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2 yas, 9 ay erkek hasta

Sikayeti:
Ates yuksekligi
Nobet gecirme
Bilin¢ bulanikligi



HIKAYESI:

2 glindiir 40°C’y1 bulan atesi olan hastaya dis
merkezde USYE tanis1 konulmus, sonrasinda evde
hastanin absans tarzda nobeti olmus.

Bilin¢ bulanikligi mevcutmus.

Dis merkeze tekrar bagvurmuslar ve hastanede tekrar
nobet gecirmesi tizerine hastaya rektal diazepam
yapilmis.

Yarim saat sonra bu kez agzini sapirdatma ve dis

gicirdatma gseklinde nobeti olunca hasta, cocuk acil
servisimize sevk edilmis.



OZGECMIS:

Prenatal: Annenin 2. gebeligi. Gebeligi
boyunca diuzenli doktor kontrolii var.
Takiplerinde bir patoloj1 saptanmamus.
Gebehk sirasinda sigara, alkol, madde
kullanimi, radyasyon maruz1yet1 1drar yolu
enfek81yonu dokiuintuli veya atesh hastahk
geclrme Oykiisu yok.

Natal: Hastanede 36 haftalikken sezeryan ile
dogmus

Postnatal: Solunum sikintis1 nedeniyle 14
giin ¢cocuk yogun bakimda kalmis. Ikter
slyanoz oykisu yok.



SOYGECMIS:

Anne: 34 yasinda, 6gretmen, SS.
Baba: 34 yasinda, 6gretmen, SS.
Anne ve baba arasinda akrabalik 1ligkisi yok.

1. cocuk: 11 yas, kiz.
2. cocuk: Hastamaz.
3. cocuk: Tkiz kardesi, 2 yas 9 ay, saglikli



F1Z1K MUAYANE:

Yasamsal bulgular:

Ates: 37,4°C
Tansiyon: 126/96 mm Hg
Nabiz: 98/dk

Solunum sayisi: 40/dk

Ag: 12 kg (8. p)
Boy: 95 cm (65 p)



F1ZIK MUAYENE:

Genel durum: Kotu.

Cilt: Turgor, tonus dogal. Ikter, siyanoz, petesi, purpura, 6dem yok. Hafif

dehidrate goriinimde.
Bas boyun: Sacli deri dogal. Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle ve LAP yok.

Gozler: Isik refleksi sagda pozitif, solda negatif. Indirekt 1g1k refleksi negatif.
Pupiller anizokorik. Sag pupil midriyazis, sol pupilde ise myozis mevcut.

Konjonktivalar ve skleralar dogal.

Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlar1 dogal. Burun tikanikligi, akintisi

yok. Orofarenks hiperemik.



F1Z1K MUAYENE:

O Kardiyovaskiiler: S1 S2 dogal, S3 yok, uftiriim yok, KTA 5.interkostal
aralikta, AFN +/+.

O Solunum sistemi: Her 1ki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Solunum
sesleri dogal,ral yok, ronkiis, ekspiryum uzunlugu yok.

O Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte.Barsak sesleri
normoaktif. Defans, rebound yok. Hepatomegali ve splenomegali yok.

Traube alani acik.



F1ZIK MUAYENE:

oNorolojik muayene:

» Bilin¢ bulanikligr mevcut, agrili uyarana
yanit yok, oryantasyonu tam olarak
degerlendirilemeda.

» Glaskow koma skalasi: 9

» DTR: Net degerlendirilemeda.
» Kas glicii: nonkoopere.

» Plantar yanit: zayif.




LABORATUVAR

BK: 9,5x105/uLL

NOT: 8,5x103/ul

RBC: 5,2x106/ulL

HB: 12,6 g/dL

HCT: %37,1

MCV: 71,2 fLL

PLT: 145x103/uLL

CRP: 1,562 mg/dl
Sedimentasyon: 2 mm/st



LABORATUVAR

BUN: 38 mg/dl
Kreatinin: 1,08 mg/dl
Glukoz: 129 mg/dl
Ca: 8,4 mg/dl

Na: 144 mg/dl

K: 4,11 mg/dl

Mg: 2,38 mg/dl

vV V. VY V VY V V



LABORATUVAR

T.Bil: 0.54 mg/dl
D.Bil: 0,26 mg/dl
ALT: 908 mg/dl
AST: 3.974 mg/dl
T.Protein: 6,3 mg/dl
Albtimin: 4,1 mg/dl
Amonyak:112 ug/dl
PT: 27,1 saniye
APTT:39,4 saniye
INR: 2,61



OLAGAN Di1S1 BULGULAR:

Akut bilin¢ bulaniklig:

Nobet gecirme

2 giindir 40°C’y1 bulan ates

AST, ALT, tre, kreatinin yiuksekligi



On tani: ?



Hastaya kontrasth kraniyal MRI cektirilda.
Sonrasinda LP yapildi.



Kranial MR

Periventrikiiler beyaz cevherde, bilateral talamusta-
mezensefalon diizeyinde, periaquaduktal alanda,
ponsta, serebeller hemisferlerde ve vermiste agirlikh
simetrik yerlesimli cevresel kontrast tutulumu
gosteren difflizyon kisithilig: izlenen T2 hiperintens
gorinim 1zlenmektedir.












BOS Incelemesi:
BOS protein:128,7 mg/dl

BOS glikozu:75 mg/dl (Es zamanli kan sekeri:
84 mg/dl)

Direkt baki: Hiicre gorilmedia.
Gram boyama: Hiicre gorilmedai.



On tani: ?



