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2 yas 6 aylik kiz hasta

Yakinma: Bas agrisi, kasiima



Oyku

e 16.01.2018 tarihinde nefrotik sendrom tanisiyla hastaya
bobrek biyopsisi yapilimis.

* Biyopsi sonucu: On planda minimal degisiklik hastaligini
desteklemektedir. Biyopside érneklenememis fokal
segmental glomeruloskleroz (FSGS) olasiligi tiimiiyle
dislanamaz.

* Biyopsi sonrasi hastaya prednizolon tedavisi baslanmis.
Steroid direncli olmasi tGzerine tedaviye siklosporin
eklenmis.

e 29.03.2018 tarihinde halsizlik ve bas agrisi yakinmalari
baslamis.



e Sabah 6 da aile ilacini vermek icin uyandirmaya
gittiklerinde hastayi goézleri acik cenesi kasili
durumunda bulmugslar ve seslenince tepki vermedigi
fark edilmis. Bu stirecin 2 saat devam ettigi 6grenildi.

* Acil servise geldiginde nobeti devam eden hastaya
k/)apllan rektal diazem sonrasi ndbeti durdu. Izlemde
ilinci tamamen acildu.

* Cocuk nefroloji ve cocuk norolojiye danisilan hasta ileri
tetkik ve tedavi amaciyla servisimize yatirildi.



Ozgecmis

* Dogum 6ncesi dyklusiunde 6zellik yok.

* 40+3 gebelik haftasinda iken C/S ile 3900 gram
olarak dogmus.

* Yogun bakimda yatis oykisu yok.

* Alerji oykusu yok.



* Yaklasik 10 haftadir nefrotik sendrom nedeni ile
takipli.

* Kullandigi ilaclar:
* Deltacortil 2+2+2 tb
* Lansoprazol 1x15 mg
* Siklosporin 2x2,5 cc



Soygecmis

* Anne: 28 yas, SS
* Baba: 28 yas, SS

* Anne baba arasinda akrabalik mevcut degil.

* 1.cocuk: Hastamiz



Tarti: 17 kg (98p/ 2,17 SDS)
Boy: 89 cm (29p/ -0,57 SDS)

Fizik inceleme

e Ates: 36 C, ﬂablz:116/dk,
* Kan basinci :114/79 mmHg (95th p: 106/63 mmHg)
* Genel durum iyi

* Nobet durduktan sonra yapilan ilk degerlendirmede bilin¢ konfli, cevre
ile ilgisi azalmis

* IR +/+, pupiller izokorik

* DoOrt ekstremitede simetrik olarak hareketleri var (fokal defisit yok)
* DTR normoaktif, klonus yok

* Pretibial 6dem +/+

* Akciger sesleri kaba, ral yok ronkus yok

e S1+,52+, ek ses yok, Gfurum yok

* Batin rahat; hassasiyet, defans yok



Laboratuvar

Aclik kan glikoz: 124 * D.Na: 133,5 mmol/L TIT;

mg/dl + K:5,03 mmol/L . pH:8,0
BUN:19 mg/d| . D.Ca:10,12 mg/dl -

Ure: 40,41 mg/dl . Cl:99.3 mmol/L * Dansite:1012
Kreatinin:0,15 « Mg: 1,6 mg/dl * Kan (-)

Total bil:0,31 mg/dI - P:5,40 mg/dl . Lokosit (-)
Direkt bil: 0,16 mg/dI o Urik asit: 4,74 mg/d|

AST: 32,1 1U/L . CRP:0,01 mg/d| * Glukoz (-)
ALT:35,9 1U/L * Sedimentasyon: 42 * protein (-)
LDH:666 mm/saat

* Keton:eser
ALP:67

Total protein:5,29 g/dI
Albumin: 2,47 g/dlI
Globulin:2,82 g/dlI

Hemogram; + Nitrit: (-)

