O|gu Sunumu / Case Report m——

TURK. .
PEDIATRI ARSIVi

TURKISH ARCHIVES of PEDIATRICS

Cocuklarda posterior reversible ansefalopati sendromu:

olgu serisi

Posterior reversible encephalopathy syndrome in children: a case series

Serhat Emeksiz!, Nurettin Onur Kutlu!, Hiiseyin Caksen?, Giilstim Alkan?, Hiilya Seker Yikmaz?, Hiiseyin Tokgoz*

'Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Anabilim Dali, Konya, Tiirkiye
’Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Bsliimii, Konya, Tiirkiye

*Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghig ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Konya, Tiirkiye
‘Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dal, Konya, Tiirkiye

Oz

Posterior reversibl ansefalopati sendromu hipertansiyon, nébet (kon-
vulsiyon), bag agrisi, biling bulaniklig: ve gérme bozuklugu ile giden ve
manyetik rezonans gériintiilemede belirgin lezyonlarla tanisi konulan
bir durumdur. Ocak 2010 ve Ocak 2014 tarihleri arasinda Meram Tip
Fakiiltesi ¢ocuk yogun bakim ve hematoloji servislerinde izlenen bes
posterior reversibl ansefalopati sendromu olgusu geriye déniik olarak
degerlendirildi. Demografik ve klinik ézellikleri ve gériintiileme bul-
gulan gézden gecirildi. Olgularin birincil hastaliklari; akut lenfositik
lésemi (iki hasta), Henoch-Schénlein purpuras: (bir hasta), sistemik
lupus eritematozus (bir hasta) ve poststreptokoksik akut glomeriilo-
nefritti (bir hasta). Ortalama yas 10+4,58 yild1 (5-14 yil). Kan basincinin
yliksekligi tiim hastalarda vardi. Baslangi¢ nérolojik belirtiler; nébet,
biling bulaniklig1, bag agris: ve gérme bozukluguydu. Klinik degerlen-
dirme ve manyetik rezonans gériintiileme ile tani konulduktan sonra
uygun tedavi yaklasimi ile tiim hastalarda klinik iyilesme saglandi. So-
nug olarak, ansefalopati tablosu ile gelen ve zemininde nefrit, vaskiilit
ve malinite; kliniginde kan basina yiiksekligi ve ila¢ kullanimi olan
olgularda ayiric1 tanida posterior reversibl ansefalopati sendromu dii-
stintilmelidir. (Turk Pediatri Ars 2016; 51: 217-20)

Anahtar Kelimeler: Cocuk yogun bakim, hipertansiyon, manyetik

rezonans goriintiileme, posterior reversible an-
sefalopati sendromu

Girig

Posterior reversible ansefalopati sendromu (PRES), klinik-
te mental durum bozuklugu, bas agrisi, nébet gecirme,
gérme bozukluklary; beyin goériintiilemesinde pariyetal
ve oksipital bolgelerde daha belirgin olan beyin 6demi ile
belirgin genellikle geri déntislii bir durumdur. Etiolojik
nedenler oldukca genis bir dagilima sahip olup, hipertan-
sif ansefalopati, immiinsupresif ve sitotoksik ilaglar, lu-
pus nefriti, kollajen vaskiiler hastaliklar, kétiiciil hastalik,

Abstract

Posterior reversible encephalopathy syndrome is characterized by
hypertension, seizure, headache, clouding of consciousness, and vi-
sual disturbance, and is diagnosed in the presence of typical lesions
on magnetic resonance imaging. We retrospectively evaluated five
patients who were diagnosed as having posterior reversible enceph-
alopathy syndrome and followed up in Meram Medical Faculty, Pe-
diatric Intensive Care and Hematology wards, between January 2010
and January 2014. We reviewed the demographic and clinical data,
and neuroimaging findings. The primary diseases of the subjects
included acute lymphocytic leukemia (n=2), Henoch-Schénlein pur-
pura (n=1), systemic lupus erythematous (n=1), and acute poststrep-
tococcal glomerulonephritis (n=1). The mean age was 10+4.58 years
(range, 5-14 years). Acute elevation of blood pressure was found in
all patients (n=>5). Initial neurologic manifestations included seizure,
clouding of consciousness, headache, and visual disturbance. After
the diagnosis was made through clinical evaluations and magnetic
resonance imaging, complete clinical recovery was obtained in all
patients with the appropriate therapeutic approach. In conclusion,
posterior reversible encephalopathy syndrome should be considered
in the differential diagnosis of patients who present with encepha-
lopathy and underlying diseases such as nephritis, vasculitis, malig-
nancy accompanied by hypertension, and a history of use of medica-
tion. (Turk Pediatri Ars 2016; 51: 217-20)

