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7 yas 7 aylik erkek hasta
Sikayeti:

*Halsizlik

*Uykuya meyil

*Ates




Hikayesi:

Bilinen hastahik oykusu olmayan
hasta

S gun once baslayan 2 gun suren
ense agrisi, 38°C yi bulan ates
nedeniyle dis merkeze
basvurmus




Hikayesi:

D1s merkezde antipiretik ve
antibiyotik (amoksisilin +
klavulanik asit) tedavisi verilmis
Sikayetlerine hareket
bozuklugu, uyku hali, cift gorme
eklenmesi tizerine tarafimiza
sevk edildi




Ozgecmis:

Miadinda normal spontan
vajinal dogum ile dogmus.
Dogar dogmaz aglamls. Kuvoz
bakimi almamis. Ikter, siyanoz
oykusu yok.

Asilarim1 zamaninda olmus.
Bilinen hastahgi yok




Soygecmis:

Anne: 39 yasinda, SS
Baba: 39 yasinda, SS

Anne baba arasinda akrabalik
yoKk.




Fizik muayene:

Boy: 130 cm(85p) Agirhk: 28 kg(85p)
Vital bulgular:

Ates: 36,5 °C

Nabiz: 94/dk

Solunum sayisi: 24/dk
Saturasyon: %95
Tansiyon: 100/60 mmHg




Fizik muayene:

Genel durum orta
Cilt turgor, tonus dogal.

Sach deri dogal. Boyunda Kkitle ve
LAP yok.

Isik refleksi bilateral mevcut.
Pupiller izokorik. Konjonktivalar
ve skleralar dogal.




Fizik muayene:

Orofarenks, tonsiller ve
mukozalar dogal

S1 S2 dogal, S3 yok, uftirum
yok, KTA araliklar1 duzenli
Her iki hemitoraks solunuma

esit katiliyor. Solunum sesleri
dogal,ral yok, ronkis yok




Fizik muayene:

Batin rahat.Barsak sesleri
dogal. Defans, rebound yok.
Hepatomegali ve splenomegali
yoKk.

Haricen erkek




Fizik muayene:

Uykuya meyili mevcut.

Kas gucsuzlugu, duyu kusuru
yok

Kranial sinir muayenesi dogal
Ense sertligi (+)




L.aboratuvar:

Hb: 12,5 g/dl HCT:37,2
MCV:75,8 MCH:25,5
Plt: 272000/ul

CRP: 2,2 mg/dl
Sedimentasyon: 32 mm/h
WBC(C:9392

Neu:%351,4 Lym:%37,6 Mono:%9,7
Baso0:%0.,9 Eos:%0.4




L.aboratuvar:

*BUN:7 mg/dl *Kreatinin:0,29 mg/dl
*Glukoz:104 mg/dl *Ca:9,7 mg/dl
*Na:136 mmol/1 *K:3.8 mmol/l
*T.Bil:0.26 mg/dl  *D.Bil:0,06

*ALT:9,7 U/L *AST:19,6 U/L
*T.prot:70g/1 *Albumin:36g/l
*INR: 1,02 *aPTT: 27,1 sec




L.aboratuvar:

BOS Incelemesi:
BOS basinci normal, rengi berrak
BOS protein: 119 mg/dl

BOS glukozu: 61 mg/dl (es zamanh kan
sekeri: 80 mg/dl)

BOS Kkiiltiiru, BOS herpes ve enteroviriis PCR
cahisiimasi icin tetkik gonderildi.

Hucre sayiminda 5 lokosit, 7 eritrosit goruldii.




Patolojik bulgular:

Ensede ani baslayan agri1 ve ates
Hareket bozuklugu, uykuya
meyil, ¢ift gorme

BOS proteini yuksekligi




*On tan1?




Norogoruntuleme:

Beyin MR: ensetalit bulgusu
izlenmedi.

EEG: Yavas zemin aktivitesi
izlendi.
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Hastada otoimmun ensefalit
dusunulerek 3 gunluk metil
pulse tedavisine baslandi.

Hastanin tedavinin 2. gununden
sonra norolojik semptomlari
azaldi.
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Hastaya 2x24 mg oral
prednizolon tedavisi 4 haftahk
azaltma plamyla verilerek
taburcu edildi.




Otoimmun Ensefalit

Noral antijenlere karsi gelisen
immun reaksiyon sonucunda
ortaya cikan klinik bir tablodur.

Enfeksiyoz etkenlerin
saptanamadigl ensefalit
olgularin yaklasik %60’
olusturmaktadir.




Son yillarda sinir sisteminin
inflamasyon ile giden
sureclerinin etyolojisinde bazi
antikorlar kan ve BOS’da
gosterildi. Immun tedavilerin
verilmesi, bu klinik tablolarda
duzelmeyi sagladu.




