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OLGU  

• 12 yaş 11/12 erkek hasta 

 

• Nöbet geçirme 



HİKAYE 

• Kliniğimize başvurusundan 2 ay önce akşam 
yemeği yediği esnada gözünde yeşil ışıkların 
uçuştuğunu söylemiş 

• Aynı gece 03.30’da jeneralize tonik klonik 
nöbet geçirmiş 

• Dış merkeze başvurmuş, kraniyal BT 
görüntülemesi ve kan tahlillerinde özellik 
saptanmamış 

• Aynı gün benzer vasıflı 4 nöbeti daha olmuş 

 



HİKAYE 

• Olgu YBÜ’ de izleme alınmış ve hastaya 
levetirasetam başlanmış, bulunduğu merkezde 
çocuk nöroloji uzmanı olmaması üzerine bir üst 
merkeze yönlendirilmiş 

• Levetirasetam ile nöbet kontrolü sağlanamayınca 
hastanın tedavisine valproik asit eklenmiş 

• İkili tedavi altında sıklığı günde 3-10 arasında 
değişiklik gösteren ve farklı semiyolojilerde ( 
objeleri piksel şeklinde görme, olduğundan büyük 
ya da küçük görme, vızıltı şeklinde duyma, JTK) 
nöbetleri devam etmiş. 



HİKAYE 

• Hasta yürüyememeye başlamış 

• Konuşması bozulmuş, kelimeleri uzatarak 
söylemeye başlamış 

• Psikiyatrik bozukluklar kliniğine eklenmiş 

 5 kere intihar girişiminde bulunmuş  
 Küfürlü konuşmaya başlamış 

 Halüsinasyonlar görmüş 

 Paranoid semptomlar belirmiş 

 

 



HİKAYE 

Annesine;  

o Çatal nasıl tutulur? 

o Toplama işlemi nasıl yapılırdı? 

o Işıkları nasıl açabilirim? 

o Tuvalet neredeydi? 

  

Şeklinde, kognitif etkilenmeyi gösteren sorular 
sormaya başlamış. 

 

 

 



ÖZGEÇMİŞ 

• Antenatal: Takipli, sorunsuz gebelik 

• Natal: G1P1 anneden, 38 hafta, 3200 gr 
normal doğum  

• Postnatal:Özellik yok 

• Aşıları tam  
• Desteksiz oturma 7 ay, yürüme 13 ay, ilk 

kelime 1 yaş, cümle kurma 2 yaşında  
• On yaşında DEHB nedeni ile takibe alınmış 

 



SOYGEÇMİŞ 

Anne - baba akrabalığı yok. 
Anne: 35 yaş, SS 

Baba: 42 yaş, SS 

1.Çocuk: Hastamız 

2.Çocuk: 7 yaş, E, SS 

Teyzede serebral palsi ve epilepsi öyküsü var. 



HANGİ TETKİKLERİ PLANLARIZ? 



LABORATUVAR 
Hemogram 

WBC: 7850 /uL 

HGB: 12,7 g/L 

HCT: % 40,4 

MCV: 83,5 fL 

PLT: 207 000 /uL 

Biyokimya 

Glukoz: 85,1 mg/dL LDH:240 U/L 

BUN: 4,7 mg/dL Amonyak: 35.2 ug/dL 

Kre: 0.43mg/dL Sedim: 5 mm/h 

Na/K: 136 / 4,4 mmol/L T.protein:72.6 g/L 

Cl: 99 mmol/L Albumin: 43,4 g/L 

Ca/P: 9.8/5 mg/dL CRP: 8 mg/L 

Mg:2,12 mg/dL Ürik asit: 4 mg/dL 

AST/ALT:26,5 /9,5  U/L CPK: 84 U/L 

T.Bil/D.Bil:0.32/0.13mg/dL ALP: 168 U/L 
 



• Kraniyal MRG: sol hipokampüs simetriğine 
göre hafif ekspansif görününümde olup FLAIR 
intensitesi artmış olarak izlenmiş 

 

• Hastanın dış merkezde çekilen EEG sinde sol 
frontal ve oksipital bölgede epileptiform 
aktivite var denmiş, trase görülmedi 



 

 

• Ön tanınız nedir?  
 

 

 

 





Ön tanılar 

1. Otoimmün ensefalit 

2. Pediatrik akut başlangıçlı nöropsikiyatrik 
sendromu (PANS)  

3. Pediatrik streptokok enfeksiyonları ile ilişkili 
otoimmün nöropsikiyatrik bozukluklar (PANDAS) 

4. MSS vasküliti 

5. Demiyelinizan hastalıklar  
6. Enfeksiyon ile ilişkili ensefalopatiler 

7. Malignansiler 



Hastanın izlemi 

• Bir üst merkeze sevk edilmiş. 
• Hastaya lomber ponksiyon yapılmış. 
 



Laboratuvar 

• BOS basıncı 51 cm/BOS,  
• BOS glukozu 62 mg/dL 
• BOS proteini 23,5 mg/dL 

 
 

• Dış merkez; 
• anti-TPO: 146 IU/mL (0-34) 
• anti-TG: 385 IU/mL (0-115)   (IVIG’e sekonder?) 
• **** Bizdeki tiroid otoantikorları ve TFT normal. 





Hastanın izlemi 

Dış merkezde hastaya seronegatif otoimmün 
ensefalit tanısı konmuş. 
Beş gün PMP ve 4 gün IVIG uygulanmış, 
sonrasında üç haftada bir IVIG verilmeye devam 
edilmiş. 
Hasta tarafımıza 4. doz IVIG öncesi nöbetlerin 
durmaması sebebi ile başvurdu. 



