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OLGU

e 11 yil 3 ay, Kiz Hasta

YAKINMA

e Konusmada bozukluk, sag kolda gugsuzluk


http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.anamnez.net/&ei=lNqVU9HvN86_PNebgcAP&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035

>

d\[li (/'4/

SiTEs,
<& 5/,

OYKD &

N\
Tpyvs ®

e Basvurudan 6 glin once evde otururken bir anda konugsmada bozukluk, sag

kolda gucsuzlik baslayan hasta dis merkeze (DM) basvurmus. Evde takip

onerisi ile taburcu edilmis.
e Basvurudan once hastanin burun akintisi , oksuruk sikayetleri varmis.

Semptomatik tedavi aliyormus.

e Hastanin evde takiplerinde sikayetleri gerilememis ve konusmasi duzelmemis.
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e Yakinmalari duzelmeyince tekrar DM'ye basvurmug. DM’de yapilan BT, Beyin,
kontrastsiz goruntilemede: “Solda frontal bolgede yamasal hipodens
gorunumler, parankimal volum kaybi izlendi” seklinde yorumlanmis.

e Ayni gun DM'de yapilan MRG, Beyin, difizyon goruntilemede: ‘Solda daha
belirgin olmak uzere her iki frontal yine solda parietotemporal bolgede
akut iskemi ile uyumlu yamasal diffuzyon kisithliklari izlendi’ seklinde
yorumlanmisg.

e Hasta iskemik atak? nedeniyle tarafimiza yonlendirilmis.
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e Prenatal: Ozellik yok

e Natal: Term, C/S dogum

e Postnatal: YDYBU 6ykiist yok
e Bilinen hastaligi yok

e Bilinen hastane yatisi yok

e Bilinen operasyon yok

e Duzenli kullandigi ilag yok

e Takipli asilari tam
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o A: 45 sag/bel fitig1 opere
o B:426I0/Mi
o Akraba evliligi yok

1.cocuk: 30 yas kiz sag / saglikli
2.cocuk: 27 yas erkek sag / saglikli
3.cocuk: 25 yas erkek sag / saglikli
4.cocuk: 18 yas kiz sag / saglikli
5.cocuk: Hastamiz

6.cocuk: 10 yas erkek sag / saglikli
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o Genel durum orta-iyi.

e Cilt: Turgor, tonus dogal.

o Bas boyun: Sacli deri dogal. Kafa yapisi simetrik.

o Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. G6z kureleri her yone hareketi dogal.
o Kulak-burun- bogaz: Orofarenks dogal

o Kardiyovaskuler: S1, S2 dogal. S3 yok.

e Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Dinlemekle ral-ronkUs yok.

» Gastrointestinal sistem: Batin rahat, defans, rebound yok.

o Genitouriner sistem: Haricen kiz. Anomali yok.
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o Biling acik, uykuya egilimli, GKS 13

« Afazi nedeniyle oryantasyon degerlendirilemedi

o Bilateral isik refleksi +/+

o Ense sertligi yok, Kernig (-), Burdzinski (-)

o Kranial sinir muayeneleri dogal

o Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Deformite yok. Kas kuvveti: Sag ust
ekstremitede 4/5, sol Ust ekstremite 5/5, sag alt ekstremite 4/5, sol alt ekstremite 5/5.

« DTR’ler sagda daha zayif olmakla beraber bilateral aliniyor.

o Babinski sagda ekstansor, solda fleksor yanit aliniyor.
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PATOLOJIK BULGULAR

e Konusmada bozukluk
e Biling bulanikhgi
e Sag hemiparazi

o Afazi


http://www.google.com.tr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&docid=ZkkNiTtCktXDVM&tbnid=aWM6YrR6szdVTM:&ved=0CAUQjRw&url=http://www.anamnez.net/&ei=lNqVU9HvN86_PNebgcAP&bvm=bv.68445247,d.ZGU&psig=AFQjCNG1EtNy5oLuyzshUNNshmkugK3TXA&ust=1402416033638035

ON TANILAR?

