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15 aylik kiz hasta

* Aglarken morarma.



Hikaye

 Basit travma sonrasi (dizini ¢arpma) aglama ve
morarmasi olmus, uzun siirmesi tzerine ¢ocuk
acil servisimize getirilmis.

* Cocuk acil servisinde 6n planda katilma nobeti
disintlen hastadan alinan tetkiklerinde
|okositoz ve eozinofili gorilmesi lizerine Cocuk
Allerji ve Immunoji Bilim Dali'na, oradan da
tarafimiza yonlendirilmis.



Ozgecmis

Miadinda, miikerrer sezeryan ile dogmus. YDBU yatis oykiisii yok.
Bilinen kronik hastaligi yok. D vitamini ve demir takviyesi aliyor.
Ameliyat oykisu yok.

Yasina kadar olan tim agilar: yapilmis.

Ara ara yizinde ve viicudunda kizarikliklar oluyormus. 3 giin dnce

de olmus. Antihistaminik sonrasi gerilemis. Ancak bir maddeye

karsi bilinen alerji 6ykiisi yokmus.



Soygegmis

Anne: 35 yasinda, sag, hipotiroidi, aktif ilag
kullanmiyor (hashimoto?).

Baba: 35 yasinda sag, bilinen hastalik yok.

Anne-baba arasinda akrabalik yok.

1.Cocuk: 3,5 yasinda, kiz, sag, bilinen hastalik
yok.

2.Cocuk: hastamiz



Fizik Muayene

Ates . 36,6°C Boy: 76 cm (25p)
Nabiz . 135/dK Tart :9,5 kg (10-25p)

(100-140/dk)

Solunum sayisi : 36/dk e«

40/dk)

SPO?2 . o/097

Kan basinci
90/55mmH9(5o-95p)



Fizik Muayene

Genel durumu iyi, biling agik, cevreye ilgili

Isik refleksi +/+, sklera ve konjonktivalar dogal
gorunimde

ceeo\Soo

yanaklarda daginik yerlesimli yama seklinde hiperemik
lezyon mevcut.

OF dogal. LAP yok
S1+ S2+ uflrdm yok. KDZ<2sn
Her iki akciger solunuma esit katiliyor. Ral, ronkus yok

Batin rahat HSM yok
Nérolojik muayene olagan



Laboratuvar

WBC (Lokosit) : 48580 /L
NEU (Nétrofil Sayist) 6770 /4L
LYM (Lenfosit Sayisi) : 16460 /L
MONO (Monosit Sayist) : 1900 /uL
EOS (Eozinofil Sayisi)  :23380 /ul
BASO (Basofil Sayist) 70 /4L
HGB (Hemoglobin) : 10,4 g/dL
MCV 1 74,8 fL
PLT (Trombosit) : 252000/



Periferik Yayma

Eritrosit ve frombosit morfolojisi
dogal

%12 PNL

%24 Lenfosit

%9 Monosit

%3 Bant

749 Eozinofil

73 Eozinofilik Bant
Atipik hicre gorilmedi.



Laboratuvar

Aclik Kan Sekeri (AKS) : 105,9

mg/dL .

BUN (Kan iire azotu) : 7,94 > Protein, Total : 629 g/L
mg/dL * Albumin : 439 g/L
Urea +17mg/d . Globulin 119 g/L
ﬁ;ﬁ%*ﬁ"'” 024 . 50dyum : 137, 1mmol/L
ALT (SGPT) 7.9 U/L e POTGSYUH’\ (K) : 4,69 mmol/L
AST (SGOT) : 30,1 « Klor (Cl) : 107 mmol/L
u/L + Kalsiyum : 9,58 mg/dL
BIIII"Ubln, Total : 0,23 . N\agnezyum (Mg) : 2’24 mg/dL
mg/dL _

Bilirubin, Direkt 10,12 * Fosfor (P) + 4,23 mg/dL
mg/dL * Urik asit : 4,7 mg/dL
Bilirubin, Indirekt : 0,11

mg/dL

LDH : 425

U/L



On taniniz nedir?

Hangi ek tetkikleri istersiniz?