Otoantikorlar, hedefledikleri
proteinlerin fonksiyonlarina bagh
olarak karakteristik bulgular
olustururlar. Klinikteki bu cesitlilik
nedeniyle tani sorunlari ortaya
cikmaktadir.




hedef tamimlanan yaslar eslik eden tiimor

NMDAR 20 ay-17 yas kizlarda %30 over teratomu
GlyR 1-14 yascocuklarda bildirilmemis

GABA-A  2-17 yas bir olguda Hodgkin lenfoma
GABA-B  3-18 yas cocuklarda bildirilmemis
AMPA 7-8 yas cocuklarda bildirilmemis

D2R 4 ay-15 yas cocuklarda bildirilmemis
mGluRS  adolesan donem Hodgkin lenfoma

VGKC 10 ay-17 yas bir olguda noroblastom
(LGI1; CASPR2)

Hu 1-15 yas %25 olguda noroblastom
Mal ve Ma22-14 yas cocuklarda bildirilmemis
GAD  2-17 yascocuklarda bildirilmemis




“degisik otoimmiin ensefalitlerde sik goriilen ortak bulgular”

nobetlerdavranis bozuklugu
afazi, dizartri  psikoz
diskineziler deliryum
katatonihaliisinasyonlar
hafiza sorunlari
parkinsonizm

kore

ataksi

“otoimmiin ensefalitlerde 6zgil bulgular”

orofasyal diskinezi- NMDAR

fasyo-brakiyal distonik nobetler- LGI1

ishal- DPPX

rijidite ve myoklonusla seyreden ilerleyici ensefalomiyelit- GlyR
optik noritle seyreden ADEM- GlyR

arka kordon sendromu- Hu

“stiff-person” sendromu- GAD




Otoimmiin ensefalit

!

- oncelikle suphelenmeli, akla getirmeli

- daha sonra diger olas1 hastahiklar1 dislamah ve
taniy1 destekleyici kanit aramal

kanit saptanan veya klinik stiphenin giderilemedigi
olgularda gecikmeden tedaviye baslamah

tedavide gecikme prognozu olumsuz etkiliyor




Otoimmiin ensefalit siiphesi

!

- akut veya subakut baslangigh semptomlar
- MSS enflamasyonu kanitlari

BOS incelemesi

lenfositik pleositoz; OKB pozitifligi; protein artisi
ve/veya

MR incelemesi

ve/veya

noropatoloji

- destekleyici tetkikler
EEG, BOS pterin artigi

- diger nedenlerin diglanmasi
enfeksiyon, travma, toksik-metabolik nedenler, timorler

l

Sserum ve BOS antikor paneli




“Olas1 otoimmiin ensefalit tam olciitleri”

ui¢ bulgunun tiimii karsilanmal,

1- subakut baslangich yakin donem hafiza sorunlari, mental durum
degisiklikleri veya psikiyatrik bulgular
(hizhi ilerleme 3 aydan kisa siireli)

2- asagidaki bulgulardan en az biri
-yeni baslangicli fokal MSS bulgulari
-nobetler (bilinen bir epilepsi tanist olmamaly)
-BOS hiicre artisi (lokosit>5/mm?)
-ensefalit diisiindiiren MR bulgulari

3- olas1 diger nedenlerin dislanmasi

Graus F, ....., Dalmau J. A clinical approach to diagnosis of autoimmune encephalitis.

Lancet Neurol 2016; 15:391-404



Brenton JN, Goodkin HP. Antibody-mediated autoimmune encephalitis. Ped Neurol 2016; 60:13-23.

serum ve BOS
antikor paneli

(+) l

o baslangic immiinoterapi === agir ensefalopati

diger nedenler

hafif-orta
ensefalopati

"pulse” steroid + IVIG
20-30 mg/kg/giin 2 g/kg
3-5 giin

plazma degisimi
10 giinde 5 degisim

ikincil immiinoterapi

kronik immiin baskilayici tedavi

destek bakim plazma degisimi
veya ritiiksimab/siklofosfamid




“Otoimmiin ensefalitlerde prognoz”

hiicre ylizey antijenlerine karsi gelisen antikorlar

- prognoz genellikle iyi, tam diizelme si1k

- antikor tipi tedaviye yaniti degistirir
anti-LGI1 ensefalitte steroidlere yanit genellikle iyi
anti-NMDAR ensefalitte steroidlere yanit yetersiz olabilir

“immiin diizenleyici tedaviye yanit iyi”

hiicre ici antijenlere karsi gelisen antikorlar

-Hu ve Mal, Ma2’de prognoz kotii
-GAD’da tedavinin baslangi¢c zamanina gore degisken
“immiin diizenleyici tedaviye yanit kotu”




Otoimmiin ensefalit tanisinda zorluklar

diger nedenlerin dislanmasi

seronegatif olgular

yalanci seropozitif olgular

diger akut/subakut noropsikiyatrik bozukluklar




Tani:

BOS veya serumda antikorlarin
sosterilmesi ile tan1 konulabilir.

Tedaviden sonra veya hastahigin
ileri evrelerinde BOS
otoantikorlari sikhikla yuksek
kahrken, serum otoantikorlari
tedaviyle birlikte azalma
sostermektedir.




Tedavi:

IVIG
Glukokortikoid

Plazmaferez
Rituksimab/siklofosfamid




Erken tan1 ve tedavideki gecikme;
kognitif hasarin daha sik ve agir
olmasina neden olmaktadir.

Bu hastalarda relaps riski mevcut olup,
uzun sureli immun baskilayici tedaviye
ihtiya¢c duyulmaktadir.

Ozellikle baslangicta immunoterapi
almamis hastalarda relaps riski daha
yuksek.




Tedavisiz kalan hastalarda
ilerleyici norolojik kotulesme ve
hatta olum bildirilmis. Ancak
ciddi seyreden birkac¢ hastada
da aylar sonra gorulen spontan
iyilesmeden de bahsedilmekte.




Ozet:

Davranis degisikligi, bellek sorunlari, konusma
bozuklugu, hareket bozuklugu, nobet varhgi,

Aydinlatilamayan etyoloji

Belirtilerin hizhh gelismesi (birkac¢ giin veya
hafta)

BOS’ta inflamasyonun gosterilmesi

Kranial goruntiulemede ensefaliti destekleyen
bulgularin olmamasi

OTOIMMUN ENSEFALITI DE
DUSUNDURMELI!




TESEKKURLER...
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