HANGI TETKIKLER ISTENMELI ?



ON TANILAR

o Iskemik atak
e Meningoensefalit
e Mitokondrial Ensefalopati Laktik Asidoz benzeri Epizodlar (MELAS)

e Santral Sinir Sistemi Vaskuliti
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WBC: 7460/uL
NEU: 4260/uL
LYM: 2470/uL
MONO: 510/uL
EOS: 170/uL
BASO: 50/uL
RBC: 4.27x108/uL
HGB: 11.5 g/dL
HCT: 32.9 %
MCV: 77 fL

PLT: 264x10%/uL

AKS: 75.9 mg/dL
Urea: 19.1 mg/dL
BUN: 8.93 mg/dL
Kreatinin: 0.5 mg/dL
Urik asit: 3.8 mg/dL
AST: 27 U/L

ALT: 14.5 U/L

LDH: 269 U/L

CRP: 1.3 mg/L
SEDIM:46 mm/h

Protein, total: 70.9 g/L

Albumin: 41.6 g/L
Globulin: 29.3 g/L

Duz. Na: 142.6 mmol/L

K: 4.06 mmol/L

Cl: 102 mmol/L

Duz. Ca: 9.06 mg/dL
Mg: 2.31 mg/dL
P:4.11 mg/dL
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e Meningoensefalit agisindan yapilan lomber ponksiyonda;
o BOS glukoz: 55.2 protein: 33.6 eszamanlh KS 95

o Enfeksiyon hucre sayimi: 2 eritrosit

o Meningoensefalit paneli: Greme yok

e BOS kulturu ve kan kulturunde ureme olmad..
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e Solunum Yolu Vital Paneli: Rhinovirus/Enterovirus pozitif
e Covid: negatif

e MELAS acgisindan Kan gazi kontrolinde;
o pH:7.36
o (CO2:37
o Laktat: 11
o HCO3: 22.1 olarak sonuclandi.
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GORUNTULEME

o Dis merkeze ilk bagvurusundan 6 gun sonra
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e C. Enfeksiyon hastaliklarina danisildi.

e Dis merkez MR 6n yorumu meningoensefalit ile uyumlu olmasi ve hastanin atesin
eslik ettigi prodromal doneminin bulunmasi nedeniyle, asiklovir, seftriakson ve

vankomisin antibiyotik tedavileri baglandi.

e Meningoensefalit panelinde Ureme olmayan, hucre sayiminda |okosit bulunmayan
hastanin vankomisin ve seftriakson antibiyotikleri kesildi.

e Hastaya beyin 6demine yonelik IV hipertonik salin tedavisi baglandi. Sodyum
degerleri 140-145 arasinda tutulmasi hedeflendi. 4-6 saat araliklarla sodyum
kontrolu goruldu ve hipertonik salin infuzyon dozlari ayarlandi.
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e EEG: solda ve her iki frontal-on temporal bolgelerde daha belirgin hemisferde
yaygin organizasyon bozuklugu izlenmis olup epileptiform anomali

izlenmedi.

e Hastaya MR difuzyon bulgularinin herpes ensefaliti ile uyumlu olmasi

nedeniyle asiklovir tedavisine devam edildi.
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e SSS vaskuliti on tanilarimiz arasinda yer almasi ve hastanin BOS

bulgularinin meningoensefalit ile uyumlu olmamasi nedeniyle MR anjiografi

gorunttlemesi yapildi.
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Anterior
cerebral
artery

Anterior
communicating
artery

Middle cerebral artery

Internal
carotid
artery

Posterior
Posterior cerebral artery
communicating
artery Superior
cerebellar artery
Basilar artery
Anterior inferior

cerebellar artery

Vertebral arte
4 Posterior inferior

cerebellar artery

Anterior spinal artery
Solda M1 ve P1 segmentleri net segilemedi. ileri stenotik gériiniimdedir. Anterior kommunikan arter ince kalibrasyondadir. Sol MCA M3
anterior dallarda akim secilemedi. Sag ACA'da belirgin olmak Gizere bilateral ACA distal kesimlerde limende daralma ve distalde akim

azalmasi gorilmektedir. Tim bulgular birlikte degerlendirildiginde 6n planda vaskdlit lehine dasiniimustar.
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Hastanin MR anjiografi sonucuna gore, SSS vaskdliti tanisiyla:

Hastaya BrainWorks CNS Vasculitis protokoli baslandi.