Eozinofili

» Eozinofili periferik kanda eozinofil yiizdesi
704'ten fazla olmasi ve eozinofil sayis
500/ pul'den fazla olmasi olarak tanimlanir.

« 1500-5000/ul'den fazla olmasi orta, >5000
ul olmasi agir eozinofilidir.

» Eozinofili, nonhematolojik (sekonder veya
reaktif) ve hematolojik (primer ve?/a
klonal)bozukluklarda ortaya ¢ikabilir ve

organ hasarina yol agma potansiyeli vardir.



Eozinofili

ENFEKSIYON

ALLERJIK

DERMATOLOJIK
HEMATOLOJIK-ONKOLOJIK
GASTROINTESTINAL
IMMUNOLOJIK

DIGER



Enfeksiyon

Parazitler

Alerjik Astim

Viral

Alerjik Rinit

Fungal

Urtiker

Bakteriyel

Tlag Alerjisi /
DRESS

Mikobakteriyel

Dermatolojik

Atopik dermatit

Pemfigus

Dermatitis
herpetiformis

Eozinofilik fasit

Eozinofilik seliilit

|_| Infantil eozinofilik

plistiiler folikilit

Kimura hastaligi

Hematolojik-
Onkolojik

== Hodking lenfoma

Akut miyeloid
l6semi

Myeloproliferatif
hastaliklar

Hipereozinofilik
sendrom

Graft versus host
hastaligi

o Histiositozis

Soilid timorler
(6IS, Akciger)

Gastrointestinal

Inek siitii alerjisi

Enflamatuvar
barsak hastaligi

Eozinofilik 6zefajit

Eozinofilik
gastroenterit

Immunolojik

== Omenn sendromu

== HiperIgE sendromu

Wiskott Aldrich
sendromu

Agir kongenital
notropeni




Klinik

Total IgE: 8,76 kU/L
Phadiatop ( Inhalasyon tarama testi) negatif

Bakilan spesifik gida antikorlarinda pozitiflik
saptanmadi.

IgA: 26mg/dL (21-148)
« IgG: 493mg/dL (488-1774)
IgM: 67mg/dL (49-318)



Klinik

Diski direkt baki ve anal bant tetkiklerinde

parazite rastlanmad..
Anti niikleer antikor (ANA): Negatif
ANCA (IFA): Negatif
Vitamin B12: 298ng/L

Abdomen USG: Normal sinirlarda abdominal
renkli Dopler US bulgular:.



Klinik
* Troponin-T : 6,12ng/L
» Telekardiyografi: Normal sinirlarda

« EKO: Normal sinirlarda. EF: %74 KF:7%41
» EKG' de patolojik bulguya rastlanmadi.



Klinik

« Hastaya kemik iligi aspirasyonu yapildi:
Normoseliler hetorojen kemik iligi, Megakaryosit gérildi.
— %10 Eritroblast
— %13 Normoblast
— 7%4 Promyelosit
— %7 BAND
— %3 PNL
— %33 Lenfosit
— %3 Monosit
— %17 Eozinofil promyelosit
— %4 Eozinofil BAND
— %6 Eozinofil
Blastik hicre gorilmedi.



Klinik

* Dis merkez genetik laboratuvarinda
PDGFRA geni i¢in tim gen analizi yapildh.
Anlamli varyant saptanmad..



Klinik

* Hastaya me’ril)arednisolon tedavisi
baslandi.( 1mg/kg/qglin)

* 1 hafta sonra prednol dozu azaltiimaya
baslandi. Kademeli olarak azaltilarak 1 ay
icinde kesildi.

* Prednol kesildikten 1 hafta sonra kontrol:
— WBC: 14020/1L
— Eozinofil: 260/uL



Hipereozinofilik sendrom

 Pratikte yogun tanisal arastirmaya ragmen nedeni
belirlenemeyen kronik eozinofili durumlarinda

hipereozinofilik sendrom (HES)lardan bahsedilir.

« Eslik eden organ tutulumu (kalp, akciger, lenf bezi,
cilt, GIS, eklem) yoklugunda HES terimi yerine

idiyopatik eozinofili terimi tercih edilmelidir.