AYIRICI TANILAR
KLINIK OLARAK:

1.Bakteriyal ve viral enfeksiyonlar
2.Fulminan hepatit

3.Toksik sok

4.Hemolitik tiremik sendrom

5.Reye sendromu

6.Hemorojik sok ve ensefalopati sendromu
7.951cak carpmasi



AYIRICI TANILAR

RADYOLOJIK OLARAK;

1. ADEM

2.Leigh ensefalopatisi

3.Glutarik asidemi

4 .Metilmalonik asidemi

5.Infantil bilateral striatal nekroz
6.Wernicke ensefalopatisi

7.CO zehirlenmesi

8.Vaskiilitler

9.Cidd1 hipoksi veya kafa travmasi



BOS VIRAL PCR

Test

HSV TiP 1 PCR

HSV TiP 2 PCR
ADENOVIRUS PCR
ENTEROVIRUS PCR
PARECHOWVIRUS PCR

Sonug

NE GATIF (-}
NE GATIF (-}
NE GATIF (-}
NE GATIF (-}
NE GATIF (-}




NAZAL VIRAL PCR

VIRUS ADI

Rhunoviriis AB/C negatf
R5VA negatf
RSVE negatf
Adenoviriis negatif
Metapneumoviriis negatif
Bocaviriis 1-2-3-4 POZITIF
Parainfluenza virus -1 negatif
Parainfluenza virus -2 negatif
Parainfluenza virus -3 negatif
Paranfluenza virus - 4 negatif
Coronavirus 229E/NLG3 negatif
Coronavirus OC43/HEUIL negatif
Influenza viriis A POZITIF
Influenza viriis B negatif

Enterovitiis

negatf




Hastanin klinigi, aminotransferaz enzimlerinin
yiuksekligi, MRI bulgulari, BOS analizleri ve
nazal viral PCR’da influenza A tiremesi tizerine
hastada akut nekrotizan ensefalopati distintldi.



AKUT NEKROTIZAN
ENSEFALOPATI




AKUT NEKROTIZAN
ENSEFALOPATI

Akut nekrotizan ensefalopati, ozellikle Asya
tilkelerinde goriilen, nadir, ciddi bir ensefalopati
tablosudur.

Genetik olarak yatkin bireylerde genellikle viral
bir tetikleyici (influenza, HHV-6) sonrasi
meydana gelir.



En belirgin 6zelligi hiperamonyemi olmadan
karaciger enzimlerindeki yiikselmedir.

Ailesel ve tekrarlayan formlar1t RANBP2 gen
mutasyonu 1le 1ligkilidir.

MRI bulgular: talamusta simetrik lezyon
tutulumlar 1le karakterizedir



Table 598-4 | Diagnostic Criteria for Acute Necrotizing

Encephalopathy of Childhood

1. Acute encephalopathy following (1-2 days) a febrile disease.
Rapid deterioration in the level of consciousness. Seizures.

2. Mo cerebrospinal fluid pleoccytosis. Increase in cerebrospinal fluid
protein.

3. CT or MRI evidence of symmetric, multifocal brain lesions.
Involverment of the bilateral thalami. Lesions also common in the
cerebral periventricular white matter, internal capsule, putamen,
upper brainstem tegmentum and cerebellar medulla. No
involvernment of other central nervous system regions.

4. Elevation of serum aminotransferases of variable degrees. No
increase in bloocd ammonia.

5. Exclusion of resembling diseases.

A, Diferential diagnosis from clinical viewpoints.

Overwhelming bacterial and viral infections, and fulminant
hepatitis; toxic shock, hemolytic uremic syndrome, and other
toxin-induced diseases; Reye syndrome, hemorrhagic shock
and encephalopathy syndrome, and heat stroke.

B. Diferential diagnosis from radiclogic viewpoints.

Leigh encephalopathy and related mitochondrial cytopathies;
glutaric acidemia, methylmalonic acidemia, and infantile
bilateral striatal necrosis; Wernicke encephalopathy and
carbon monoxide poisoning; acute disseminated
encephalomyelitis, acute hemorrhagic leukoencephalitis,
other types of encephalitis, and vasculitis; arterial or venous
infection, and the effects of severe hypoxia or head trauma

Modified from Hoshino A, Saitoh M, Oka, et al: Epidemiclogy of acute
encephalopathy in Japan, with emphasis on the association of viruses and
syndromes. Brain Dev 34:337-343, 2012, Table 1.



o MR bulgular:: Bilateral talamus tutulumu olan
simetrik ve multifokal beyin lezyonlar: bulunur.
Lezyonlar serebral periventrikiiler beyaz cevher,
internal kapsil, putamen, tegmentum ve
serebellar medullada bulunur. Diger santral sinir ‘
sistemi bolgelerinde tutulum yoktur.




Hastaligin prognozu genellikle kotudur fakat
baz1 hastalarda steroid ve IVIG tedavisine cevap
bildirilmaistir.

Pulse steroid tedavisinin erken baslanmasi
durumunda, ge¢c donem sekel oraninin daha az
olduguna dair vaka bildirimi seklinde veriler
bulunmaktadir.



NELER YAPTIK ?

3 gin Pulse MP 30 mg/kg/giin verilda.
Nobetler1 1¢in levatirasetam baslanda.

3 hattanin sonunda ekstiibe olarak servise
devredilda.

[zlemde bilinci tam olarak acilmamakla
birlikte sesli uyarana dogru basim
cevirmeye bagladi.



[zlemde perioral diskinezilerin ¢ok artmasi,
klinik ve EEG’de ensefalopati hali devam etmesi
lizerine otoimmiin ensefalit 6n tanisi ile serumda
NMDA reseptor antikorlar: calisilmas: icin 1.U.
Capa Tip Fak.” ne serum gonderildi

Plazmaferez 10 seans planlandi. 5 dozunu alda.



o Tesekkiurler.