Keywords:  Hypertension, magnetic resonance imaging, pediatric in-
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trombotik trombositopenik purpura, hemolitik tiremik
sendrom, kronik bébrek yetersizligi, sepsis ve organ trans-
plantasyonu belli bagh nedenler arasindadir (1, 2)

Posterior reversibl ansefalopati sendromu patofizyolojisinde
gecen iki temel mekanizma; kan basincina eglik eden vazos-
pazm ve sitotoksik 6dem ile serebral otoregiilasyonda bo-
zulma ve vazojenik 6dem gelisimidir (2). Tani ve tedavisinde
gecikme oldugunda PRESe bagh merkezi sinir sisteminde
kahc1 etkilenmeler ve éliimler bildirilmektedir (3, 4).
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Bu makalede, PRES bulgular ile gelen bes olgumuzun eti-
olojik, klinik ve radyolojik bulgular: betimlenerek literatiir
15181nda degerlendirildi.

Olgular

Calismamiza 1 Ocak 2010 ve 1 Ocak 2014 tarihleri ara-
sinda ¢ocuk yogun bakim birimi ve ¢ocuk hematoloji ser-
visinde yatan; klinik ve beyin goériintiilemeleri ile PRES
tanisi konulan bes hasta alindu.

Hastalarin demografik 6zellikleri, baglangic klinik bulgu-
lary, klinik tablo ortaya giktiktan sonraki en yiiksek kan ba-
sinc1 degerleri, klinik diizelmenin zaman, tan1 aninda ve
kontrol beyin manyetik rezonans (MRG) gériintiilemele-
rine ulagildi. Demografik ézellikler arasinda, yas, cinsiyet,
hastalarin ana tanilari, mental durum degisikligi yapabi-
lecek tetikleyici etmenler ve baglangi¢ klinik durumlarn
degerlendirildi. Tiim hastalarin kan basina yiikseklikleri
ve artmis kafa i¢i basinglar dikkatli bir sekilde tedavi edil-
di. Bas yiiksekliklerinin 30-45° olmasina, parsiyel oksijen
basincinin normal tutulmasina, hiperkapniden kaginma-
ya, elektrolit bozukluklarinin diizeltilmesine, kan basinc
degerlerinin normal sinirlarda tutulmasina ve nébet kont-
roliine dikkat edilerek tedavi edildiler.

Hastalarin beyin MRG'leri SIEMENS AVANTO (1,5 Tesla)
ile yapildi. Tim hastalarimizda kontrast 6ncesi T1 agirlikli
ve T2 agirhikh aksiyel, T1 agirlikh sagital, FLAIR (fluid-at-
tenuated inversion recovery) koronal ve intravenéz (IV)
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gadolinyum enjeksiyonu sonrasinda T1 agirlikhi aksiyel
ve koronal sekans goriintiileri vardi. Tim MRG'ler ¢ocuk
noérologu, radyolog ve yogun bakim hekimleri tarafindan
degerlendirildi. Hastalarin Elektroensefalografileri (EEG)
Galileo NT — EB Neuro cihaz ile ¢ekildi.

Olgularimizin demografik ve klinik 6zellikleri Tablo 1'de
verilmistir. Bes hastanin {igti (%60) erkek ikisi (%40) kizd1.
Ortalama yas 10+4,58 yil (5-14 yil) idi. Altta yatan birin-
cil hastaliklar; bébrek tutulumlu vaskiilit [Sistemik Lupus
Eritematozus nefriti (1 numaral hasta), Henoch—Schénle-
in purpuras: nefriti (5 numaral hasta)], malinensi (3 ve 4
numarah hasta) ve akut glomerulonefrit (2 numarali has-
ta) idi. Tim hastalarimizin PRES klinigi gelistikten sonra
olciilen en yiliksek kan basinc: degerleri yasa gore %99.
persantilin iistiindeydi (sistolik kan basinci degerlerinin
ortalamasi 150+18,7 mmHg, diyastolik kan basinci deger-
lerinin ortalamas: 93,8+10,4 mmHg). En yaygin nérolojik
bulgu noébet olarak saptand: ki bu durum hastalarimizin
hepsinde vardi. Biling bulanikhigi dért hastamizda, bag
agrisi ti¢ hastamizda ve gérme bozuklugu iki hastamizda
saptandi. Akut ansefalopati kliniginin diizelmesi ve yogun
bakimda kalig siireleri ortalama 3,8 (3-4 giin) giindii. Olgu-
larin ortalama hastanede kalig stireleri 36,4+11,41 (27-56
giin) giindii. Hastaneden ¢ikislarinda hicbir hastada néro-
lojik sekel yoktu.