* Beyaz kire: 31,233/mm3  Amorf kristaleri 37/HPF
* Neu: 22,490/mm3

* Lenfosit: 5,825/mm3 Bakteri:1
pH: 7,38 * Hb: 13,22 gr/dl
pCO2: 46,2 T oAct39,25 Siklosporin duzeyi: 944,6 ng/dl

Laktat: 19 * Trombosit: 749,6/mm3



Patolojik Bulgular

* Nefrotik sendrom

* Nobet gecirme

* Kan basinci yuksekligi
* Pretibial 6dem

50th p: 88/47 mmHg
90th:102/59 mmHg
95th p: 106/63 mmHg
99th :118/75 mmHg



On tanilar ?



50th p: 88/47 mmHg
90th:102/59 mmHg

Klinik izlem ot s e

99th :118/75 mmHg

* Beyin tomografi incelemesinde akut patoloji izlenmed.i.

e Hastanin risk etmenlerinin olmasi (kan basincinin
Kt'jksekligi, norotoksik ilac kullanimi), diazem sonrasi
1Isa strede bilinci acilmasi ve fokal nérolojik bulgular
olmamasi nedeni ile 6n planda PRES distnuilen hastaya
Beyin magyetik rezonans goriintileme %MRG)
goruntulemesi istendi.

* Beyin MR goruntulemeleriyle tekrar
degerlendirildiginde 6n planda PRES(Posterior
reversible encephalopaty syndrome) dusunuldda.
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e Kan basinci yiksek seyreden hastaya nefroloji bolumu
tarafindan amlodipin 1x5 mg baslandi ve siklosporin
dizeyinin yuksek gelmesi nedeniyle neoral kesildi.

* Yatisi suresince atesi olmayan hastanin servise yatisindan
sonra nobetleri devam etmesi lUzerine fenitoin yukleyip
idameye gecildi.

* Takiplerinde pretibial 6demi gerileyen hastanin 03/04/2018
de bakilan siklosporin diizeyi 86 ng/dl olarak geldi.

* 30/03/2018 den sonra tekrar nobeti olmamasi Uzerine
fenitoin tedavisi kesildi.



PRES- posterior reversible ensefalopati sendromu

 Posterior reversible ensefalopati sendromu (PRES),
klinikte mental durum bozuklugu, bas agrisi, ndbet
gecirme, gorme bozukluklari ile seyreden; klinigi,
altta yatan nedenleri ve patogenezi oldukca
heterojen bir tablodur.



Etyoloji

Medical condiions associated with reversible posterior
leukoencephalopathy syndrome

< Hypertensive encephalopathy 5

Acute or chronic renal diseases

Thrombotic thrombocytopenic purpura
Hemolytic and uremic syndrome
Eclampsia
Vasculitis
Systemic lupus erythematosus
Polyarteriti= nodo=sa
Cryoglobulinemia
Wegener's granulomatosis
Immunosuppressive, immunomodulatory, and chemotherapeutic drugs
Bewvacizumab
Cisplatin and other platinum-based agents

Combination chemotherapy

L Cyclosporine A —

Copyrights apply

Cytarabine
Gemcitabine
Interferon-alpha
Intravenous immunoglobulin
Ipilimumab
Methotrexate
Rituximakb
Sirclimus
Tacralimus
Tyrosine kinase inhibitors (pazopanib), sorafenib, sunitinib
Vincristine
Porphyria
Hypercalcemia, hypomagnesmia

Blood transfusion

Contrast media exposure (cerebral, coronary angiography)




Patofizyoloji

* PRES in patogenezi net olarak bilinememektedir; fakat
bozulmus serebral otoreglilasyon ve endotelyal islev
bozukluguna bagli oldugu disuntlen vazojenik 6dem
olusmaktadir.



 Risk faktorleri:
* Hipertansif bozukluklar
* Renal hastaliklar
* immunsupresif ajan kullanim

* Hastalar genellikle akut bir hastaligin ya da immunsupresif
ilac tedavisinin komplikasyonu olarak akut ya da subakut
norolojik bulgularla basvururlar.



