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OLGU
e 11 yas 9 aylik erkek hasta

e Yakinma: Ates yiiksekligi, karaciger
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OYKU

e Ug giindiir ateg => seftriakson tedavisi (6 giin)

e Atesinin dismemesi,
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e akciger sag tarafinda plevral effiizyon

gelismesi (izerine ileri tetkik ve tedavi igin sevk



OZGECMIS

e 3 yil 6nce ¢ift gérme, her iki gozde ige kayma=>

e G0z dibi incelemesinde iki yanh papil 6demi,
kranial MR ve lomber ponksiyon normal

e Tani: Psadotimor serebri => Diazomid 6 ay

o Izlem: Cift gormesi diizelmis, g6z muayenesinde
sol goz damarinda incelme ve gérme alaninin
daraldigi tespit edilmis.

e Noroloji ve hematoloji : Trombofili taramasi
negatif




OZGECMIS

e Tekrar eski kranial MR degerlendirildiginde: sag sinus
ven trombozu, 6 ay enoksaparin ve 6 ay kumadin
uygulanmis.

e Kontrol kranial MR: Normal

e 5 yildir devam eden bas agrilari nedeniyle yapilan EEG
normal bulunmus.

e Bes yildir yilda 3-10 kez agzinda agrili aftlari olup 3-5
glinde iyilesiyormus.




SOYGECMIS

e Anne:35y-sag/saglikli

e Baba:41ly-sag/saglikli

e 1cocuk:16y/erkek/sag-saglikli
e 2.cocuk:Hastamiz

e 3.cocuk:ly/Kiz/sag-saglikli

e Dayida ARA 6ykisl mevcut. Kalp kapakgiklari
degismis.
e Babaannede SVO oykisi mevcut. Sag.



FIZIK MUAYENE 3

" Nez: H6/dk VA: 27 kg (3-10p)

. 23'32” $9§a(y'osé}12hi/\/i§mda) Boy: 132,5 cm (3-10p)
e TA:100/60 mmhg

Cilt soluk. Dokinti yok.
Sag akciger bazalde solunum sesleri azalmis, ral yok.
Mezokardiyak odakta 1/6 sistolik Gfiridmd var.

Karin gergin, yiizeyel venler belirgin, karaciger sag lob 5 cm, sol lob
6 cm sert, palpe ediliyor.

Kulak burun bogaz muayenesi dogal.
Kas glici tim extremitelerde 5/5.
> Kraniyal sinir muayenesi dogal. DTR'ler normoaktif.
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LABORATUAR :

o /FJ\QCY\T}O%O]?LH=9,3 g/dL e Ferritin 54 ng/ml

. WRC: 15746/mel o Blg vu’rqmm:367 pg/ml

o NEU: 11061/mcL e Folik asit 8,5 ng/ml

e PLT:187.200/mcL

e CRP5,74g/dL

e ESR 30 mm/h

e AST:. 71

¢ ALT:77 e Periferik yaymas: %54

e Albumin 2,8 gr/dl PNL, %36 lenfosit %10

o | | monosit, eritrositler
Dugnegmlfanlzlc?Mmyasal incelemesi hipokrom mikrositer.
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Koagulasyon e Viris seroloji ve brucella
incelemelerinde; negatif.
e PT:153sn e Kilturlerinde ureme olmadi.
e aPTT23,3sn o ANA, AntiDsDNA, ASMA,
e INR125 ENA taramasi, LKM
e Fibrinojen 4,64 g/dL (2-4) negatif.
e Protein C:%98 (70-130) e Antikardiolipin,
e Protein 5:%147 (60-140) antifosfolipid antikorlari ve
e Antitrombin %105. (80-120) lupus antikoagulani negatif
e C3, C4 normal sinirlarda. bulundu.
Antikardiolipin, antifosfolipid ¢ Genetik trombofili
antikorlar: ve lupus anelinde:

antikoagulani negatif bulundu. MTHFR(C677T):HETEROZIG
OT.



GORUNTULEMELER

e 05/01/2018 Toraks USG: Sag plevral mesafede 3cm
plevral eff.

e 05/01/2018 Batin Doppler USG: KC boyutlar: artmis.
Safra kesesi kontrakte ve duvar kalinligi artmis. Dalak
boyutlari artmis.(114mm) Batinda perihepatik alanda ve
batin alt kadranda az miktarda serbest sivi.

e 10/01/2018 Portal Doppler USG: Ana portal ven ve
tim dallart agik???




PATOLOJIK BULGULAR
o Ates

e Anemi

o Akut faz yiksekligi

e Hepatomegali

e Pulmoner effiizyon

e Yilda 3-10 defa tekrarlayan oral aftlar

e Psodotimor serebri ve sinis venoz trombozu
oykisu

e 6.sinir paralizisi (¢ift gorme sikayeti, bilateral
disa bakis kisitliligi oykdisti)

e Nazalde bilateral gorme alani kaybi




e ON TANINIZ NEDIR???




