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OZET

Hemorajik sok ensefalopati sendromu sit ¢ocuklugu doneminde ani olarak baslayan
sok, ensefalopati, dissemine intravaskiler koagilasyon, metabolik asidoz ve ¢oklu
organ yetmezligi ile giden, nadir gorilen bir tablodur. Nedeni bilinmeyen bu sendromun
mortalite ve norolojik morbidite orani oldukca yuksektir.

Hemorajik sok ensefalopati sendromu tanisi konulduktan sonra nérolojik sekelsiz
iyilesen 9 aylik bir olgu literatirler esliginde tartisildi.

Anahtar sézciikler: ishal, ates, coklu organ yetmezligi, hemorajik sok ensefalopati
sendromu

SUMMARY

Hemorrhagic shock and encephalopathy syndrome is a severe disease that affect
infants of less than 1 year of age and characterized by sudden onset of shock,
encephalopathy, disseminated intravascular coagulation, metabolic acidosis and
multiple organ dysfunction. The etiology of this syndrome is unknown and is associated
with significant mortality and neurologic morbidity.

We discussed a case of hemorrhagic shock and encephalopathy syndrome aged 9
months who recovered without neurologic morbidity and also the literature related with
this syndrome was reviewed.

Key words: Diarrhea, fever, multiple organ dysfunction, hemorrhagic shock and
encephalopathy syndrome

olgu nadir gorulmesi, klasik gidisin aksine prognozun iyi
olmasi nedeniyle sunuldu.

OLGU SUNUMU

Sulu bir ishali takiben sok, ensefalopati, dissemine int-
ravaskiler koagulasyon, metabolik asidoz ve hepatorenal
fonksiyon bozuklugu ile karakterizedir. Etiyolojisi bilin-
meyen bu hastalik ¢ok iyi tedavi edilse bile siklikla fatal
gidislidir ve anlamli nérolojik morbidite ile seyreder (1).

Hemorajik sok ensefalopati sendromu tanisi alan bu
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Laringomalazi tanisi ile izlenen 9 aylik olgunun hicbir
yakinmasi yokken ani olarak 40'C ates ve sulu ishali bas-
lamis. Ates yuksekligine ragmen aile tarafindan battaniye
ile sarilan hasta 12 saat sonra yataginda bilinci kapall,
siyanotik ve takipneik sekilde bulunmus. Bu sirada hasta-
nin yaklasik 1-2 dakika stren kollarda ve bacaklarda tonik
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nobeti olmus. Hastaneye yatirildiginda hasta ates 39,6°C
(aksiller), tasikardik, hipotonik, bilinci kapali (Glaskow
koma skalasi 6), deri turgor tonusu azalmig, g6z kireleri
¢Okiik ve mukozalari kuru haldeydi. Hastanin ishali birkac
gun sireyle 8-10 kez/gun olarak devam etti.

Laboratuarda; hemoglobin konsantrasyonunda diisme
(Hb 9,2 gr/dl), hipoglisemi (glukoz 45), renal fonksiyon
bozuklugu (lire:92mg/dl), metabolik asidoz (PH:7,32
HCO03:11,6 mmol/lt), gaitada gizli kan pozitifligi (4+),
kreatinin fosfokinaz (CK: 3078 IU/L) ve transaminaz (AST:
76 U/L, ALT: 35 U/L) degerlerinde yikseklik mevcut idi.
Protrombin zamani (PZ:17,2 sn), parsiyel tromboplastin
zamani (PTZ: 28,8 sn) uzunlugu, D-dimer (1145 ng/ml)
yuksekligi saptandi. Trombosit sayisi: 158000 (yaymada
kiimeli) bulundu. Yatisinin 1. ginunde cekilen EEG’de
yaygin zemin ritmi yavaglamasi godzlenip ensefalopati ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Bu zemin ritmi yavaslama-
sinin 7. gin ¢cekilen EEG’de azaldigi goruldi (Tablo I).

Akut faz reaktanlarinda yikseklik saptanmadi
(CRP:<0,5, Sedimentasyon: 26). Metabolik testlerden; kan
amonyak (76), laktik asit (23,6), idrar organik asit, idrar
kan aminoasit ve plazma karnitin degerleri normal bu-
lundu. Beyin omirilik sivisi (BOS) mikroskopi ve biyokimya
degerlerinde patoloji saptanmadi. Idrar, kan, gaita ve BOS
bakteriyel kulturlerinde Greme saptanmadi. Kranial BT ve
MR gibi goriintileme yontemlerinde patolojik bulgusu
yoktu.