I\VV metilprednizolon pulse 3 gun,

Siklofosfomid 500mg/m2 tedavisinin 1. dozu verildi.

Hastanin pulse steroid tedavisi sonrasi 2mg/kg prednizolon po tedavisine devam edildi.
Trimetoprim-Sulfametoksazol profilaksisi verildi.

Kalsiyum 1000mg/gun po,

Vitamin D 10000 /gin po,

Asetilsalisilik asit 1x100 mg baglandi.
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BrainWorks CNS Vasculitis Protocol

Progressive primary large vessel CNS vasculitis®
Phase 1: Induction Therapy (0-6 months)

_Version Decernber 2014

IV Methylprednisolone
pulses . 3
30mgikg {rmas 1)
s _ days (3-7) - BRA‘NWORKS
Start date TR cira :
Prednisone PO daily
2 mgikg (max §0g)
tapering monihily™
Start date
Dose mg Start date _
Dose mg Start date
Dose mg Start date A
Dos tart date
| -2 s Start date
|_Dose g Start date
| Diose
Dioigs mia
Cyclophosphamide (500-750 mg/m# monthly x 7 doses)
Date Date Drate Date Date Date Date
Dose mg Diose mg | | Dose mg| | Dose mg| | Dose mg | | Dose Doss mg

Trimethoprim/sulfamethoxazole (PJF prophylaxis dosing)

Calcium (1000 mgfday PO)

Vitamin D (1000 IU/day PO)

“Angicgraphy-posities, progressive peirary CHS vasoulitis (PePACNHE)
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e Hasta C. Romatolojiye danisildi.

e Vaskdulit acisindan ANA, anti- ds DNA, ANCA, lupus antikogulan,
antikardiyolipin Ig G,M anti beta 2 glikoprotein Ig G,M, ENA screening ve von
Willebrand faktor gonderildi.

e G0z muayenesinde vaskulit bulgusu gorulmedi.

e EKAO tetkiki normal olarak degerlendirildi.
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e Takiplerinde yuksek doz pulse steroid ve siklofosfamid tedavisini almaya devam etti.
e 3. ay ¢ekilmesi gereken MR anjiografisine gelmedigi igin 4. aydan gorunttlemeleri
cekildi.

o Bilateral ICA kalibrasyonu azalmis olup distal dallarda kollateral dolum izlenmekte; anterior
kominikan arter ince kalibrasyonlu; sol ACA oklude; bazillar arterler ince kalibrasyonlu olarak
goruldu

o Torasik ve abdominal BT anjiografileri normal olarak goruldu.

e Ik bulgulari izleyen dort buguk ay sonunda 5. doz siklofosfamid 800 mg tedavisini ald!.

o Tedavi altinda damar yapilanin daha da bozuldugu goruldu.

o Konvansiyonel beyin anjiografi: bilateral ICA oklizyonu mevcut olarak goéruldu. Sonuglar

konvansiyonel angiografi ile desteklendi.
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e Ik bulgulari izleyen besinci ayda afazi sikayeti gelisti.

e Sikayetinin devam etmesi Uzerine servis yatisi yapildi.

e Kilinik ve goruntilemede sikayet ve bulgular ilerleyen hasta sistemik vaskulit
acisindan Cocuk Romatoloji BD ile tekrar degerlendirildi.

e Tbc vaskuliti agisindan tekrar LP yapildi. ARB boyama ve PCR sonucu negatif
goruldu. LP sonucu inflamatuar vaskalit ile uyumlu olarak degerlendiridi.

e Dis merkezde Quantiferon testi gonderildi.

