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* 10 yas 6 aylik erkek hasta

« Sikayeti: Nobet gegirme, uyku hali



Hikayesi

» 4 Ef.inden beri ates, bulanti, ishal, halsizlik
sikayetleri varmis.

» Ailesinin hastanemize basvurusundan bir
gln once sabah giyinirken aniden yere
dismus.

» Ailesi yanina geldiginde tim viicutta ve
¢enede kasilma, sabit bir noktaya bakma
seklinde nobet gegirdigini gormus.

» Bu sirada bilinci kapaliymig, nobet yaklagik

10 dakika stirmds, ancak uyku hali, biling
bulanikligi yarim saat devam etmis.



Hikayesi

- Bu sikayetlerle Derince EAH'a gotiirilen
hastanin ayni giin, sag ylzl etkileyen
fokal konviilziyonlar: olmus.

- Antibiyoterapi (seftriakson) ve fenitoin
tedavisi baslanmis, ancak izlemlerinde
fokal konviilziyonlari devam eden hasta,
ileri tetkik ve tedavi icin Kocaeli
Universitesi Hastanesi'ne yonlendirilmis.




Ozgecmis

 Prenatal: Annenin 2. gebeligi. Gebeligi boyunca diizenli
doktor kontrold var. Takiplerinde bir patoloji
sa?’ranmamls. Gebelik sirasinda sigara, alkol, madde
kullanimi, radyasyon maruziyeti, idrar yolu
enfeksiyonu, dokuntili veya atesli hastalik gegirme
oykdsi yok.

* Natal: Derince Egi’rim Arastirma Hastanesinde,38
haftalik term, C/5 ile, 3350 gram olarak dogmus.

* Postnatal: Dogar dogmaz aglamig. Kiivoz bakimi
almamis. Ikter, siyanoz 6ykusi yok.



Ozgecmis:

Beslenme: 6 ay anne siti almig, 6. ayda ek gidaya
gegmis. D vit ve Fe kullanmus.

Biylime-gelisme: 2 aylikken bagin ’ru’rmui, 6 aylikken
desteksiz oturmus,1 yasinda yurimus, ilk kelimelerini
14 aylikken s6ylemis, cumle kurmasi 2 yasinda.

Asilar: Asilari tam

Gegirdigi hastaliklar: Ameliyat/kaza gegirme,
hastane yatisi, kronik hastalik 6ykisu yok.

Alerji: Ozellik yok.



Soygecmis:

Anne: 30 yasinda, SS.
Baba: 37 yasinda, SS.
Anne ve baba arasinda akrabalik yok.

1. cocuk: 23 haftalikken meningomyelosel
nedeniyle sonlandiriimis.

2. cocuk: Hastamiz.
3. cocuk: 8 yasinda kiz, SS.
4.cocuk: 3 yasinda kiz, SS.



Soygecmis:

 Ailede hastalik:

 Halada gegirilmis febril konviilziyon
oykus

 Teyzesinin oglunda hipoksik iskemik
ensefalopatiye bagl epilepsi



Fizik Muayane:
» Vital bulgular:

>Ates: 36,5°C

» Tansiyon: 90/60 mm Hg
>Nab1z:84/dk

»>SS: 20/dk

» Antropometrik dlgiimler:

> Boy: 143 cm (90 p.)
» Agirhk: 30 kg (25-50 p.)



Fizik Muayene:
Genel durum: Orta-kaotd.
Cilt: Turgor, tonus dogal.Ikter, siyanoz, petesi, purpura, 6dem yok.

Bas boyun: Sagli deri dogal. Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle ve LAP
yok.

Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. Konjonktivalar

ve skleralar dogal.

Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal. Burun tikanikhg,

akintisi yok. Orofarenks ve tonsiller dogal



Fizik Muayene:

Kardiyovaskiiler: S1 S2 dogal, S3 yok, iifiirim yok, KTA 5.interkostal

aralikta

Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Solunum

sesleri dogal,ral yok, ronkis, ekspiryum uzunlugu yok.

