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1 yas kiz hasta

»Yakinma: Ates, oksuruk




» Hikaye: 9.ayinda oksuruk ve ates sikayetleri ile
dis merkeze basvuran hastanin yapilan
tetkiklerinde notrofil sayis1 190/pl saptanmis.

» Ilk olarak virlis nedenli bir enfeksiyona bagli
kemik iligi baskilanmasi dustunulmus.

» 10 gun sonra kontrol hemogrami bakilmasi
planlanmis.

» Kontrol hemograminda notrofil sayis1 150/ pl
gelmesi uzerine hasta cocuk hematoloji
bolumune yonlendirilmis.




» Ozgecmis: Bilinen bir hastalig yok.

38.GH sezeryan ile 3020 gram dogmus.
Yenidogan yogun bakim unitesi yatis
oykusu yokmus.

Anne sutu ile beslenmis.
Tekrarlayan enfeksiyonlari yokmus.

Anne baba arasinda akrabalik oykusu
yokmus.




Soygecmis:

Anne: 29 yas,sag,bilinen bir hastalig1 yok.
Baba: 29 yas,sag,bilinen bir hastaligr yok.

1.cocuk: 4 yas,kiz, bilinen bir hastalig1 yok.

Kullandigi ilaclar:

Devit damla : 3 damla/gun
Vegaferon damla: 5 damla/gun




» FM: tart1:7200 gram (3-10 persentil
arasi)

» Boy: 67 cm (10 persentil)

» Bas cevresi: 45 cm (50-75 persentil)
» Orofarenks dogal

» Solunum sesleri bilateral dogal
»S51+52+ ek ses -

» Batin rahat. Rebound,defans yok

» HSM yok




» HEMOGRAM:

> 16.04.2018

» WBC: 3030/l
» NEU: 190/l
» LYM:  2520/pl
» HGB: 10.8 g/dl

LABORATUVAR

HCT: %30.6
MCV: 68.6 fL
PLT: 212000/pl




Periferik Yayma : Atipik hucre gorulmed.i.
» %5 Notrofil

» %83 Lenfosit

» %10 Monosit

» %1 Eozinofil

» %1 Bazofil




Araliklarla yapilan hemogramlardaki
notrofil sayisi:

> 16.04.2018:190/
» 25.04.2018:150/pl
> 26.04.2018:154/l
»11.05.2018:153/l
» 14.05.2018:153/pl




KLINIK SEYIR

» Hastanin enfeksiyona bagli kemik iligi
baskilanmasi acisindan takip edilirken
pustuler lezyonlarinin olmasi uzerine

25.05.2018°‘de bakilan hemograminda
notrofil sayis1 148/pul saptandi













PATOLOJIK BULGULAR

»Ard arda bakilan
hemogramlarda notrofil
say1sinin <200/ pul saptanmasi

»Pustuler lezyonlarin olusmasi







AYIRICI TANI:
ENFEKSIYON
ILACLAR
OTOIMMUN NOTROPENI
SIKLIK NOTROPENI
KONJENITAL NOTROPENI




NOTROPENIYE NEDEN OLAN ILACLAR:
Analjezik ve NSAII:
Dipyrone,lbuprofen

Antiepileptik ilaclar :
Valproic asit
Kardiyovakiiler Ilaclar:
Digoxin,Furosemide
Antibiyotik:
Sefalosporin




»On Tanida: Konjenital
Notropeni dusunuldu




KLINIK IZLEM

Konjenital notropeni tedavisinde
enfeksiyonlar1 onlemek amaciyla:

G-CSF(Filgrastim,Lenograstim)
kullanilmaktadir.

G-CSF kullanan hastalarin >%90 notrofil sayisi
normale geldigi saptanmis.

Bu sekilde enfeksiyon sikliginin azaldigi
gorulmus.




Hastamiza haftada 3 kez 100 mikrogram
Neupogen(G-CSF) tedavisi baslandi.

