118

Taniniz Nedir? / Instructive Case

Mikrosefalisi Olan Bir Bebekte intrakraniyal
Kalsifikasyon

Gelis Tarihi/ Received:
16.05.2012
Kabul Tarihi/Accepted:
29.07.2012

Yazisma Adresi:
Correspondence
Address:

Dr. Sedat Isikay
Gaziantep Universitesi
Tip Fakdltesi, Cocuk
Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Gaziantep,
Turkiye

Tel.: +90 505 691 13 70
E-posta:
dr.sedatisikay@mynet.com
OTelif Hakki 2012

Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar
Dernegi - Makale metnine

www.cocukenfeksiyon.com
web sayfasindan ulasilabilir.

©Copyright 2012 by
Pediatric Infectious Diseases
Society - Available on-line at
www.cocukenfeksiyon.com

doi:10.5152/ced.2012.34

Intracranial Calcification in an Infant with Microcephaly
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Dort aylk kiz hasta havale gecirme sikayeti
ile klinigimize basvurdu. Son ¢ gindir kollarin-
da birka¢ saniye siiren ve glinde 3-4 defa olan
miyoklonik nébetleri baglamisti. Oz ve soy geg-
misinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde vicut
agirh@ 4.7 kg (10-25. persantil), boy 54 cm (3.
persantil), bas cevresi 33 cm (<8 persantil),
vicut 1sisi 36.5°C (aksiller), nabiz 76/dk, solu-
num sayisi 22/dk, tansiyon arteriyel 90/60
mm-Hg idi. Mikrosefalisi olan hastanin kirpikleri
uzun, burun ucu kalkik, yiksek damak, retrog-
nati, belirgin kulaklari (Ust alt uzunlugu 5.1 cm,
>+28D) ve kisa boynu vardi. G6z muayenesinde
koryoretinit saptanmadi. Hepatos-plenomegalisi
yoktu. Néromotor gelisimi geri olan hastanin

bas, boyun kontroli ve sosyal gulimsemesi
yoktu. Son 10 gindir anneyi tanimaya bagla-
misti. Anlamsiz sesler ¢ikariyordu ve sese yénel-
mesi vardi.

Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin 9.4
gr/dL, beyaz kiire sayisi 17.000/mms3, trombosit
sayisi 87.000/mm3; kan periferik yaymasinda
%70 parcal I6kosit, %30 lenfosit saptandi.
Eritrosit sedimentasyon hizi 5 mm/saat, C-reaktif
protein negatif olarak saptandi. Kan biyokimya-
sinda glukoz 75 mg/dL, Gre 33 mg/dL, kreatinin
0.40 mg/dL, alanin amino transferaz 158 U/L,
aspartat amino transferaz 270 U/L, sodyum 143
mmol/L, potasyum 3.5 mmol/L, fosfor 4 mg/dL,
kalsiyum 10 mg/dL; kan gazinda pH 7.41, pCO2

Resim 1. Beyin tomografisinde periventrikiler subependimal alanlarda hiperdens alanlarin, lateral ventrikillerde
dilatasyonun ve beyaz cevherde hipodens alanlarin gérinimi (a, b)

Not: Olgunun tartismasi 125. sayfada devam etmektedir.
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Resim 2. Beyin magnetik rezonans gériintilemesinde T4-agirlikli aksiyel kesitte (a) periventrikiler hiperintens ve derin beyaz cevherde
hipointens alanlarin, sagital kesitte (b) frontal gyruslarda pakigri, lateral ventrikullerde dilatasyon ve korpus kallosumun hipoplazik gériint-
mU; To-agirlikl aksiyel (c) ve koronal (d) kesitlerde beyaz cevherde hiperintens alanlarin gérinim

26 mmHg, HCO3 24 mmol/L idi. Tam idrar tetkiki normaldi. = ma gibi intraserebral patolojileri erken dénemde diglamak

Hastanin akciger grafisi normal olarak degerlendirildi.  icin 6nce bilgisayarl beyin tomografisi sonra da ileri etiyo-
Batin ultrasonografisi, ekokardiyografisi ve isitme testinor-  lojik degerlendirme amaciyla beyin magnetik rezonans
mal idi. Uyku elektroensefalografisinde epileptiform aktivi- ~ gorintilemeleri yapildi (Resim1-2).

te mevcuttu. Nobet ile klinigimize basvuran olguda kana- Bu olguda tani ve tedavi de Onerileriniz nelerdir?



