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5 yas kiz hasta

Sikayeti: Burun kanamasi, burun akintisi



Hikayesi: 1 haftadir ates, 6kstrik burun

akintisi ve bulantis1 mevcut. Evde ates diistrtici
kullanmislar. 31.01.2016 da burnundan 2 kez kan
gelmesi lizerine cocuk acile basvurmus. 1 kez

de agizindan kan gelmis. Ates 38,5 Idrar yaparken
yanmasi yokmus



Ozgecmis: Ozellik yok

Soygecmis:

Anne :26 yas, sag,saglikli ,ev hanimai
Baba:28 yas, sag,saglikli, serbest meslek
1. cocuk :9 yasg, erkek,sag ,saglikh
2.cocuk : Hastamiz



F1ZIK MUAYENE

Ates: 36,7 C
Nabiz: 109/dk
TA:100/50 mmHg
Sp02:% 98

SS. 1 20/dk

Boy: 107cm (25-50P)
Kilo: 18 kg (25-50P)



F1ZIK MUAYENE

Genel durum: 1y1 cevreyle 1lgili oryante koopere

Cilt: Turgor, tonus dogal, 6dem, 1ikter, siyanoz, petesi,
purpura, pigmentasyon bozuklugu yok

Bas-boyun: Sac-sacli der1 dogal. Kafa yapisi simetrik.
Boyunda kitle LAP yok

Kulak-burun bogaz: Bilateral kulak zar1 dogal.
Orafarenk ve tonsiller dogal

Kardiyovaskiiler: S1,S2 dogal,S3 yok. Ufiiriim yok .
Femoral atardamar nabizlari iki yanli alimiyor.

Solunum: Her 1ki gogilis yarisi solunuma esit
katiliyor. Morarim, solunum sikintisi, takipne yok.
Cekilme yok. Hisilt1 yok. Dinlemekle ral, ronkiis,
ekspiryum uzunlugu yok.



F1ZIK MUAYENE

Gastrointestinal: Damarlanma normal. Bagirsak
sesleri dogal. Ufiiriim yok. Duyarlik, defans,
rebound yok. Karaciger sag ve sol lobu ele
gelmiyor. Dalak ele gelmiyor. Traube alani acik.

(Genitouriner: Haricen kiz
Néroloji: Ozellik yok dogal



LABORATUVAR

HGB:12,6 g/dl GLU: 111 mg/dl
WBC:1310/mm3 CRE:0,38 mg/dl
NEU:422 /mm3 BUN:11 mg/dl
LYM:734/mm3 AST:66 IU/dl
PLT:185000/mm3 ALT:24 1U/dl
Total pro:7,2 g/dl
Alb:4,5 g/dl
CRP:0,01 Na:136 mEq/dl

K:3,59 mEq/dl
Cl:104 mEq/dl

INR:0,87 Ca:8,5 mg/dl

APTT:27,5 sec P:3,5 mg/dl
Mg:2,05 mg/dl

Idrar mikroskopisi: Eritrosit- LDH: 336 mg/dl

l6kosit yok Urik Asit:3,2 mg/dl



ON TAN:?




Periferik Yayma;
%36 notrofil
%60 lenfosit
% 4 monosit
Atipik hiicre yok
Eritrosit morfolojisi normal



ENFEKSIYONA BAGL: NOTROPENI




KLINIK IZLEM

Hastanin kan ve idrar kiltirler: alindi:
Ateg takibi yapild:

Hastanin atesi, takibin 36. saatinde geriledi






NOTROPENI

Notropeniler yenidogan doneminden cocukluk
caginin sonuna kadar, bazen asemptomatik,
bazen hafif, bazen de 6liimciil seyreden klinik
tablolara neden olur.



NOTROPENI SINIRI

Mutlak notrofil sayisinin (MNS)
bir yasina kadar 1.000/mm3,

bir yasindan sonra 1.500/mm3’iin altina
diismesine denir.

Notropeninin agirligt MNS ile direk iligkilidir.
Buna gore:

Agir notropeni : MNS <500/mm3
Orta notropeni : MNS 500-1.000/mm3

Hafif notropeni : MNS 1.000-1.500/mm3 olarak
tanimlanir.



TARIHCE

[1k konjenital nétropeni 1950 yilinda Isvecli
Kostmann tarafindan infantil genetik
agranilositoz adiyla tarif edilmistir.

Daha sonra ayni yazar 1975 yilinda 10 olgu daha
tanimlamis ve bu hastalik literatiire Kostmann
Sendromu olarak gecmigtir

2006’da da Wiskott-Aldrich proteininde nétropeni
tablosuna neden olan mutasyon tanimlanda.



Primer Notropeniler
Graniilositopoez bozukluklar:
Retikiler disgenezi

Siklik n6tropeni

Agir konjenital notropeni ve Kostmann hastalig:

Sendromik nétropeniler

Ribozomal disfonksiyon bozukluklar:

Shwachman-Diamond sendromu
Diskeratozis konjenita
Metabolizma bozukluklar:

Barth sendromu

Glikojen depo hastaligi tip 1b
Pearson sendromu

Vezikiiler transport bozukluklart
Chediak —Higashi sendromu

Cohen sendromu

Griscelli tip 2 sendromu
Hermansky-Pudlak sendromu tip 2
P 14 eksikligi

Immiin fonksiyon bozukluklar:
Kikirdak-Sag hipoplazisi

Hiper-IgM sendromu

Schimke’nin immiin osseoz displazisi
Wiskott-Aldrich Sendromu
Miyelokateksis ve WHIM Sendromu

NOTROPENI SiNIFLAMAS:

