH etti vigabatriini voivat aiheuttaa
vakavia haittavaikutuksia (taulukko 2). Hydro-
kortisonikorvaus on tarpeen ACTH- ja pred-
nisolonihoidon jilkeen, kunnes elimistén oma
glukokortikoidituotanto on palautunut nor-
maaliksi. Vigabatriinihoitoon liittyvin niko-

kenttipuutosriskin vuoksi vigabatriinia suo-
sitellaan vaihdettavaksi 6 kuukauden jilkeen
muuhun epilepsialiikkeeseen (esimerkiksi
valproaattiin), jos lapsen hoitovaste on saavu-
tettu ja spasmien syy on tunnistettu (1). Tunte-
mattoman etiologiaryhmain lapsilta ldike voi-
daan lopettaa jo 3 kk:n kuluttua spasmien lop-
pumisesta (1). Jos vigabatriini on tehoton, se
puretaan nopeasti pois.

Muiden epilepsialdikkeiden tehosta infantii-
lispasmeihin on niukasti ndytt64. Ensisijais-
laakkeille hoitoresistentin infantiilispasmioi-
reyhtymin hoidossa voidaan kiyttdd valproaat-
tia, bentsodiatsepiineja (klobatsaami tai nitra-
tsepaami), topiramaattia tai lamotrigiinia (1).

TAULUKKO 2.

HYKS:ssa infantiilispasmien ensisijaisessa ladkehoidossa kdytetyt annokset, hoitoajat sekd mahdollisia haittavaikutuksia.

Hoidon purkaminen

ACTH-hoito! Prednisoloni! Vigabatriini?
(synteettinen pitkdvaikutteinen (jos ACTH:ta ei ole saatavilla)
tetrakosaktidi)
Annostelu Viikko 1 Viikko 1 Aloitusannos
0,5 mg x 1 joka toinen pdiva, 10 mg x 4/vrk. 50 mg/kg/vrk kahtena annoksena.
yhteensa 4 annosta.
Viikko 2 Viikko 2 Annosten lisdys

Jos spasmit ovat loppuneet, jatketaan
seuraavat 4 annosta samalla tavalla.
Jos spasmit jatkuvat, suurennetaan
annos 0,75 mg x 1.

Kahdeksannen pistoksen jalkeen
pidetdan 1 vrk:n tauko ennen
prednisoloniin siirtymista.

Jos ACTH-annos oli 0,5 mg
prednisolonia, jatketaan viiden pdivéan
jaksoissa annoksilla 15 mg x 2,

10 mg x 2ja10 mg x 1.

Jos ACTH-annos oli 0,75 mg
prednisolonia, jatketaan viiden paivéan
jaksoissa annoksilla 20 mg x 2,

10mg x 2ja10 mg x 1.

Jos spasmit ovat loppuneet, jatketaan
toinen viikko samalla annoksella.

Jos spasmit jatkuvat nostetaan annos
ad 20 mg x 3.

Jos toisen viikon annos oli 40 mg/vrk,
jatketaan pienenevin annoksin viiden
pdivan jaksoissa 15 mg x 2, 10 mg x 2
jalomgx 1.

Jos toisen hoitoviikon annos oli

60 mg/vrk, jatketaan pienenevin
annoksin viiden pdivan jaksoissa
20mg x 2,10 mg x 2ja10 mg x 1.

Mikaéli hoitovastetta ei saavuteta,
lisataén annosta 3 vrk:n vélein ad
150-200 mg/kg/vrk.

Vigabatriinihoito puretaan 6 kk spasmien
loppumisen jélkeen, jos spasmien syy on
tunnettu. Tarvittaessa vaihdetaan esim.
valproaattiin. Jos spasmien etiologia on
tuntematon, voidaan lopettaa 3 kk
spasmien loppumisesta.

Vasta-aiheet

Vakavat haittavaikutukset

Muita haittavaikutuksia

Huono yleistila ja kuumeinen infektio. Jos epdillddn sydanvikaa tai synnynndista
sytomegalovirusinfektiota, suositellaan kardiologin tai infektiolddkarin konsultaatiota.