Hastalarimizin beyin MRG bulgular1 Tablo 1’de verilmisg-
tir. Tim hastalarimizda T2 ve FLAIR sekanslarda pariyetal
bolgede hiperintens alanlar (%100) vardi. Bu alanlara ek

Tablo 1.  Olgularin demografik 6zellikleri, klinik ve manyetik rezonans gériintiileme bulgular
Yas Maksimum Yogun Serviste
Hasta (yil)/ Birincil Tetikleyici kan basinci  Klinik bakimda yatis Antihipertansif Nérolojik MRG
No Cinsiyet hastalik etmen (mmHg) baslangic  yatis (giin) (giin) ilag sekel  tutulumu
1 13/Erkek Lupus Biling 4 27 Nifedipin, yok Parietal-
Nefriti Kortikosteroid 160/95  bulamikhg, Losartan, Temporal
nobet, Kaptopril
bas agrisy,
ani gérme
bozuklugu
2 14/Erkek Akut Akut bobrek 160/107 Biling 4 34  Nifedipin, yok Parietal,
Glomerulonefrit yetmezligi, bulanikhigy, Furosemid Oksipital
HT nobet,
bas agris
3 5/Kiz Akut Kortikosteroid 130/85 Biling 3 56 Nifedipin yok Parietal,
lenfoblastik  Kemoterapétik bulankhg,, Oksipital
16semi nébet
4 5/Kiz Akut Kortikosteroid 130/82 Biling 4 30 Nifedipin yok Parietal,
lenfoblastik  Kemoterapétik bulanikhg, Temporal,
16semi nobet Frontal
5 13/Erkek ~ Henoch—  Kortikosteroid 170/100 Nobet, 4 35 Nifedipin, yok Parietal,
Schonlein bas agrisi, Kaptopril Oksipital
Purpurasi ani gérme
Nefriti bozuklugu

MRG: manyetik rezonans gériintiileme
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olarak ti¢ hastamizda oksipital, iki hastamizda temporal
bolgede T2 ve FLAIR sekanslarda hiperintens alanlar iz-
lenmisti (Resim 1a). Ug¢ hastamizin PRES tamisindan bir ay
sonra cekilen kontrol MRG'lerinde bulgularin kayboldugu
goriildii (Resim 1b). Diger iki hastamiza kontrol MRG'si
yoktu. Yazili hasta onamui bu ¢aligmaya katilan hastalarin
ebeveynlerinden alinmugtir.

Tartisma

Posterior reversibl ansefalopati sendromunun etiolojisinde
etken olarak steroid ve siklofosfamid, siklosproin metot-
reksat, asiklovir, vinkristin ve takrolimus, gibi ilaglar bildi-
rilmistir (5). Posterior reversibl ansefalopati sendromu kli-
nigi gelismeden 6nce, birincil hastaliklarinin tedavisi igin
iki hastamiz (3 ve 4 numaral hastalar) siklosporin ve kor-
tikosteroid, diger iki hastamuiz (1 ve 5 numarah hastalar) ise
kortikosteroid tedavisi almaktaydilar. Siklosporinin vaskiiler
endotel zedelenmesi ve kan-beyin bariyerini bozarak olasi
kan basina yiiksekligine neden oldugu literatiirde bildiril-
mistir (6). Kortikosteroid kullaniminin ise kan basina yiik-
sekligine neden olup, beynin otoregiilatuar mekanizmasi
bozarak PRES olusumuna katk: sagladig yontinde goriisler
vardir (6). Siklosporin ya/ya da kortikosteroid alan hastalar-
da ani gelisen bag agrisi ya da nébet ile birlikte kan basinci
yuksekliginde PRES ayirici tanida diistintilmelidir.