e Siklofosfamid tedavisi durdurulup infliksimab tedavisine gecis planlandi.
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e inme,
e Direncli nobetler,
e Ciddi bilissel bozukluk ve

e Olum yol agabilen yikici, enflamatuvar bir beyin hastali§idir.

e Cocukluk caginda SSS vaskdlitleri, SSS’de izole primer bir hastalik
olabilecegi gibi altta yatan hastaliga sekonder olarak da ortaya

cikabilmektedir.
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SSS Vaskulitlerinin Siniflandiriimasi
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e Primer SSS Vaskaulitleri
o Anjiografi pozitif primer SSS vaskdlitleri

m Progresif
m Nonprogresif

o Anjiografi negatif primer SSS vaskulitleri

e Sekonder SSS Vaskulitleri
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Cocukluk ¢cagi primer SSS vaskdlitleri ile ilgili bilgiler daha ¢ok olgu bildirimlerine dayanmaktadir.
Gocuklarda primer SSS vaskdlitlerinin insidansi bildirilen olgu sayisinin yetersiz olmasi nedeni ile
bilinmemektedir.

Irk ve cinsiyet ayrimi yoktur.

Cocuklarda tum yas gruplarinda gorulebilmektedir.

Cocukluk ¢cagi primer SSS vaskdulitlerinin nedeni bilinmemektedir.

Serebral kan damarlarinda enflamasyon sonucu [Umende daralma ve buna bagh gelisen arteriyel

iskemik inme, enflamasyonun akut fazinda vaskuler endotel aktivasyonu ile pihti olusumu ve

perivaskuler beyin dokusunda enflamasyon vaskulitte suglanan temel fizyopatolojik mekanizmalardir

Butun bunlarin sonucu olarak da noronal olim, demyelinizasyon, reaktif gliozis ve norolojik
defisit ortaya cikmaktadir .
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® Buyuk-orta damar vaskulitleri siklikla akut hemiparezi, duyusal defisit veya ince motor
kayip ile kendini gostermektedir.

® Bas agrisi, konsantrasyon guclugu; bilissel bozulma, kisilik degisikligi ve nobet gibi yaygin
tutulumu disunduren bulgular da siktir.

® Bilissel disfonksiyon ve bas agrilari siklikla progresif, hemiparezi ise nonprogresif bayuk-orta
damar vaskaulitlerinin bulgulari olarak karsimiza ¢gikmaktadir .

e Kucuk damar vaskulitlerinde klinik bulgular daha genistir. Nobetler (akut baslangicli veya
kronik), bas agrisi, biligssel bozukluk ve psikiyatrik semptomlari icermektedir.

® Ayrica fokal motor ve duyusal disfonksiyon gorulebilmektedir.

® Ates, yorgunluk, grip benzeri semptomlar kuguk damar vaskulitlerinde buyuk-orta damar

vaskulitlerine gore daha sik gorulmektedir.
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Anjiografi Pozitif Primer Santral Sinir Sistemi Vaskulitleri !
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e Buyuk-orta capli damarlar tutulmaktadir.

e Anjiografide vaskulitin gosterildigi, yeni baglangicli fokal ve/veya yaygin
norolojik defisitin oldugu vaskaulitlerdir.

e Hastalar tipik olarak akut hemiparezi, tek tarafli duyusal defisit, ince motor
kayip ya da disfaji gibi bulgularla bagvurmaktadir.

e Aktif hastalik sirasinda CRP ve sedimentasyon normal veya artmis, olabilir.

e BOS Iokositoz ve protein artisi olgularin yaklasik yarisinda saptanir ve

oligoklonal band genelde negatiftir.
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Anjiografi pozitif primer SSS vaskailiti klinik, radyolojik ve prognostik 6zelliklerine gore progresif

ve nonprogresif olarak ikiye ayrilmaktadir.

PROGRESIF

®  Bas agrisy, bilissel ve davranis, bozuklugu gibi yaygin
noérolojik tutulum bulgulari daha siktir.

L Hastalarda serebral dolagimin proksimal ve distal
segmentlerini tutan multifokal stenozlar
go6ruimektedir.