Vaikea infektio, elektrolyyttihdirio, verenpaineen nousu,
lisamunuaisakselin toimintahdirio.

Artyneisyys, uniongelmat, verensokerin nousu, painon nousu,
luuston heikkeneminen, pankreatiittiriski, silmanpaineen nousu.

Ei ehdottomia vasta-aiheita.
Pysyvd nakokentdn kaventuminen.

Talamus- ja tyvitumakealueen
magneettikuvassa ndkyvat muutokset,
jotka vdistyvat hoidon loputtua.
Liikehdirio, vasymys, uniongelmat,
artyneisyys.

1Annokset perustuvat UKISS:

perustuvat yt

3).

kaytetty iin (Lux AL, Edwards SW, Hancock E ym. The United Kingdom Infantile Spasms Study comparing vigabatrin with prednisolone or tetracosactide at 14 days:
a multicentre, randomised controlled trial. Lancet 2004;364:1773-78).
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Ketogeenisti dieettid (12) voidaan tarvittaessa
harkita lifkehoidon lisini (3).

Epilepsiakirurgia
Infantiilispasmien syynd voi olla yhteen aivo-
lohkoon tai aivopuoliskoon rajoittuva raken-
teellinen poikkeavuus, jolloin leikkaushoito voi
parhaimmillaan parantaa lapsen epilepsian.
Useimmiten tillainen syy nikyy magneettiku-
vassa, mutta etenkin paikallista kuorikerroksen
kehityshiiri6ti voi olla vaikea havaita. Merkkei-
ni toispuolisesta rakenteellisesta etiologiasta
voidaan nihdi episymmetrisid spasmeja ja
EEG-poikkeavuuksia, mutta symmetriset 16y-
dokset eivit poissulje leikkaushoidon mahdolli-
suutta. My6s palliatiivinen vagusstimulaattori-
hoito voi tulla kyseeseen joillekin lapsille.
Leikkaushoidon mahdollisuus pitii arvioida
yliopistollisen sairaalan lastenneurologisessa
yksikossi kaikille lapsille, joiden spasmit ovat
hoitoresistenttejd, eivitkd johdu etenevisti aivo-
sairaudesta. Epilepsiakirurgia on keskitetty
HYKS:iin ja Kuopion yliopistolliseen keskus-
sairaalaan. Kehitysvammaisuus sininsi ei ole
leikkaushoidon vasta-aihe.

Seuranta

Jos tuntemattomasta syystd alkaneet spasmit
ovat loppuneet ja lapsen kehitys todetaan 2-vuo-
tiaana normaaliksi, voidaan seurantaa jatkaa
neuvolassa. Muiden osalta epilepsian hoito ja ke-
hityksen seuranta tapahtuvat yksil6llisen tarpeen
mukaan lastenneurologisessa yksikossi tai myo-
hemmin kehitysvammahuollossa. Kaikille viga-
batriinia saaneille lapsille suositellaan silmilai-
kirin tutkimusta puoli vuotta hoidon aloittami-
sen jalkeen. Nakokenttitutkimus uusitaan 7 vuo-

den kehitysiin saavuttaneille lapsille, jolloin tut-
kimuksen tekeminen luotettavasti onnistuu.

Ennuste

Ennusteen kannalta ratkaisevia tekijoitd ovat
etiologia ja hoitovaste. Infantiilispasmioireyhty-
mi itsessdin vaikuttaa kehitysennusteeseen, ja
mikili spasmit ovat hoitoresistentteji, kehitys-
ennuste on huono. Nopea hoidon aloitus voi
parantaa kehitysennustetta (11). Tuntematto-
man etiologian ryhmastd suurin osa asianmu-
kaisesti hoidetuista lapsista kehittyy normaalis-
ti. Suurin osa niistd lapsista, joilla infantiili-
spasmien syy on tunnettu, todetaan seurannas-
sa kehitysvammaisiksi (13,14). Spasmit saadaan
loppumaan vuoden ikiin mennessi lihes kai-
kilta lapsilta, joiden spasmien syy on tuntema-
ton ja yli puolella niisti, joilla syy on tunnettu
(10). Hoitoresistentit spasmit muuntuvat usein
toonisiksi kohtauksiksi, ja epilepsia voi muun-
tua Lennox-Gastaut'n oireyhtymiksi. My6s pai-
kallisalkuista epilepsiaa voi my6hemmin esiin-

tyd (2,3).