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

Traube alani agik.

Genitoliriner sistem: Haricen erkek, testisler bilateral skrotumda.



Fizik Muayene:

Norolojik muayene:

»Bilinci acgik, ancak uykuya egqilimli, (Glasgow:13),
kooperasyonu zayif.

»Kraniyal sinir muayenesi intakt, nistagmus yok

»Derin tendon refleksleri normal, plantar yaniti
bilateral fleksor

»Dismetri ve disdiyadokinezi degerlendirilemedi.

»Kas gucu muayenesi net olarak
degerlendirilemed.i.

» Fokal norolojik bulgusu yok.
»>Oglrme refleksi:(+)
»Ense sertligi yok.



Glasgow Koma Skalasi (EsMeVs)

Go6z Aciklign Motor Tepki Sozel Cevap
Spontan 4 | Komutlara Uyuyor |@g | Oryante 5
Soézel Uyari 3 |Agriya Lokalize 5 | Uyumsuz ve 4
kendiliginden yanit
Agril Uyari 2 |Agriya Geri Cekme | 4 | Birbiriyle bagimsiz | 3
kelimeler
Tepki yok 1 [Anormal Fleks. 3 inlemeler -muriltilar 2
Anormal Eks. 2 | Cevap yok 1
Tepki yok 1




Laboratuvar:

> BK: 3.853x103/uL

NOT: 2.661x103/uL
HGB: 11.09 g/dL
MCV: 77.89 fL
PLT: 132x103/uL

CRP: 0,28 mg/dL
Sedimentasyon: 2 mm/st



Laboratuvar:

»BUN:3 mg/dl
»Kreatinin:0.39 mg/dl
»>Ure :6 mg/d|
»Glukoz:119 mg/dl
»Ca:.7.9 mg/dl
»Mg:1.82 mg/dl
»Na:143 mmol/d|
»K:3.83 mmol/dl
»P:4.3 mg/dl

> T.Bil:0.4 mg/dl
»ALT:18 UJ/L
»AST.8 U/L

> T.prot:5.6 g/dl
»Albumin:3.3 g/dl



Laboratuvar:

BOS Incelemesi:

= BOS basinci normal, rengi berrak
= BOS protein: 30,2 mg/d|
= BOS glukozu: 90 mg/dI
(es zamanli kan sekeri: 149 mg/dl)
= Direkt bakida: 32 adet eritrosit
= Gram boyamada: bakteri ve I6kosit gorilmemis.

» BOS kiiltird, BOS herpes ve enteroviris PCR
calisilmasi igin tetkik gonderildi.



Olagan disi bulgular:

* Yaklasik 4 glin 6nce baslayan ates
oykisd.
* 4 glin devam eden ishal

 Sonrasinda ortaya ¢ikan nobet gegirme,
nobeti takiben biling bulanikhg.

* FM' de kooperasyon zayifligi, uykuya
egilim.



- On tani: ?



Ayirici Tant:

» Meningoensefalit

» Intoksikasyon

» ADEM

» Metabolik nedenli ensefalopati
» Otoimmun ensefalit

» Intrakranial tiimor



Norogorintileme:

* Kranial MR (kontrastl): Belirgin patoloji
gorilmedi.

 Kontrastsiz kranial BT incelemesi:
Normal



Klinik Seyir

Hasta €. Néroloji ile konsiilte edilerek;

* herpes ensefaliti dislanana kadar asiklovir ve
pulse steroid tedavisi bagland:.

» Dormicum infilizyonuna ve fenitoin idame
dozuna devam edilmesi uygun gordldd.

» Nobetleri ve ajitasyon hali devam eden
hastaya tekrar fenitoin yiiklendi, Midazolam
inflizyonuna basland..