Sekonder Notropeniler
Infeksiyonlara bagh

Ilaca bagli notropeni

Otoimmiin noétropeni

Otoimmiin lenfoproliferatif sendrom

Kronik benign nétropeni
Neonatal otoimmiin nétropeni

Neonatal alloimmiin nétropeni

Immiin bozukluklarla birlikte

notropeni
Metabolik hastaliklarla birlikte

Nutrisyonel eksikliklerle birlikte
Retikiiloendotelyal sekestrasyon

Kemik 1ligi infiltrasyonlari
Kronik idiopatik nétropeni



PATOGENEZ

I. azalmis yapima bagl notropeniler
(konjenital ve edinsel)

II. artmis yikima notropeniler
(Immiin,non-immiin)

III. aciga cikma sorunlu notropeni

IV. artmis marjinasyona bagli notropeni
(psodonotropeni)



INFEKSIYONLARA BAGL1 NOTROPENT:

Infeksiyon etkenlerinin hemen hepsi nétropeni
yapabilir.

Virusler genelde hastaligin 1lk 24-48 saati icinde
(viremi dénemi), 3-6 glin sliren noétropeni
ataklarina neden olur.



Viruslerin notropeni yapma mekanizmalar:
soyledir:

1. Notrofillerin sirkiile eden havuzdan marjinal
havuza gecmesi

2. Sekestrasyon
3. Artmis notrofil tiiketimi



Her viriis notropeni yapabilir.
En sik yapanlar
Epstein-Barr
CMV
hepatit A ve B
influenza A ve B
kizamik
RSV
parvovirus B19
kizamikcik
sucicegl virusleridir.



Bakter1 hastaliklarindan
tifo
paratifo
tuberkiiloz
bruselloz
tularemi notropeni yapabilir.
Ayrica sitma sirasinda notropeni gorilebilir.



SEPSISTE PATOGENEZ

Sepsis sirasinda notropeni,
notrofillerin destriiksiyonu ve

kemik 11181 rezervlerinin tiketimai ile 1lgilidir



HASTADA NOTROFIL<500 ISE VE

CIDDI TROMBOSITOPENI, ORGANOMEGALI,

KEMIK AGRISI BULGULARINDAN BIRIVARSA
KEMIK ILIGI HEMEN DEGERLENDIRILIR!

Notropeni ayirici tanisi icin kan sayimi takibi
gerekir. Viral enfeksiyona sekonder diigiintilen
olgularda 1lk kontroli 10 giin sonunda
yapmak yeterlidir. Notropeni devam ediyorsa

1. Tam kan sayimi haftada iki kez alt1 hafta
boyunca yapilir,

2. Altta yatan hastaliklar arastirilir,



Notropenik hastalarda tetkiklere gegmeden hastadan
1y1 bir anamnez alinmali,

Annenin ve tiim ailenin benzer hastaliklari
sor%ulanmah, gecirilmis herhangi bir enfeksiyon,
kullanilmig 1lac 1simler1 ortaya cikarilmalidir.

Hastanin fenotipi incelenmeli, sendromik olup
olmadigina bakilmali, gerektiginde genetik
konsiiltasyonu istenmelidir.

Notropeniye diger sitopenilerin de eslik ettigi
durumlarda, kemik 1ligini istila eden hastaliklar
irdelenmeli, kemik 1l1g1 aspirasyonu
geciktirilmemelidir.

Hemofagositik sendrom bulgularinin eglik ettigi
durumlar, 6zellikle albinizm ile giden vezikiler
transport bozukluklarindan Chediak-Higashi
sendromu, Griscelli tip2 sendromu ve Hermansky-
Pudlak tip 2 sendromunda gorulir.



UZAYAN NOTROPENILERDE

sedimantasyon, viral seroloji, antinotrofil
antikorlar, direk Coombs testi, ANA, C3,C4

Altta yatan hastalik varsa:

Tandem MS, B12, folat, Cu, Fe, TDBK, ferritin,
KIA, anti-DNA

Si1k infeksiyon gecirme oykiisu varsa :
Ig'ler, lenfosit alt gruplari, KIA, molekiiler analiz
Yapilmalidir.



TEDAVI

Akut viral enfeksiyona sekonder olgularda destek tedavisi
yeterlidir.

Malign hastaliklar esnasinda ve miyelosupresif tedavi
alanlarda febril notropeni yaklagimi uygulanir (kiltirler,
anti-psodomanal etkisi de olan genig spekturumlu 1.v
antibiyotikler ile hastanede 1zlem) Burada ciddi sepsis
riski g:ok fazladir.

Konjenital notropenilerde 1ise durum biraz daha farklidar.
Benign olan (ciddi ve sik enfeksiyona neden olmayan)
olgularda 6zel tedavi gerekmez.

Yiizeyel ve hafif infeksiyonlar oral antibiotikle tedavi
edilebilir.

Invazif ve hayat1 tehdit eden infeksiyonlarda ise IV
ampirik antibiotik kombinasyonlarina stiratle baslanmali
ve notrofil yliikselten ilaclar verilmelidir.

Siklik ve agir konjenital nétropenide 6miir boyu profilaksi
amaclh G-CSF verilmeli ve hasta yakindan i1zlenmelidir.
MDS/16semi riski 1y1 izlenmeli ve degerlendirilmelidir.



KLINIK IZLEM

Hastanin yatisinin 4.gtiniinde kontrol hemogram;
Whbe: 4220/mm3
Neu: 900/mm3
Lym: 2780/mm3
HGB: 13 gr/dl
MCV: 91,5
PLT: 300.000/mm3



KLINIK IZLEM

Hasta atessiz 72. saatinde taburcu edildi
Viral serolojisi alinda

10 glin sonra cocuk hematoloji poliklinik kontroli
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