1 haftalik Neupogen tedavisi sonrasi kontrol
hemograminda notrofil sayis1 3774/ul
saptandu.

Tedavide notrofil sayisinin normale geldigi
saptanmis ve enfeksiyonlarin bu sekilde
sikliginin azaldigr gorulmds.




Konjenital notropeni acisindan yapilan
ela2,hax1 gen analizi planlandi. Sonuc

bekleniyor.

Hastanin izlem siresi 2 aydir. Izlemde
G-CSF kesildiginde notropeni gorulmezse
olgu edinsel olabilir.




NOTROPENIYE
YAKLASIM




Notropeninin Tanimi
<12 ay : <1000/l
>12 ay :<1500/pl

Hafif notropeni: 1000-1500/pl
Orta notropeni:500-1000/pl
Agir notropeni:<500/pl




» Notropeni, cocukluk caglarinda cok onemli
hematolojik sorunlardan biridir.

» Konjenital ve edinsel nedenlerle meydana
gelebilir.

» Notrofil sayisinin cok dustligi durumlarda
(<500/pl) ister konjenital ister edinsel
nedenlerle meydana gelmis olsun, cok ciddi
ve hayati tehdit eden enfeksiyonlar ortaya
cikabilir.




» Notropenik hastalar genellikle kendi agiz,orofarenks,gis ve
derideki bakteriyel floralarindan enfekte olabilirler.

» Bu nedenle gram negatif bakteri ve S.aureus
enfeksiyonlar1 bu hastalarda yaygindir.

» Notropeni tek basina virus ya da mantar enfeksiyonlarina
neden olmaz.

» Gram negatif septisemi olabilir.




» 1000 /ul notrofil altinda stomatit,gingivit,selulit
gorulebilir.

» Ileri vakalarda <500/pl notrofil sayisinda
perirektal abseler,pnomoni,sepsis, uzamis
nekrotik ve ulseratif lezyonlar yaygindir




Afrikali, Yemenli ve Etiyopya Yahudilerinde 1000 /pl
civarindaki notrofil sayisi normal kabul edilir ve
artmis enfeksiyon riski olusturmaz.
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SIKLIK NOTROPENI

» Her iki cinsi de esit olarak etkilemekte olup,
vakalarin %25’inde genetik gorulur.

»Hastalarin periferik kan notrofil sayisinda duzenli
siklik dalgalanmalar gorulmekte, bu dalgalanma
genellikle 21 gunde bir olmakla birlikte 14-35 gun
arasinda degismektedir.

»Notropenik dalgalanma doneminde ciddi notropeni
(<200 /mm3) gorulmektedir.




lleri Konjenital Notropeni:
» Epidemiyoloji:
» HAX-1 genindeki otozomal resesif mutasyonlardan,

» ELA-2 genindeki otozomal dominant ya da sporadik
mutasyonlardan kaynaklanabilir.

» G6CP3 geni mutasyonlar da sebep olabilir.
» Cogu hastalar sporadik paternle gelir.




» Klinik Seyir:

» Konjenital notropeni yasamin ilk yillarinda
omfalit,otitis media, ust solunum
enfeksiyonu,pnomoni,deri abseleri,karaciger
abseleri ile belirtiler verir

» Hastalarda notropeniye ek olarak hafif anemi ve
trombositoz gorulebilir.




» Patogenez:

» ELA-2 ve HAX-1 gen mutasyonlari sonucu
prematur notrofillerin apopitozisinin arttigi
gorulmus.




» Tedavi:

» Konjenital notropeni tedavisinde G-CSF kullanilir.
Hastalar %95 oraninda bu tedaviye cevap verir.
Enfeksiyonlari onlenir.

» Ilac yan etkileri arasinda kemik
agrisi,splenomegali,hepatomegali, trombositopeni,
vaskulitler bulunur.

» Bazi hastalarda nadir de olsa G-CSF kullanimina bagli
MDS ve AML gorulme riski arttigr saptanmistir.




KAYNAKCA

-Manual of pediatric hematology and oncology
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