Klinik Seyir

 Takiplerinde 15 saniyeyi gegmeyen yiiz
segirmeleri ve gozlerde sabit bakis
sonrasi deviasyon tarzinda fokal
nobetleri oldu.

 Beyin 6demi ve herniyasyonu onlemek
amaclyla sodyumu 140 meq ve lzerinde
tutabilmek igin hipertonik soliisyon
tedavisi de yapildi ve aralikli olarak kan
sodyum diizeyi kontrol edildi.



Klinik Seyir

 Yatisinin 3. glintinde ¢ekilen kontrol
MR'inda temporal lob medialinde
(hipokampal bélge) T2 ve FLAIR
sekanslarda bilateral sinyal artisi
belirgin goriliyordu.



Klinik Seyir

» Herpes tip 1 ve tip 2 PCR sonucu hegatif
gelen hastada herpes ensefaliti dislandi.
Asiklovir tedavisi kesildi.

» Otoimmun ensefalit tanisi ile 3 giinlik
metilprednizolon pulse tedavisi bagland..

» Otoimmin ensefalit antikor paneli
caligilmasi amaci ile I.U. Istanbul Tip
Fakiltesine serum ve BOS 6rnegi
gonderildi.



Klinik Seyir

* Pulse steroid tedavisinin 2.glinlinde
nobetlerinin sikliginin artmasi ve
ajitasyon ataklarinin olmasi lzerine
plazmaferez tedavisine basland..



Otoimmun Ensefalit

* Merkezi ve periferik sinir sistemi, oto-
antikorlarin hedefi olabilmektedir.

» Enfeksiyoz etkenlerin saptanamadigi ensefalit
olgularin yaklasik %60'in1 olusturmaktadir.

» Son yillarda sinir sisteminin inflamasyon i
siireglerinin etyolojisinde bazi antikorlar
BOS'ta gosterildi. Immun tedavilerin veri
klinik tablolarda diizelmeyi saglad..

e giden
Kanh ve

mesi, bu



Otoimmun Ensefalit

= Otoimmun ensefalit; noral antijenlere kars:
gelisen immun reaksiyon sonucunda ortaya
¢tkan klinik bir tablodur.

= Davranis degisiklikleri

= Kognitif fonksiyonlarda bozulma
= Nobet

= Hareket bozukluklar:

= Otonomik disreglilasyon



Ne zaman stiphelenelim?

* Beyin MR'sinin siklikla normal olmast
veya gegici olarak FLAIR sekanslarinda
anormalliklerin saptanmasi veya kortikal-
subkortikal alanlarda kontrast tutulumu

olmasi



* Gocuklarda kranyal goriintileme
anormallikleri erigkinlere gore daha az
siklikta bildirilmektedir.

« 32 hastadan olusan ve otoimmin ensefalit
tanisi alan bir seride; olgularin %31'inin
kranyal MR'sinde anormallik tespit edilmis.

Luca N, Daengsuwan T, Dalmau J, et al. Anti-NMDA receptor encephalitis: a newly recognized
inflammatory brain disease in children. Arthritis Rheum. 2011;63:2516-2522



Tani:

 BOS veya serumda antikorlarin
gosterilmesi ile tani konulabilir.

« Basvuru aninda; serum veya BOS
degerlendirmesi cogunlukla pozitittir.
Hastalarin cogunda antikorlar intratekal
sentezlenmektedir.



Tani

* Tedaviden sonra veya hastaligin ileri
evrelerinde BOS otoantikorlari siklikla
yuksek kalirken, serum otoantikorlari
tedaviyle birlikte azalma gostermektedir.

« BOS otoantikorlarinin titresi, klinik
sonuclarla daha yakindan iligkili gibi
gozukmektedir.