Sistemik lupus eritematozus (SLE) ya da diger vaskiilitlere
bagh gelisen PRES icin risk etmenleri; vaskiiler hastaliga
baglh endotel hasari, bozulmus kan-beyin bariyeri, sistemik
enflamasyon ve sitotoksik ya/ya da imminsupresif tedavi-
ler olarak sayilabilir. Lupus nefritli hastalarda, kan basinc
yliksekliginin PRES klinigine neden oldugu diistiniilmekte-
dir (7). Literatiirde vaskiilitlere bagh gelisen PRES’te, nobet
gelisimi 6ncesi ani gérme bozuklugu ve bas agris: birlikte-
ligi sik bildirilmistir (6, 7). Literatiirle uyumlu olarak vaskiilit
zemininde streoid kullanimi sonras: PRES gelisen olgulari-
mizin ikisinde de bas agris1 ve gérme bozuklugu gézlendi.
Literatiirde gérme bozuklugu olan olgularin MRG'de oksi-
pital lob tutulumunun daha sik oldugu bildirilmistir. Olgu-

Resim 1. a, b. Dért numaral olgunun koronal FLAIR MRG’de
her iki hemisferde 6zellikle parietooksipital bélgede
kortikal ve subkortikal alanlarda yogunlugu artmis
alanlar gériilmektedir (a) Dért numarali olgunun
normal sinirlarda kontrol koronal FLAIR MRG’si (b)
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larimizdan birinde (1 numarah hasta) ise oksipital tutulum
olmaksizin gérme bozuklugu vardi

Posterior reversibl ansefalopati sendromunda nérolojik
bulgular siklikla biling bulaniklig1, nébet, bas agris1 ve gér-
me bozuklugu gibi 6zgiil olmayan bulgulardir. Olgu seri-
mizde tiim hastalarimizda nébet en yaygin saptanan néro-
lojik bulguydu, ki bu durum hastalarimizin hepsinde vardi.
Nobetler ¢ok farkh 6zellikte olabilir. Ayrica status epilepti-
kusta PRES’te gértilebilir. Bilin¢ bulanikhigi hastalarimizin
dérdiinde goriildii. Literatiirde; 14 olguluk bir ¢ocukluk
cag1 PRES olgu serisinde; biling bulanikligi ve nobet ata-
ginin hastalarin hepsinde goériildiigi bildirilmistir (8). Li-
teratlirde kan basina yiiksekligi PRES’li hastalarin yaklagik
%70-%80’'inde bildirilmigtir. Bu olgularda, farkl nedenlere
bagl olarak sitotoksik zeminde gelisen vazojenik 6dem so-
rumlu tutulmustur (8). Olgularimizin tiimiinde kan basin-
a1 yiiksekligi vardi. Hastalarimiza kan basina yiikseklikleri
icin nifedipin tedavisi baglandi. Bir numarall hastamiza
losartan (yatisinin dérdiincii giinii) ve kaptopril (yatisinin
yedinci giinil), iki numaral hastarmiza furosemid (yatiginin
ikinci giinii), bes numarali hastamiza da kaptopril (yatisinin
dérdiincti glinti) tedavileri kan basinc: yiiksekliklerinin de-
vam etmesi nedeni ile eklendi. Kan basinglarinin normale
dénme siiresi 8,8+4,5 (5-16 giin) giin, antihipertansif ila¢
kullanmim siireleri 14,2+7,6 (8-27 giin) giindii. Cocuk yogun
bakimdaki hastalarda, 6zellikle nérolojik sorun yafya da
bilin¢ bulaniklif: ile kan basinc yiiksekligi birlikteliginde
PRES agisindan dikkatli olunmasi gerekmektedir.

Néroradyolojik degerlendirme, kesin tanida énemli bir rol
oynar. Beyin tomografisinde intrakranial hipodansite sap-
tansa da, ender olarak yeterli kamit: saglar. Posterior reversibl
ansefalopati sendromu tamsinda, diffiizyon agirhikh MRG
6zgiilliigii ve duyarliligy daha yiiksek olmasi nedeni ile daha
ok tercih edilen goriintiileme yontemidir (9). Manyetik re-
zonans goriintiilemede vazojenik 6dem kismen simetrik
olarak pariyetal ve oksipital loplarda tipik olarak subkortikal
beyaz cevherde, bazende kortekste gosterilmistir (1). Litera-
tiirde, frontal bélge, bazal ganglionlar, serebellum ve talamus
tutulumlan da bildirilmistir (8). Hastalarimizda da genel ola-
rak tipik tutulumlar izlendi. Atipik tutuluma bélgesine rast-
lanmadi. Ayrica literatiirde, MRG bulgulari ve hiperintens
alanlarin dagiimy, altta yatan hastalik, hastahgin siddeti ve
kan basina yiiksekliginin diizeyi ile iligkili bulunmanugtir (1).
Olgu serimizde de MRG bulgularinin dagilim ile hastalarin
klinikleri ve kan basmnci degerleri arasinda bir iliski yoktu.