Isikay ve ark.
1 2 5 Mikrosefalisi Olan Bir Bebek

J Pediatr Inf 118-26

Taniniz Nedir? (Devami)
Instructive Case (Continued)

Konjenital Sitomegaloviriis Enfeksiyonu

Mikrosefali, nromotor gelisim geriligi ve epilepsi tani-
lan ile takibe alinan olgunun hepatit belirtegleri; HBsAg
(-), anti-HBcIgM (-), anti-HCV (-), anti-HAV IgM (-), anti-
HAV IgG (+) idi. Toksoplazma serolojisi, Ebstein Barr
virls, herpes simpleks virls tip 1 ve 2, rubella, parvovirls
B19, HIV serolojileri negatifti. Dismorfik bulgulari olan
olgunun karyotip analiz sonucu 46 XX idi. Sitomegalovirts
(CMV) IgM ve IgG pozitifligi olan olgunun CMV pp65 anti-
jenemisi 44 hiicre/200 000 hiicre ve idrarda CMV DNA
PCR 3 milyon kopya/mL olarak belirlendi. Annenin serum
CMV IgM negatif, IgG pozitif idi. Olgunun CMV IgG avidi-
te indeksi %44, annesinin ise %40 olarak saptandi. Beyin
tomografisinde periventrikiler subependimal bdélgelerde
kalsifikasyon alanlar vardi ve lateral ventrikiller genisti.
Beyin magnetik rezonans gériintilemesinde lateral vent-
riktlleri normalden genis, korpus kallosum ince ve peri-
ventrikller immatirasyon gegikmesi sonucu gorilen
subependimal hiperintens alanlar mevcuttu. Olguya bu
klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgular neticesinde kon-
jenital CMV enfeksiyonu tanisi konuldu. Takibinde beyin
sap! isitsel uyarilmis potansiyeller odyometrisi (BERA)
normal olan olgunun miyoklonik konvulziyonlari klonoze-
pam, vigabatrin ve valproik asit tedavileri ile kontrol altina
alindi. Hastaya gansiklovir 12 mg/kg/glin, alti hafta veril-
di. Tedavi sonunda CMV pp65 antijenemisi saptanmayan
olgunun 6. ayindaki BERA incelemesi normaldi. Nébet
kontroll saglanan hasta halen klinigimiz tarafindan ayak-
tan takip edilmektedir.

Sitomegalovirus yaygin olarak gérilen enfeksiydz bir
ajandir. Konjenital enfeksiyonlarin en sik nedeni olup yak-
lasik tim canli dogumlarin %0.2-2.2’sinde CMV enfeksi-
yonu gérilmektedir. CMV enfeksiyonlarinin cogu asemp-
tomatik seyreder. Ancak fetus, yenidogan ve immdin yet-
mezligi olan olgularda ciddi hastalia yol acabilir.
Gebelikteki birincil ve yineleyen CMV enfeksiyonlari
bebekte enfeksiyona neden olabilir. Bulagim orani birincil
enfeksiyonda yineleyen enfeksiyona gére ¢ok yuUksektir.
Yine annesindeki birincil enfeksiyondan &tiri konjenital
CMV enfeksiyonlu olan bebeklerin, dogumda belirtili,
daha sonra da sekel gelisme olasiligi ¢cok daha ylksek
olmaktadir (1, 2).

En sk gorilen klinik belirtileri sarilik, hepatomegali,
splenomegali ve petesidir. Etkilenen olgularda ciddi néro-
lojik sekellere neden olmaktadir. Neden oldugu nérolojik
belirtiler mikrosefali, hidrosefali, mental retardasyon,
serebral palsi, hareket bozukluklar, tek veya cift tarafli
isitme bozuklugu, koriyoretinit ve konvtlziyondur (3).