Otoimmun Ensefalit

* Limbik ensefalit

« Anti-NMDA reseptor ensefaliti

 Hashimato ensefaliti

« Rasmussen ensefaliti



Limbik ensefalit

 Limbik ensefalit temelde limbik hiicrelerdeki
bazi proteinlere karsi olugan, bu proteinlere
baglanarak gorevlerini yapmalarini
engelleyen antikorlar nedeni ile olusur.

 Bahsi gegen antikorlar 6zellikle limbik sistem
fonksiyonlarini etkilediginden, hastalarin
kliniginde duygudurum, davranis bozukluklari
ve daha sonra da norolojik belirtiler ortaya
cikar.



Limbik ensefalit

* Bu antikorlarin olusmasindan daha ¢ok
bazi kanserler suclanmaktadir. Limbik
bélge hiicrelerinin evrimsel kékenleri ile
bagisiklik sisteminin kanser hiicrelerini
yok etmek igin yaptigi antikorlar limbik
sistem hicrelerine de zarar vermekte ve
limbik ensefalite neden olmaktadir.



Limbik ensefalit

» Limbik ensefalit, genellikle temporal

loblari, 6zellikle mesiotemporal bolgeyi
tutan ve en sik olarak da akcigerin kiiguk
hicreli karsinomuna sekonder olarak
izlenen paraneoplastik bir hastaliktir.



Limbik ensefalit-Tan

1-Klinik belirtiler (Kisilik degisikligi, nobet
gecirme, ajitasyon, asiri korku hali,
konusmama)

2-MR'de bilateral medial temporal lob tutulumu

3-Paraneoplastik sendromlarin ve enfeksiyoz
etkenlerin dislanmasi

Taniyi destekleyen bulgular; EEG bulgular: ve
BOS ta antikorlarin saptanmasi



Limbik ensefalit

» Etiyoloji tfam olarak aydinlatilamamis
olmakla beraber, calismalarda limbik
ensefalit tanisi konulan hastalarin
serumlari veya beyin omurilik sivisinda
anti-Hu antikorlarinin veya tip 1
antinoronal niikleer antikorlarin varhgs
karsinoma sekonder gelisen otoimmin

etiyolojiyi diglindirmektedir.



Limbik ensefalit

« Otoimmun limbik ensefalitte nébetler
genel olarak antiepileptik ilaglara
direnclidir. Ancak immin tedavi ile
oldukga g¢arpici bir nébet kontrold
saglanabilir.

« TV pulse steroid tedavisinin erken

baslandigi durumlarda tam ve hizli nobet

kontroll saglanabilir, prognoz oldukga
lyidir.




Tedavi

- TVIG
e Glukokortikoid
* Plazmaferez

 Rituksimab/siklofosfamid (tedavi
siresi:?)



e Erken tani ve tedavideki gecikme: kognitif
hasarin daha sik ve agir olmasina neden
olmaktadir.

* Bu hastalarda relags riski mevcut olup,
uzun sireli immin baskilayici tedaviye
ihtiyag duyulmaktadir.

» Ozellikle baglangi¢ta immunoterapi almamig
hastalarda relaps riski daha yiksek.



 Tedavisiz kalan hastalarda ilerleyici
norolojik kotiilesme ve hatta olim
bildirilmis.

» Ciddi seyreden birka¢ hastada, aylar
sonra gorilen spontan iyilesmeden de
bahsedilmekte



Ozet

Davranis degisikligi, bellek sorunlari, konusma
bozuklugu, hareket bozuklugu, nébet
varliginda,

Aydinlatilamayan etyoloji

Belirtilerin hizli gelismesi (birkag gtlin veya
hafta)

BOS'ta inflamasyonun gosterilmesi

Kranial gérintilemede ensefaliti destekleyen
bulgularin olmamasi

OTOIMMUN ENSEFALIT DE DUSUNULMELT!



Ozet:

* Erken tani ve tedavideki
gecikmenin, kognitif hasarin daha
sik ve agir olmasina neden
olabilecegi unutulmamalidir.



TESEKKUR EDERIM