2 J Allergy Clin Immunol. 2010 Jul;126(1):179-81. doi: 10.1016/].jaci.2010.03.035.

Incidence of myeloproliferative hypereosinophilic
syndrome in the United States and an estimate of all
hypereosinophilic syndrome incidence

Martin M Crane, Cindy Ma Chang, Monica G Kobayashi, Peter F Weller

- Sikligi 100.000'de 0,036
* Erkek/kadin orani 1,47

« En sik goriildiigi yaslar 65-74 yil

« %14'inde FIP1L1-PDGFR mutasyonu tespit edilmistir.



Hipereozinofilik sendrom

 Tani kriterleri:

— En az 6 ay siireyle >1.500/uL eozinofil sayisi
(eozinofil diisiiriicii tedavi gerektiren
semptomlarin varliginda bu siire gegerli olmaz)

— Sekonder ve klonal eozinofilinin dislanmasi
— Organ tutulum bulgusu varligi

— Fenotipik olarak anormal ve/veya klonal T
lenfositlerinin yoklugu



Hipereozinofilik sendrom

Klonal eozinofili, altta yatan miyeloid malignitenin histolojik,
sitogenetik veya molekiler bulgusunun varhg: ile idiyopatik
eozinofiliden ayrilir.

Klonal eozinofili igin 2 ayri alt kategori fanimlanmistir:

— Eozinofilinin ve mutasyonlarin (PDGFR a/p veya FGFR1) eslik ettigi
miyeloid/lenfoid neoplazmlar.

— Kronik eozinofilik losemi

Klonal eozinofili ayrica AML-M4e gibi miyeloid neoplazmlara eslik
edebilir.



Hipereozinofilik sendrom

Klinik bulgular tutuldugu organa bagli olarak degismekle birlikte;
halsizlik, bitkinlik, oksirik ,nefes darligi, miyalji, anjioodem,
rinit, dokintl ve ates hipereozinofiliye bagl en sik gorilen

semptomlardir,

Cilt bulgulari(7%69)

Solunum bulgulari (7%44)
Gastrointestinal bulgular(7%38)
Kardiyak bulgular (7%20)



Hipereozinofilik sendrom

Hipereozinofilisi olan bir hasta semptomsuzsa en iyi yaklagim tanisal
calismalar tamamlanip belli bir tani konana kadar tedavinin

idir.
ertelenmesidir Ancak:

*Eozinofil>100.000/mm3
Genetik mutasyon FILP1-PDGFR

Kortikosteroid mutasyonu

Hidroksiiire olmasi durumunda tedavi hemen
Tmatinib baglanir.

Mepolizumab

Alemtuzumab



) Eozinofili
Oykii (aile, alerji, meslek, seyahat, ilag, 6nceki eozinofil sayisi...)
Fizik muayene (cilt lezyonlari, organomegali, lenfadenopati, Diger organ hasarlart)

~

Eozinofil
say1s1>100.000/mm3 veya

Evet

v

ciddi ciddi end organ hasari

l Hayir

Tekrarlayan 6l¢iimde eozinofil >1500
/mm3

Veya end organ hasari var

l Hayir

Genel Degerlendirme
Tam kan sayimi, periferik yayma, ESH,
B12, triptaz, akim sitometri, digki
parazit,
ANCA, ANA, serum IgE, HIV serolojisi

End organ hasari ile ilgili tetkikler
Troponin, EKG, EKO,

Karaciger enzimleri
Bobrek fonksiyon testleri, TIT,
AC grafi, AC fonksiyon festleri

Hayir

Acil degerlendirme ve tedavi

Anormal sonug
varsa—

v

Gegici eozinofili, atopi olabilir.
Periyodik takip énerilir

Kardiyak
Kardiyak MR,
Endomiyokard biyopsisi
Hematolojik
Kemik iligi aspirasyonu
Toraks, batin, pelvik BT
Solunum sistemi.
BAL,Akciger biopsi, Toraks BT
Norolojik
Kranial MR,
EEG, EMG
Vaskiiler
Anjiografi
Dermatolojik
Cilt biyopsisi
Renal
Bobrek biyopsisi
GIs
Endoskopi, biyopsi
Batin BT
Amilaz, lipaz
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