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Hemofagositik Lenfohistiyositoz Tan›s› Alan Bir Olgu
Birol Baytan*, Özcan Bör**, Adalet Meral Günefl*, Sumru Uslu*, Ünsal Günay*
* Uluda¤ Üniversitesi T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, Çocuk Hematoloji Bilim Dal›
** Osmangazi Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›

Hemofagositik lenfohistiyositozis (HLH) nadir görülen fatal seyirli bir sendromdur. Hemofagositozla karakterize malign olmayan immün regülasyon bo-
zuklu¤udur. Atefl, hepatosplenomegali, pansitopeni, lenfadenopati en s›k görülen bulgulard›r. Primer olarak otozomal resesif kal›t›labilece¤i gibi tüm
infeksiyonlar,  sistemik lupus eritamatozus gibi kollajen doku hastal›klar›, baz› immün yetmezlikler ve malignansiler de HLH’ye neden olmaktad›r. ‹nsi-
dans› y›lda milyonda 1.2 vaka olarak rapor edilmifltir. 50 bin do¤umda 1 vaka oldu¤u da belirtilmifltir. Nadir bir durum olmas› nedeniyle hemofagositik
lenfohistiyositozis tan›s› konan bir vakam›z› sunduk. Vaka:  30 ayl›k erkek olgu üç haftad›r süren yüksek atefl nedeniyle baflvurdu. Fizik muayenede atefl
yüksekli¤i (40ºC aksiler), hepatosplenomegali saptand›. Laboratuar: lökosit 21 000/mm3 trombosit 256 000/mm3 hemoglobin 9,2 gr/dl, CRP 32,9 saptan-
d›. Hastaya genifl spektrumlu antibiyotik tedavisi baflland›. Yat›fl›n›n 15. Gününde pansitopeni geliflmesi üzerine yap›lan kemik ili¤i aspirasyonunda he-
mofagositoz saptand›. Splenomegali, atefl yüksekli¤i, ferritin 1500, trigliserid 240 ve fibrinojen <1,5 bulunan hastada hemofagositik sendrom düflünüldü
ve HLH 2004 tedavi protokolü uyguland› ve tedavinin 48. saatinde atefl yüksekli¤i geriledi, birinci hafta sonunda pansitopeni düzeldi. Tedavisiz 4. ay›n-
da olan hasta halen sorunsuz olarak izlenmektedir. Tart›flma: HLH nadir rastlanan bir patoloji oldu¤u için genelde gözden kaçabilmektedir. HLH tan›s›
için Histiocyte Society’nin belirledi¤i 8 tan› kriterinden en az befli bulunmal›d›r. Bu kriterler atefl, splenomegali, sitopeni, hipertrigliseridemi ve/veya hi-
pofibrinojenemi, kemik ili¤i, dalak veya lenf nodunda malignansi olmadan saptanan hemafagositoz, Naturel Killer hücre aktivitesinin azalmas›/olmama-
s›, ferritin düzeyinin artmas› ve solubl CD 25 düzeylerinin yüksek olmas›d›r. Ancak her saptanan fagositoz HLH de¤ildir. Uzun süreli atefl, sitopeni ve he-
patosplenomegali saptanan hastalarda HLH düflünülmeli ve öncelikle kemik ili¤i aspirasyonu yap›larak hemafagositoz araflt›r›lmal›d›r.
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Çocukluk Ça¤› Dirençli Epilepsilerinde Topiramat›n Etkinli¤i
Ayflegül Cebe, Nedret Uran, Tülin H›zl›

Behçet Uz Çocuk Hastal›klar› ve Cerrahisi E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi

AAmmaaçç:: Topiramat kulland›¤›m›z  dirençli epilepsili çocuk hastalarda elde edilen klinik sonuçlar de¤erlendirildi. 
HHaassttaallaarr vvee yyöönntteemmlleerr:: Retrospektif aç›k etiketli tek merkezli çal›flma. Parsiyel veya jeneralize (tonik, tonik klonik absans, infantil spazm ve myoklo-
nik tipte nöbetleri olan ortalama epilepsi süresi 6.1 y›l (da¤›l›m 1 ile 13 y›l ) olan 43 hasta.  Yafllar› 1-16 yafl aras› 13 k›z 30 erkek hasta. Topiramat kul-
lan›m süresi 9,7 ay (da¤›l›m 3 ay-24 ay). Geçmiflte en az 2 veya daha çok baflar›s›z antiepileptik ilaç tedavisi alan hastalar. Topiramat ve daha önce-
ki antiepileptiklerin dozlar› bireysel olarak ayarland›. Topirama'a yan›t; tedaviye tam yan›t (%75 ve üzeri ) ve k›smi yan›t (%50-75) , yetersiz yan›t
(%25-50), yan›ts›z (%0-25 ) olarak al›nd›. Nöbet s›kl›¤› ve yan etkiler aç›s›ndan hastalar her kontrolde de¤erlendirildi.
YYaann eettkkiilleerr::
‹fltahs›zl›k%9,1
Davran›fl bozukluklar› %4.6
Kilo kayb› % 2.3
Kognitif fonksiyon bozuklu¤u %4.6
Ürolithyasis %2.3
Somnolans %2.3
BBuullgguullaarr:: 15 olguda tam olmak üzere 30 olguda tedaviye tam (%75 ve üzeri) ve k›smi (%50-75) yan›t al›nd›. (%69.4). Basit  parsiyel nöbetle izlenen ol-
gular›n %85.7 sinde yan›t al›n›rken komplex parsiyel nöbetli olgular›n %58.3'ünde yan›t al›namad›. Tonik klonik jeneralize nöbetli ve absans nöbetli
olgularda ise %100 yan›t al›nd›. Myoklonik nöbetli hastalarda %71.5 tam yan›t al›n›rken ‹nfantil spazml› olgular›n %66's› tam ve k›smi yan›tl›yd›. Özet-
le topiramat s›ras›yla Tonik- klonik, jeneralize absans basit parsiyel myoklonik,infantik spazml› olgularda etkin bulunurken komplex parsiyel nöbet-
li olgularda daha az etkin bulunmufltur. Topiramat %34 hasta da 100mg/gün doz alt›nda etkin bulunmufltur.
SSoonnuuçç:: Bu çal›flman›n ve birçok kapsaml› çal›flman›n sonuçlar›na bakarak topiramat›n özellikle dirençli epilepsilerde dikkate al›nmaya de¤er bir et-
kinlik gösterdi¤ini, ciddi yan etkiler aç›s›ndan güvenilir bir antiepileptik oldu¤unu söyleyebiliriz.
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Sturge-Weber Sendromu: Olgu Sunumu
Murat fiahin, Gürkan Genç, Nilgün E. Atay, Aysel Yöney, Can Demir Karacan

Dr. Sami Ulus Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Araflt›rma ve E¤itim Hastanesi, Ankara

Norokutanöz sendromlar, primitif ektodermin farkl›laflmas›ndaki defektten kaynaklanan bir grup heterojen hastal›ktan oluflur. Ektoderm etkilendi¤i
için santral sinir sistemi, cilt, göz etkilenimi ön plandad›r. Bu grup sendromlar içinde yer alan sturge-weber sendromu ise, spontan mutasyonlar so-
nucu anjiogenezisteki fonksiyon bozuklu¤undan kaynaklanan konjenital bir hastal›kt›r. Burada üç ay›l›ktan itibaren olan dirençli konvülsiyonlar› ne-
deni ile epilepsi tan›s› konularak tedavi alan, yap›lan incelemeler sonucunda sturge-weber sendromu tan›s› alan 9 ayl›k bir k›z hasta sunulmufltur.
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