Lopuksi

Infantiilispasmioireyhtymén oireiden tunnista-
minen on tirkedd kaikilla imevdisid hoitavilla
terveydenhuollon sektoreilla. Vanhempien huo-
li imeviisikdisen kehityksen pysidhtymisesti tai
taantumisesta tulisi nopeasti johtaa jatkotutki-
muksiin. Etiologia on ennusteen kannalta mer-
kittdvin tekiji, mutta my6s hoidon aloituksen
viivistyminen heikentii kehitysennustetta. Jos
ensisijaishoidot eivit auta, muiden hoitomah-
dollisuuksien kartoittaminen jo aikaisessa vai-
heessa on tirkeds. @

English summary | www laakarilehti fi | in english
Do you recognize infantile spasms? Early treatment may improve developmental outcome
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English summary

SUSANNA LEIVONEN

et | [)0 yOU recognize infantile spasms?

Helsinki University Hospital,
Hospital for Children and

ottt | F3rly treatment may improve
developmental outcome

EIJA GAILY

Infantile spasm syndrome is characterized by infantile spasms, an electroencephalographic pattern called
hypsarrhythmia, and developmental arrest or regression, which may also occur before the onset of spasms.
The onset peaks at around 5-7 months of age. The spasms usually present in clusters, but single spasms or
other types of seizures also occur. The underlying aetiology of infantile spasms may be structural, metabolic,
genetic or unknown. The initial assessment including history, physical examination and MRI reveals the
aetiology in more than half of the patients. Appropriate treatment should be started within a few days as
delaying therapy for even one week may impair neurodevelopmental outcome. The first-line treatments are
synthetic long-acting ACTH (replaced by prednisolone if not available) or vigabatrin. The evidence for the
efficacy of other medications is scarce. If drug treatments are not effective, the infants should be evaluated
for epilepsy surgery. A ketogenic diet may be helpful for some children. Aetiology and rapid response to
treatment are the most important determinants for prognosis. Unknown aetiology is usually associated
with a normal neurodevelopmental outcome in appropriately treated children. Identified aetiology is often
associated with a poor neurodevelopmental outcome. Infantile spasms should be suspected and recognized
early in all health care services treating infants. If the parents suspect developmental arrest or if infantile
spasms have been observed, the child should be referred to a child neurology unit within a few days.
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Oheisaineisto 1.

Video viiden kuukauden ikdisen lapsen infantiilispasmeista.

Video sisdltad spasmisarjan keskeltd koukistusspasmeja (klo 00:07, 00:30,00:55, 01:30 ja 01:40) ja vdhdoireisia spasmeja, joissa silmdt ja ensimmai-
sessd myos leuka kaantyvat ylos (klo 00:12, 00:29, 00:33, 01:06, 01:11, 00:19, 00.26, 00:37, 00:42, 01:02, 01:12).

Oheisaineisto 2.

Multifokaalisia piikkeja, jotka tulevat runsaimmin esiin taka-alueilla.

Vasemmassa aivopuoliskossa on taka-alueelle painottunut hidasaaltohdirio. 11 kuukauden ikdisen lapsen EEG, etiologiaksi epdilty aivokuoren paikallista
kehityshairiotd.
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Oheisaineisto 3.

Spasmiin liittyva symmetrinen paroksysmaalisen nopean toiminnan purkaus (nuolet).
Kyseessd on sama potilas kuin kuvassa 1.
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Oheisaineisto 4.

Paroksysmaalisen nopean toiminnan purkauksen lisdksi tai ainoana loydoksena spasmiin voi liittya hidasaalto ja EEG:n vaimeneminen
(nuoli).

Hypsarytmia tyypillisesti vaimenee ennen spasmia, kuten on tapahtunut tassékin neljan kuukauden ikdisen lapsen EEG:ssd. Etiologia: aivokuoren kehityshdirio.
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