Olgularnn cogunda néroradyolojik anormallikler sap-
tanmaktadir. Beyinde agri, pakigri, polimikrogri, lizense-
fali, sizensefali, heterotopi ve hipokampal displazi gibi
kortikal displazilere ve migrasyon anomalilerine neden
olabilir. Serebral kalsifikasyonlar (6zellikle periventrikiler),
periventrikller kistler, ventrikiilomegali, korpus kallosum
agenezisi/hipogenezisi, kortikal atrofi, beyaz cevherde
miyelinizasyon gecikmesi ve serebellar hipoplaziye neden
olabilmektedir (4).

intraserebral kalsifikasyonlar, endokrin, metabolik
bozukluklar, genetik sendromlari iceren dogumsal veya
gelisimsel bozukluklar, enfeksiyon hastaliklarn ve toksik
durumlar ile iligkilidir. Toksoplazmozis, kizamik¢ik, sito-
megalovirlis enfeksiyonu, sistiserkozis ve AIDS gibi
enfeksiyon hastaliklarina ikincil olarak gelisen intrakrani-
yal kalsifikasyonlar, multipl ve asimetriktir. Wilson hasta-
g1, organik asidemiler, tuberoskleroz, Kokayne sendro-
mu, Fahr’s sendromu gibi metabolik ve kalitsal hastalik-
larda gorilen kalsifikasyonlar simetrik ve bilateraldir (5,6).
Olgumuzda cilt bulgularinin yoklugu ile ndérokutanéz
hastaliklar; normal sinirlar icinde bulunan serum elektro-
litleri ve kan gazi diizeyleri ile hipoparatiroidi, psédohipo-
paratiroidi, hiperparatiroidi ve metabolik hastaliklar dig-
landi. Ayrica mikrosefali, dismorfik bulgular ve intrakrani-
yal kalsifikasyonlar ile karakterize otozomal resesif konje-
nital enfeksiyon benzeri sendrom ya da ps6do-TORCH
sendromlari tanimlanmugtir (7). Sunulan olgumuzda mev-
cut dismorfik bulgular herhangi bir sendromu distndur-
medi. CMV seroloji pozitifligi ve normal karyotip analizi
tanimizin dogrulugunu goésteriyordu.

Olgunun klinik ve radyolojik bulgulari konjenital bir CMV
enfeksiyonunu distndirmekle birlikte; bagvuru sirasindaki
serolojik test sonuclari, pp65 antijenemisi ve idrar CMV
PCR sonugclarinin konjenital/edinsel enfeksiyon ayinminda
yetersiz kalabilecegi ve konjenital CMV enfeksiyonu tanisi
icin virtsin dogumdan sonraki ilk 3 hafta i¢cinde vicut
sivilarinda saptanmasi gereklidir. Alinan idrar érneginde
CMV’nin virGs hiicre kultlrlerinde Uretiimesi veya kanda
CMV DNA’sinin saptanmasi bugtin icin konjenital CMV
tanisinda en giivenilir yéntemlerdir. Uc haftadan sonra
virlsln laboratuvar olarak saptanmasi ve serolojik testler
konjenital enfeksiyonu kanitlamada yetersiz kalabilir.
Avidite testleri bunun ayinminda yardimci olabilir (8).

Konjenital CMV enfeksiyon tedavisinde onay almis
antiviral tedavi yoktur. Gansiklovir tedavisinden erken
dénemde fayda gorebilecedi disinilen yenidoganlar;
CMV’ye bagll sepsis benzeri bulgular olanlar, pnémoni
ve ciddi ve direncli trombositopenisi olanlar, gérmeyi teh-
dit eden retiniti olanlar; uzun vadede fayda gérmesi bek-
lenenler ise sensdrindral isitme kaybi ve mikrosefalisi olan
yenidoganlara gansiklovir tedavisi verilebilir. Gansiklovir
damardan, 12 mg/kg/gun, iki doza bdlinmus sekilde, alti
hafta sire ile 6nerilmektedir. Gansiklovirin oral formu olan
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valgansiklovirin de konjenital enfeksiyon tedavisinde kul-
lanilabilecedi ancak randomize Kklinik verilerin henliz
yeterli degildir. Gansiklovir tedavisinin isitme bozuklugun-
da tam dizelme olmamasina ragmen, isitme bozuklugu-
nun ilerlemesini 6nledigi bilinmektedir. Hastalarin takibin-
de komplikasyonlar agisindan 6 yasina kadar isitme,
gbrme ve néromotor gelisimin takibi énerilmektedir (9).

Sonuc¢

Mikrosefalisi ve periventrikiler kalsifikasyon gibi radyo-
lojik bulgular olan her infantta mikrosefali ile giden birgok
hastalik oldugu gézden kacirnlmamali, ayirici tanida CMV
enfeksiyonu dncelikle distnulmeli ve diglanmalidir.
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