KLINIK IZLEM

e Hastaya pnomoni-parapnomonik efiizyon
tanisi ile ampisilin sulbaktam+klaritromisin
baslandi. Batin USG hepatomegali disinda
normal bulundu.

e Yatisinin 10. glininde plevral eflizyonu
azalan hastanin atesinin sebat etmesi,
karacigerinin blylmeye devam etmesi ve
anemisinin derinlegmesi lizerine yapilan
kemik iligi aspirasyonu normal bulundu.




KLINIK IZLEM

e 15.01.2018: EKOkardiyografi: sag atrium ve
vena cava inferiorda trombus saptand..

e Hastanin tedavisi infektif endokardit
tanisiyla seftriakson ve gentamisine
degigtirildi ve unfraksiyone heparin
inflizyonu baslandi.




KLINIK IZLEM

15/01/2018 Batin BT Anjio:

Arteryal yapilar agik.
Bilateral pulmoner emboli, parankimde infarkt,
Sag atriyum iginde dolum kusuru izlendi.

Vena cava inferior, bilateral iliac venler, vena
porta, vena hepatika (Budd Chiari) oblitere
izlendi.

Karin iginde serbest sivi, karaciger perfiizyonunda
bozulma ve safra kesesi hidropsu oldugu gérdildd.






KLINIK IZLEM

e Gastroenteroloji: Olgu hizla siroza
gidebilir.

Ailesinden onay alind::

e Doku plazminojen aktivatori (tPA) 0,3
mg/kg/saat dozunda heparinin yani sira
baslandi (17.01.2018).




BEHCET 'TXX

HASTALIGI oo

o

e Mukokutanoz doku, gézlen ,
eklemler, damarlar, mss ve
gis'i etkileyen ataklar halinde
seyreden ve nedeni tam
olarak aydinlatilamamis bir
vaskilopatidir.

e Her boyutta arter ve ven
tutulumu oldugu igin degisken
damar vaskadiliti olarak
siniflandirilmistir.

e Hastalik ilk kez 1937 yilinda
Hulusi Beh¢et tarafindan
tanimlanmistir.




International Classification
Criteria for Behget's Disease
(2015 pediatrik)

Madde Tanmmlama Deger

Tekrarlayan oral Yildaen az 3 atak 1
aftlar

Genital iilser Genellikle skarla '
iyilesen

Goz lezyonlan Anterior '
uveit,posterior
tiveit, retinal vaskiilit

Norolojik lezyon 1

Vaskiiler lezyon Venoz tromboz,arterial 1
tromboz,anevrizma

Cilt lezyonlan Eritema 1

Nodosum, Folikiilit, Ak
neiform lezyonlar




ETIYOLOJI

e Behget hastaliginin etiyolojisi belli degil.
e Gii¢lii bir genetik igerigi bulunmaktadir.

e HLA - Bb ve HLA - Bb1 Behget hastaligi ile
iliskilendirilmektedir.




EPIDEMIYOLOJI

o Pek ¢ok vaka Kuzey €in , Iran(1000 kigidel) ve
Turkiye'de (10000de 37) bildirilmektedir.

e Cocuklarda Behget hastaliginin prevelansi bilinmiyor.

e Cocuklarda Behget hastaligi genellikle az semptomla
seyreder , tani almasi 3-5 yili bulabilir.



TANI

e Hastaligin 6zqgln bir laboratuvar verisi yoktur.

e Hastalik aktivitesi ile iligkili olarak yiiksek
akut faz yaniti olabilir.

e Otoantikorlarin pozitif olmasi beklenen bir
bulgu degildir.

e Son yapilan ¢alismalar IL-17 ve IL-23 ‘Un
Behget patogenezinde roli oldugunu
gostermigtir.



e Paterji testi pozitifligi olmasi artik gocuklarda
ve erigkinlerde Behget tanisi koymak igin
zorunlu bir kriter degildir.



KLINIK i

o Ates
e Oral aft (agrili, yilda 3'den fazla, genelde tek lezyon)
e Skarli genital ilser
e Eklem tutulumu (sekel birakmayan oligoartikiiler tip )

e G0z tutulumu (0n - arka uveit , retinal vaskilit , papil
odem)

e Vaskiler tutulum (6zellikle venoz sistem , nadiren
DVT, Budd-Chiari sendromu )




KLINIK

e Norolojik Tutulum ( Beyin sapi, serebellar yakinmalar,
sfinkter kusurlar:, davranis bozukluklar:, dural siniis
trombozu , basagrisi ve papil ddem, psedotumor
serebri )

e Cilt Lezyonlari ( Akne benzeri dokintdler, yalanc
folikiilitler, eritama nodosum )

e GIS tutulumu (izole karin agrisi, kanama, perforasyon

o Diger sistem (plevral effiizyon, LAP, perikardift,
myokardit, glomerulonefrit)




TEDAVI

e Kolsisin : Yineleyen oral ve genital ilserleri kontrol
altina almak igin ve eritema nodosum varliginda sik¢a
kullanthr.

e Topikal steroid: Tek basina oral aft veya genital
tlserler igin 6ncelikle topikal tedaviler kullanilir.

e Immun supresif tedavi: Ilerleyici vaskiiler, nérolojik
ve g0z tutulumu olan olgularda steroid ve immiin
baskilayici tedaviler es zamanl kullanilabilir.(
azatioprin , siklosuparin , siklofosfamid)