Ayirici tanida; serebral venéz tromboz, bilateral posterior
lob enfarktlar, herpes viriis ve diger viral ansefalitler, elekt-
rolit bozukluklarina bagh serebral degisiklikler akla gelme-
lidir (9). Olgularimizda diftizyon agirhkli MRG ile venéz ya
da iskemik enfarklar; 6ykii, fizik baki, klinik durum ve labo-
ratuvar tetkikleri ile enfeksiy6z ve elektrolit bozukluklarina
bagl gelisebilecek ansefalopati tablolar: diglandi.
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Posterior reversibl ansefalopati sendromu igin 6zgiil bir te-
davi yoktur, bulgulara yénelik destekleyici tedavi esastir.
Destekleyici tedaviler; antihipertansifler, nébet icin epileptik
ilaclar, hastahiga neden olabilecek ilaglarin kesilmesi ve en
6nemlisi kan basincinda yiikselmeye yol acan altta yatan has-
taligin kontrol altina alinmas: olarak sayilabilir. Antiepileptik
tedavi PRES'e bagh nébetlerin acil tedavisinde kullanilir. An-
cak, uzun stire antiepileptik tedaviye gerek yoktur (10). Has-
talarimizda tami konulduktan sonra PRES’e neden olabilecek
ilaglar hemen kesildi, antihipertansif ilaclar ile kan basinc
degerleri kontrol altina alind. Yetigkin olgularda klinik di-
zelme zamamn ortalama 5,3 giin, ¢ocuk yas grubundaki olgu
sunumlarinda ortalama 4,8 giin olarak bildirilmistir (8, 10).
Olgularimizda da literatiir ile uyumlu olarak klinik diizelme
sliresi ortalama 3,8 giin idi. Olgularin ortalama hastanede
kahs stireleri 36,4+11,41 (27-56 giin) glindii. Hastanede kalig
stireleri altta yatan hastaliklarina bagh olarak degisiklik gés-
termekteydi. Ug olgunun kontrol MRG'lerinde daha énceki
tutulumlarin geriledigini saptand.

Posterior reversibl ansefalopati sendromunun erken tani
ve tedavisi olduk¢a ¢nemlidir. Aksi takdirde kalic1 beyin
hasarina, kronik epilepsi gibi nérolojik sekellere hatta
6lime neden olabillir. Covarrubias ve ark. (3) farklh etio-
lojilerle gelisen PRES tanili 22 hastalik serisinde, alt1 hasta
kaybedilmis, 6nemli bir kisminda ise kalici nérolojik se-
kel ile iyilesme olmustur. Bir bagka seride ise PRES’e bagh
geri doniisiimstiz nérolojik hasar orani %12 olarak bildi-
rilmistir (4). Bu ylizden hastaligin erken tani ve tedavisi
6nemlidir.

Caligmamizin kisithhiklar, hastalan geriye déniik olarak de-
gerlendirmemiz ve olgu sayimizin az olmasidir. Ayrica has-
talarin beyin gériintiileme zamanlan ve klinik izlem aralik-
lan1 belli bir protokol dahilinde yapilamadi.

Sonug olarak, yeni baglangicli nébetler ve sistemik kan ba-
sinc1 yitksekligi ile bagvuran ve biling bozuklugu olan has-
talarda akut ansefalopatinin ayirici tamisinda PRES de diisti-
niilmelidir. Klinik bulgular, altta yatan hastalik, ila¢ 6yksii
ve beyin gériintiileme bulgular1 birlikte degerlendirilmeli,
erken tani ve uygun tedavi yaklagimlari ile tamamen klinik
iyilesme saglanan bir durum oldugu unutulmamalidir.

Hasta Onam: Yazili hasta onamui bu ¢aligmaya katilan hastalarin
ebeveynlerinden alinmugtir.
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