Olgu sok tablosu ile yogun bakima yatirilip monitdrize
edildi. Septik sok 6n tanisi ile intravendz sivi, inotropik
tedavi ve ikili antibiyoterapi baglandi. Metabolik asidoz i¢in
sodyum bikarbonat tedavisi ve Dissemine Intravaskiiler
Koagiilasyon (DIK) tablosu gelistigi icin de taze donmus
plazma verildi. izlemlerde giinde 3-4 kez gozlerde sola
deviasyon, kollarda ve bacaklarda tonik-klonik kasiima
seklinde ndbetleri tekrarladi. Diazepam ve fenitoin ile no-
betleri kontrol altina alindi. Yatisinin 5. giinu karaciger-
bdbrek fonksiyon testlerinde, metabolik asidozda ve DIK
tablosunda belirgin diizelme oldu. Birka¢ giin sonra bilinci
acilan hastanin yatisinin 10.gtninden itibaren ndbetleri
tekrarlamadi. Alt ekstremitelerde hafif spastisite disinda
belirgin norolojik sekeli olmayan hastaya fizik tedavi 6ne-

rilerek taburcu edildi. izleminin 6. ayinda yasitlarina gore
Tablo I. Hastanin izlemindeki laboratuar degerleri

mental ve motor gelisiminin normal oldudu, spastisitenin
de tamamen geriledigi gdzlendi.

TARTISMA

Hemorajik sok ensefalopati sendromu ani sok tablosu,
koma, konviilsiyon, koagilopati, ishal ve hepatorenal fonk-
siyon bozuklugu ile karakterizedir. Ayirici tanida bakteriyel
ve viral septisemi, hemolitik Uremik sendrom, toksik sok
sendromu, Ekiri sendromu, Reye sendromu ve dogustan
metabolik hastaliklar yer alir (2).

Hastanin akut faz reaktanlarinin yiksek olmamasi,
BOS incelenmesinin normal olmasi ve kultirlerde tdreme
olmamasi nedeniyle sepsis ve merkezi sinir sistem enfek-
siyonlarindan uzaklasildi.

Kan amonyak diizeyinin normal olmasi, direncli hipog-
liseminin olmamasi ve klinik gidis ile Reye sendromu du-
stinilmedi. Metabolik asidoz ve hipogliseminin direngen
olmamasi, laboratuarda; idrar ve kan aminoasid profili,
Tandem MS ve idrar organik asitlerinin normal degerlendi-
rilmesi ile dogustan metabolik hastalik tanisindan uzakla-
sildl.

Toksik sok sendromu ile hemorajik sok ensefalopati
sendromunun klinik bulgulari benzerlik gostermektedir.
Olgumuzda toksik sok sendromunun mukokutan6z bulgu-
lar1 yoktu ve mikrobiyolojik aragtirmalarda Staphylococcus
aureus saptanmadi.

Hemolitik Uremik Sendromu (HUS) bébrek fonksiyon-
larinda ani bozulma, hematiri, ensefalopati, anemi ve
trombositopeni ile giden bir hastaliktir (2,3). Olguda kan
Ure ve kreatinin degerlerinde yukseklik vardi. Ancak bu
durum periferal perfiizyonun diizelmesi ile geriledi. Hiper-
tansiyon, oliguri, anuri, dializ gereksinimi HUS igin tipiktir
ve renal etkilenim tum morbidite ve mortaliteden sorumlu-
dur. Hemorajik sok ensefalopati sendromunda ise asil
etkilenen sistem merkezi sinir sistemidir. HUS da sik go-
rilen periferik yaymada eritrositlerde parcalanma ve
hematiri hastada gézlenmedi.
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Degerler

Parametreler ilk giin 2. giin 6. giin
Beyaz kire (mm3) 8.500 6.300 7.100
Hemaoglobin (gr/dl) 9,2 7,6 115
Hematokrit (%) 27 23,3 34,2
Trombosit sayisi((mms3) 158. 000 111. 000 308. 000
Glukoz (mg/dl) 45 83 95
Ure (mg/dl) 92 64 9
Kreatinin (mg/dl) 0,6 0,5 0,2
Kan gazi