Klinik
 Klinik bulgular PRES’e 6zgul olmayip baska norolojik
durumlarda da ortaya cikmaktadirlar.

* Bas agrisi,

* Konflizyon,

e Suur bulanikligi,

e Bulanti,

* Kusma

e Gorme bozukluklari

* Nobet

* Kortikal korltk

* Koma

* Hallsinasyon, duygu-durum degisikligi



Tani

* Tanimlanmis tani kriteleri yok.

e Hastaligin tanisi; oyku, klinik ve gortntileme
bulgulari ile konulmaktadir.

* Goruntuleme bulgulari da spesifik olmayip baska
durumlar ile karisabilmektedir. Izlemde klinik
siuphenin devam etmesi halinde tekrarlanmasi
gerekebilmektedir.



Goruntuleme

* MR FLAlR(quid—attenuatedinversion recovery), T2 sekanslari
 Diftzyon agirhikli gortintiileme (DWI1) ve ADC (apparent

diffusion coefficient)

* MR anjiyografi



* MR goruntulemelerinde tipik olarak iki yanli
oksipital ve pariyetal loblarda daha sik ancak beyin
farkh bolgelerinde olabilen korteks ve subkortikal
beyaz cevherde, vazojenik 6dem disunduren
bulgular gorulmektedir.

* MR DW!I da hipointens, ADC de hiperintens ve T2'de
hiperintens gorinim vardir.









Ayricl Tani

* Inme

* Vendz tromboz

* Toksik ya da metabolik ensefalopati,
* Demiyelizan hastaliklar

* Vaskulit



e Karakteristik goriuntileme bulgularinin bilinmesi ve
taninmasi posterior reversibl ensefalopati sendromunun
tanisinda anahtar rol oynamaktadir.

* Erken tani tedaviyi yonlendirecegi gibi gereksiz beyin
biyopsilerini de onleyecektir.FLAIR karakteristik kortikal ve
subkortikal 6demin tespitinde en dnemli sekanstir.

* PRES olgularinda izlenen lezyonlarin cogunlukla sitotoksik
ddemden ziyade vazojenik 6deme bagli oldugunu
gostermektedir.



Prognoz

* Genellikle selim seyirlidir.

* Cogu olguda tetikleyici etkenden uzaklastiktan
sonra ve kan basinci kontrolli saglandiktan sonra
glnler/haftalar icerisinde tamamen iyilesme
gorulmaustar.

* Radyolojik iyilesme klinik iyilesmeden daha gec
olmaktadir.



* Daha az siklikta olmakla birlikte hayati tehdit edici
boyutta da gorulebilmektedir.

* Olumler ilerleyici serebral 6dem, intraserebral kanama
veya altta yatan baska bir hastalik nedeniyle olabilir.

* Bir calismada PRES gecirmis cocuklarda tekrarlama
sikhgr %2-25 olarak gosterilmistir.

* Nadir olmakla birlikte bazi cocuklarda iyilesmeden
sonra da nobetler devam edebilir.



Tedavi

* Semptomatik tedavi
* Nobet kontroli ( fenitoin, diazepam, midazolam)

* Etiyolojiye yonelik tedavi

e Kan basinci kontrolu ( kaptopril, kalsiyum kanal blokeri,
B-bloker )

* MUmkun ise kullanmakta oldugu ilacin degistirilmesi



* Bas agrisi, bilinc degisikligi, ndbet gecirme, gorme bozuklugu
gibi sikayetle basvuran hastalarin ayirici tanisinda PRES de
akla gelmeli,

* Erken tani ve uygun mudahale acisindan
» TA yiksekligi acisindan dikkatli 6lciim ve izlem yapilmasi
» Sistemik hastaliklar acisindan ayrintili FM ve laboratuar tetkiki

» Ozellikle risk faktorleri sorgulanmasi 6nemlidir.



* Dinlediginiz icin tesekkdirler



