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Hemofagositik Lenfohistiyositoz Tanisi Alan Bir Olgu
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Hemofagositik lenfohistiyositozis (HLH) nadir goriilen fatal seyirli bir sendromdur. Hemofagositozla karakterize malign olmayan immiin regiilasyon bo-
zuklugudur. Ates, hepatosplenomegali, pansitopeni, lenfadenopati en sik goriilen bulgulardir. Primer olarak otozomal resesif kalitilabilecegi gibi tiim
infeksiyonlar, sistemik lupus eritamatozus gibi kollajen doku hastaliklari, bazi immiin yetmezlikler ve malignansiler de HLH'ye neden olmaktadir. insi-
dansi yilda milyonda 1.2 vaka olarak rapor edilmistir. 50 bin dogumda 1 vaka oldugu da belirtilmistir. Nadir bir durum olmasi nedeniyle hemofagositik
lenfohistiyositozis tanisi konan bir vakamizi sunduk. Vaka: 30 aylik erkek olgu ii¢ haftadir siiren yiiksek ates nedeniyle basvurdu. Fizik muayenede ates
yiiksekligi (40°C aksiler), hepatosplenomegali saptand. Laboratuar: I6kosit 21 000/mm3 trombosit 256 000/mm3 hemoglobin 9,2 gr/dl, CRP 32,9 saptan-
di. Hastaya genis spektrumlu antibiyotik tedavisi baslandi. Yatiginin 15. Giinlinde pansitopeni gelismesi iizerine yapilan kemik iligi aspirasyonunda he-
mofagositoz saptandi. Splenomegali, ates yiiksekligi, ferritin 1500, trigliserid 240 ve fibrinojen <1,5 bulunan hastada hemofagositik sendrom diisiiniildii
ve HLH 2004 tedavi protokolii uygulandi ve tedavinin 48. saatinde ates yiiksekligi geriledi, birinci hafta sonunda pansitopeni diizeldi. Tedavisiz 4. ayin-
da olan hasta halen sorunsuz olarak izlenmektedir. Tartisma: HLH nadir rastlanan bir patoloji oldugu igin genelde gdzden kacabilmektedir. HLH tanis
icin Histiocyte Society'nin belirledigi 8 tani kriterinden en az besi bulunmalidir. Bu kriterler ates, splenomegali, sitopeni, hipertrigliseridemi ve/veya hi-
pofibrinojenemi, kemik iligi, dalak veya lenf nodunda malignansi olmadan saptanan hemafagositoz, Naturel Killer hiicre aktivitesinin azalmasi/olmama-
s1, ferritin diizeyinin artmasi ve solubl CD 25 diizeylerinin yiiksek olmasidir. Ancak her saptanan fagositoz HLH dedgildir. Uzun siireli ates, sitopeni ve he-
patosplenomegali saptanan hastalarda HLH diisiiniiimeli ve dncelikle kemik iligi aspirasyonu yapilarak hemafagositoz arastiriimaldir.
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Cocukluk Cagi Direncli Epilepsilerinde Topiramatin Etkinligi
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Amag: Topiramat kullandigimiz direncli epilepsili cocuk hastalarda elde edilen klinik sonuclar degerlendirildi.

Hastalar ve yontemler: Retrospektif acik etiketli tek merkezli calisma. Parsiyel veya jeneralize (tonik, tonik klonik absans, infantil spazm ve myoklo-
nik tipte ndbetleri olan ortalama epilepsi siiresi 6.1 yil (dagiim 1ile 13 yil ) olan 43 hasta. Yaslari 1-16 yas arasi 13 kiz 30 erkek hasta. Topiramat kul-
lanim siiresi 9,7 ay (dagilim 3 ay-24 ay). Gecmiste en az 2 veya daha ¢ok basarisiz antiepileptik ilag tedavisi alan hastalar. Topiramat ve daha dnce-
ki antiepileptiklerin dozlar bireysel olarak ayarlandi. Topirama'a yanit; tedaviye tam yanit (%75 ve {izeri ) ve kismi yanit (%50-75) , yetersiz yanit
(%25-50), yanitsiz (%0-25 ) olarak alindi. Nobet sikigi ve yan etkiler agisindan hastalar her kontrolde degerlendirildi.

Yan etkiler:

istahsizlik%39,1

Davranis bozukluklari %4.6

Kilo kaybi % 2.3

Kognitif fonksiyon bozuklugu %4.6

Urolithyasis %2.3

Somnolans %2.3

Bulgular: 15 olguda tam olmak iizere 30 olguda tedaviye tam (%75 ve iizeri) ve kismi (%50-75) yanit alind1. (%69.4). Basit parsiyel nobetle izlenen ol-
gularin %85.7 sinde yanit alinirken komplex parsiyel nébetli olgularin %58.3'tinde yanit alinamadi. Tonik klonik jeneralize nébetli ve absans ndbetli
olgularda ise %100 yanit alindi. Myoklonik nébetli hastalarda %71.5 tam yanit alinirken Infantil spazmli olgularin %66'si tam ve kismi yanitliydi. Ozet-
le topiramat sirasiyla Tonik- klonik, jeneralize absans basit parsiyel myoklonik,infantik spazmli olgularda etkin bulunurken komplex parsiyel nobet-
li olgularda daha az etkin bulunmustur. Topiramat %34 hasta da 100mg/giin doz altinda etkin bulunmustur.

Sonug: Bu galismanin ve birgok kapsamli ¢calismanin sonuglarina bakarak topiramatin ézellikle direncli epilepsilerde dikkate alinmaya deger bir et-
kinlik gosterdigini, ciddi yan etkiler agisindan giivenilir bir antiepileptik oldugunu sdyleyebiliriz.
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Sturge-Weber Sendromu: Olgu Sunumu
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Norokutandz sendromlar, primitif ektodermin farklilasmasindaki defektten kaynaklanan bir grup heterojen hastaliktan olusur. Ektoderm etkilendigi
icin santral sinir sistemi, cilt, gdz etkilenimi dn plandadir. Bu grup sendromlar iginde yer alan sturge-weber sendromu ise, spontan mutasyonlar so-
nucu anjiogenezisteki fonksiyon bozuklugundan kaynaklanan konjenital bir hastaliktir. Burada ii¢ ayiliktan itibaren olan direncli konviilsiyonlari ne-
deniile epilepsi tanisi konularak tedavi alan, yapilan incelemeler sonucunda sturge-weber sendromu tanisi alan 9 aylik bir kiz hasta sunulmustur.