PH 7,2 7,36 7,4

Bikarbonat (mmol/L) 11,6 16,5 23,4
AST (U/L) 76 420 90
ALT (U/L) 35 115 61
CPK (IU/L) 3078 3143 83
Protombin zamani (PZ) (saniye) 17,2 19,0 12,0
Parsiyel tromboplastin zamani (PTZ) (saniye) 28,8 32,0 25,0
D-Dimer (ng/ml) 1145 1432 707
Gaitada gizli kan +4 +2 Negative
EEG Yaygin zemin ritmi Hafif zemin ritmi

yavaglamasi yavaglamasi
Ekiri sendromu sigella enfeksiyonu ile iligkili konviil- — mektedir.

siyon, asirl ates yuksekligi ve beyin édemi ile karakterize
fetal seyirli nadir bir sendromdur (4). Bizim olgumuzda kan
ve diski kiltiriinde patojenik bakteri saptanmadi.

Olgunun tanisi hemorajik sok ensefalopati sendromun
tani kriterlerine gore konuldu (Tablo II).

Hemorajik sok ensefalopati sendromunun tam olarak
nedeni bilinmemektedir. Hipoksik iskemik hasarda gozle-
nen goruntileme ve elektroensefalografi bulgulari bu has-
talikta da goérulmektedir. Norolojik hasarin mekanizmasi
bilinmemekle birlikte sok, hipoksemi, hipoglisemi, meta-bolik
asidoz veya elektrolit dengesizligi buna yol agabilir (5).

Yuksek atesin hemorajik sok ensefalopati sendro-
munda dnemli bir faktér oldugu bildirilmistirdir (6,7). infant
doéneminde isi reglilasyonun immatir olmasi, dehidratas-
yon cocugu asiri Ortme gibi bir ¢ok faktor atesin
ylkselmesinde rol oynamaktadir (8). Hastanin atesi olma-
sina ragmen aile tarafindan battaniyeye sarilmasi ve bun-
dan 12 saat sonra sok tablosunun ortaya c¢ikmasi
hemorajik sok ensefalopati sendromunda asin yiksek

atesin doku hasarina neden oldugu goriisiini destekle-

Tablo Il. Hemorajik Sok Ensefalopati Sendromu Tani Kriterleri

-Sok
-Koma,konvilsiyon
-Diare (kanli ishal olabilir)
-Dissemine intravaskuler koagulasyon
-Hemoglobin ve trombosit sayisinda digme
-Karaciger fonksiyon testlerinde yikselme
-Renal disfonksiyon
-Asidoz
-Kan ve BOS kiiltiirlerinde tireme olmamasi
a.Kesin hemorajik sok ensefalopati sendromu ;
9 kriter uyumlu olmali
b.OlasI hemorajik sok ensefalopati sendromu;
9 kriterin 8'i uyumlu olmali, veya 7 kriter karsilanirken
2 kriter hakkinda yeterli bilgiye sahip olunmamasi

Hemorajik sok ensefalopati sendromlu hastalarin
%60'Inda akut ddnemde mortalite gelismekte ve %30’unda
ise agir norolojik sekel kalmaktadir (9). Kétl prognostik

faktorler; status epileptikus, komanin uzun sirmesi ve
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hastaligin bifazik gidis gdstermesi (24 saat icinde iyilesme
ve daha sonra tekrar kotulesme), iyi prognostik faktorler ise
DIK tablosu gelismemesidir (1). Merkezi sinir sisteminin BT
ve MR goruntilemeleri yaygin beyin édemi, iskemi, kanama
bulgulari gosterebildigi gibi normal de olabilir ( 5). Olgumuz
klinik ve EEG bulgulari ile ensefalopatiyi disindirmektedir.
Ancak akut ve ileri donemdeki goriintileme sonuglarinda
herhangi bir patoloji saptanmamistir. Olgunun klinik gidisi
oldukca iyiydi. Hastanin izleminde minimal olan spastisite
bulgusu da kaybolmustu.

Sonug olarak nadir goérilen, prognozu oldukca koti
olan bu hastalik sok, ensefalopati, asidoz, DIK ve ¢oklu
organ yetmezligi ile gelen hastalarda mutlaka diigtiniiime-
lidir. YUksek ates hastaligin patogenezinde 6nemli bir
faktdr oldugundan birinci basamakta gérev yapan saglik
gorevlilerinin atesli bebeklerin asiri sekilde értinmemesi
konusunda aileleri bilinglendirilmelerinin gerekli oldugu
sonucuna varilmistir.
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