®  indiiksiyon tedavisinde alti ay siireyle aylik
intravendz siklofosfamid uygulanmaktadir.

L idame tedavisinde ise 18 ay boyunca oral
mikofenolat mofetil veya azotiopurin kullaniimaktadir.

L indiksiyon tedavinin baslangicin da ek olarak yiiksek
dozprednizolon baslanmakta ve12 aydan kisa
olmamak Uzere azaltilarak kesilmektedir.

L Progresif formda remisyonun saglanmasinda

mikofenolat mofetilin diger tedavi segeneklerine daha
Ustln olabilecegini gosteren bir galisma
bulunmaktadir.

NON-PROGRESIF

Orta veya anterior serebral arter ve
distal internal karotisi iceren proksimal
stenoz sonucu olusan iskemik olaya
bagli klinik bulgularla gelmektedir.
Ucer aylik aralarla goruntuleme

yontemleri ile hastaligin prognozu takip

edilmektedir.

Tedavide heparin ve bunu takiben

antiplatelet bir ajan kullanilmaktadir.

Kortikosteroidlerin kulaniminin iskemik
ataklari onledigi ve norolojik duzelmeye
katki sagladigi dustunulmektedir .



Anjiografi Negatif Primer Santral Sinir Sistemi Vaskulitleri B2

® Ates, halsizlik, grip benzeri semptomlar, bas agrisi, kognitif fonksiyonlarda bozukluk,

davranis, deqisikligi ya da direncli nobet gibi sistemik bulgularla gelmektedir.

® Baslangic bulgulari ayrica fokal norolojik defisit, optik norit ve miyelit olabilmektedir.

® Daha once saglikl olan gocuklarda hizli baglangi¢l nérolojik bozulma ya da
semptomlarin haftalar icinde belirginlestigi subakut bir seyirde gorulebilmektedir.

® CRP ve sedim normal veya ¢ok hafif artmis, olabilir.

e BOS incelemesinde hafif pleositoz, protein artigi veya BOS agilis,basincinda yukseklik
saptanabilmektedir.

® Oligoklonal band pozitifligi olabilmekte ve von Willebrand faktor antijeninin hastalik

aktivitesinde duyarl bir belirtec, olabilecegi bildiriimektedir.
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e Cocukluk yas grubunda sekonder SSS vaskulitleri enfeksiyonlar, sistemik

enflamatuvar ve otoimmun hastaliklar nedenivyle gelisebilmektedir.

e Sistemik vaskulitler, sistemik lupus eritematozus (SLE), juvenil
dermatomyozit, Behcget hastaligi ve enflamatuvar barsak hastaligi bunlardan
en onemlileridir.

e Hayati tehdit edici ve agresif tedavi gerektiren hastaliklardir.

e Kortikosteroid tedavisine ek olarak altta yatan hastaliga bagli olarak

siklofosfamid ya da plazmaferez denenebilir.
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Differential diagnosis of large vessel cPACNS

Noninflammatory vasculopathies
Dissection
Thromboembolic disease
Moyamoya disease (idiopathic)
Hemoglobin disorders
Antiphospholipid syndrome
Fibromuscular dysplasia
Collagen vascular disorders
Focal cerebral angiopathy

Genetic syndromes associated with cerebral vasculopathy
(neurofibromatosis type 1, Down syndrome, PHACES, CADASIL,
Fabry syndrome, homocystinuria)

Cerebral vasospasm conditions

Channelopathies (including familiar hemiplegic migraine, calcium
channelopathy)

Reversible vasoconstriction syndrome (RVCS)
Syndromes associated with cerebral vasculopathies

Cogan syndrome

Susac syndrome

CPACNS: childhood primary angiitis of the central nervous system;
PHACES: Posterior fossa malformations, Hemangicmas, Arterial
malfoermations, Coarctation of the aorta/Cardiac defects, Eye
abnormalities, and Sternal defects; CADASIL: Cerebral Autosomal
Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and
Leukoencephalopathy.
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Dinlediginiz icin tesekkurler.
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