Klinik izlem-Trombolitik tedavi
1. giin

e Dordinci saatte sizinti seklinde burun kanamasi
gorilince tPA 0,25 mg/kg/saat dozuna diisiildd.

e Kanama durunca 7.saatte doz 0.3mg/kg/saate
arttirild.

e 16 saat sonunda karin balgesine yapilan doppler
USG ile portal, hepatik ve vena cava inferiorun
distalinde akimlar izlendi.

e Ekokardiyografide 19. saatte sag atriyumdaki
trombius kiclilmis ancak vena cava inferiorun
kalbe yakin béliminde trombis devam
etmekteydi. ,



Klinik izlem-Trombolitik tedavi
2. gln

tPA tedavisinin ikinci |g(jn(jnde hastada Ust gastrointestinal
sistem kanamas: gordldd, hemoglobinde 2 gramlik disus
saptand..

Eritrosit slispansiyonu, antiasit ve proton pompa inhibitori
basland..

Doppler USG de 45.saatte sadece vena cava inferiorun kalbe
giris bélimindeki 3,5 mm ¢aptaki frombis diginda venlerde
akim normaldi.

Ekokardiyografi 46.saatte hem sag atriumdaki, hem de vena
kava inferiordaki frombusiin eridigini gosterdi.

tPA ve heparin sonlandirild.

Karin gerginligi kayboldu, karin duvarindaki belirginlesen
venler siliklesti ve karacigerde kiigtilme baslad:.

Enoksiparin 1 mg/kg/doz 12 saat ara ile basland..



Klinik izlem

e Cocuk Romatoloji: Hastaya nérolojik, goz ve
vaskiler semptomlarinin varligi nedeniyle
on planda Behget Hastaligr diiglintlerek
azatioprin ve steroid tedavisi bagland..

e Cocuk Enfeksiyon: Gentamisin tedavisi
14 glinde kesildi. Seftriakson 6 haftaya
tamamlanacak.



Cocukta trombolitik tedavi

endikasyonlari
Trombolitik tedavi: cerrahi, ilacla

Ilaglar: Streptokinaz, iirokinaz, tPA
(anteplaz)
Endikasyon:

eBu ilaglarin ¢ocuklarda endikasyonu yok.
(Retrospektif bir ¢calisma gerektiriyor ve vaka
sayisi az.)Ancak aile onami ile uygulanabilir.

e¢Organ veya ekstremite kaybina neden
olabilecek major damar trombozu

e Hayat tehdit eden tromboz (pulmoner
emboli)
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Abstract So to:

Feduction of thrombus size and recanalization of vessels after deep vein thrombosis (DWVT) are immportant
goals to prevent recurrent thrombosis and development of post-thrombotic syndrome. Thrombolysis 1s
effective but concern for bleeding complications has limated 1ts use in children. We retrospectively
analvzed data for children with DWVT treated with a low-dose systemic tissue plasminogen activator (tPA)
regimen. Dwenty-three pediatric patients {12 males and 11 females, median age 12 vears) received low-
dose syvstemic tPA | inmniated at 0.03 to 0.086 mg'kg'hr for a median of 24 hours (range 12—48 hours). Of 20
patients imaged within 24 hours of therapwv, six (30%) showed partial to complete thrombus resolution.

Eight patients subsequently received mncreased tPA at 012 mg'kg'hr for an additional 24 hours (range 12—

ny

36 hours). Six of these sight {75%:) patients responded to the increased dose. The overall response at the

end of thrombolytic therapy was 59% (13/22). Two bleeding complications without serious sequelas

IR} AU

occurred. Low-dose tPA administration leads to a substantial response rate although the risk of bleeding

[
o

remains unclear. A prospective multicenter trial of low-dose thrombolytic therapy in children with acute
D%WT 1z warranted.
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Kevwords: Children, Thrombeolvsis, Thrombosis, Tissue plasminogen activator
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e Bu yayinda ise trombozun erken doneminde digsik doz
tPA baglamanin standart doza gére ¢ok daha giivenilir
ve etkili oldugunu gosterilmekte.

e Biylklerde yapilan ¢alismalara gore; trombolitik
tedavinin heparine gére posttrombotik
sendromu(tromboz iliskili morbidite ve mortalite)
azalttigi fakat kanama riskini arttirdigi gorilmis.



e Diisiik doz tPA(0,01-0,06mg/kg/sa)
e Standart doz tPA(0,1-0,5mg/kg/sa)

e 23 pediatrik hastada yapilan retrospektif
calismada

-759 Trombolitik tedaviye tam yanit
-7041 Parsiyel rezolisyon




Eve gotiirecegimiz mesajlar

e Norolojik ve vaskiler yakinmalarin uzun sireli
birlikteliginde ayirici tanida akla BEHCET
hastaligi da gelmeli.

e Yaygin trombusi olan ve trombusin hayati risk
tasidigi, cerrahi yapilamayacak hastalarda tPA
inflizyonunun da bir segenek oldugu akla
gelmelidir.