Hastanın izlemi 

Hastanın bize başvurduğunda günde 1-2 kere 
olan kulak çınlaması ile başlayıp sağ kolda klonik 
atımlar ile devam eden nöbet şikayeti mevcuttu. 
 

Valproik asit  

Lamotrijin 

Oral metilprednizolon  

Aylık IVIG  
 



FİZİK MUAYENE 

 Bilinci açık, koopere ve oryante 

 IR +/+, Kraniyal sinirler intakt 

 DTR normoaktif 

 Serebellar muayenede özellik yok 

 Kas gücü dört ekstremitede 5/5 

 Diğer sistem muayeneleri olağan 

 



EEG 

• Birinci EEG : Yaşa göre uyanıklık zemin 
aktivitesi hafif yavaş olup epileptiform anomali 
izlenmedi  

• İkinci EEG : Uyanıklık döneminde belirgin 
hemisfer asimetrisi olup, sağ hemisfer sola 
göre yavaş izlendi  

• Üçüncü EEG : Sağda daha belirgin olmakla 
birlikte her iki hemisferde zemin aktivitesinde 
yavaşlama gözlendi. 



Hastanın izlemi 

• Çocuk nörolojisi servisine yatırıldı, IVIG 
tedavisi altında nöbet kontrolü sağlanamayan 
hastaya7 gün plazmaferez uygulandı. 

• Nöbet sıklığında azalma gözlendi. 
• Hastanın kliniğimizde bakılan anti-GAD 

antikoru pozitif gelmesi üzerine tanımızı 
antikor pozitif otoimmün ensefalit olarak 
revize ettik. 

 



Hastanın izlemi 

• Hastanın nöbetlerinin haftada 1-2 sıklıkla 
devam etmesi sebebi ile bir üst basamak olan 
ritüksimab tedavisi başlandı. 

• İlk ay haftada bir kez ritüksimab alma planı 
olan hasta; 2. doz ilacını almış olup 9 gündür 
nöbetsiz şekilde izlemine devam edilmektedir. 



TANI:OTOİMMÜN 
ENSEFALİT 



 

OTOİMMÜN ENSEFALİT 



Tarihçe  



Giriş 

• Otoimmün ensefalit (OE), giderek daha fazla 
tanınan bir grup inflamatuar beyin hastalığıdır. 

• Nöronal hücre yüzeyi proteinleri, iyon kanalları 
ve sinaptik proteinlere karşı anormal bağışıklık 
yanıtından kaynaklanır. 

• Akut veya subakut başlangıçlı nöropsikiyatrik 
belirtilerle kendini gösterir. 

 



Giriş  

• 1,54/ milyon  

• Kız cinsiyette daha çok 

• Yetişkinlerden farklı olarak çocuklarda 
malignansi ile ilişkisi nadir 



Tanı  

• OE'in teşhisi çocuklarda oldukça zordur. 
• Çocukların normal davranışsal 

değişikliklerindeki çeşitlilik ve semptomları 
dile getirebilmesindeki yetersizlik tanıyı 
güçleştirmektedir. 

• OE hızlıca tanınmalı ve tedavi başlanmalıdır. 
Tedavi geciktikçe prognoz kötüleşecek ve 
nörolojik sekel gelişme riski artacaktır. 



Tanı  

• 1. Öncesinde sağlıklı çocuklardır ve hızlı 
başlayan nöropsikiyatrik semptomlar ile 
kliniğe başvururlar. 

• 2. Hastaların %50 ‘sinde ateşin de içinde 
bulunduğu prodromal semptomlar olur.  

• 3. Hastalık başlangıcından tedavinin başladığı 
süreye kadar semptomlar devamlılık gösterir.  



Semptomlar 

• OE’in nörolojik bulguları; bilinç düzeyinde değişiklikler, 
konfüzyon, uyku düzeni değişiklikleri, hareket 
bozuklukları ve nöbetlerdir.  

• Nöbetler OE’in en sık ve belirgin bulgusudur; fokal, 
jeneralize veya sıklıkla multifokal olurlar. 

• Hastaların üçte birinden fazlasında ataksi, kore, distoni, 
miyokloni ve tremor gibi anormal hareketler görülür. 

• OE olan çocuklarda görülen nöbet ve hareket 
bozuklukları standart tedavilere oldukça dirençli 
olabilir. 



Semptomlar  

• Kognitif etkilenme OE olan hastaların büyük 
çoğunluğunda görülür ve kardinal semptom 
olarak kabul edilir. 

• Bu nedenle kognitif etkilenmesi olmamış 
çocuklarda OE tanısına şüphe ile bakılmalıdır. 

• Küçük çocuklarda hafıza değişikliklerini 
değerlendirmek zor olabilir ancak gelişimsel 
regresyon, konuşmada gerileme veya bozulma 
varlığı çocukluk çağı OE’nin sık başvuru 
semptomlarındandır. 
 



Semptomlar  

• Tekrarlayıcı hareketler, irritabilite, hiperaktivite, 
hiperseksualite, insomni ve öfke patlamaları çocukluk çağı 
OE’de yaygındır.  

• Psikiyatrik semptomlar; mod dalgalanmaları ve hafif kişilik 
değişikliklerinden fulminan psikoza kadar değişiklik gösterir 
ve %50’den fazla hastada görülür.  

• 13 yaş öncesinde görülen yeni başlangıçlı psikoz primer 
psikiyatrik durumdan ziyade medikal sebepler hakkında 
şüphe uyandıran kırmızı bayrak semptomdur.  

• Akut psikiyatrik semptomlarla birlikte kognitif bozukluklar, 
nöbetler, hareket bozuklukları ve diğer nörolojik 
semptomların varlığı OE’i desteklediği için değerlendirme 
oldukça önemlidir.  



OE Şüphesi Olan Çocuk Ve Ergenlerin 
Tanısal Değerlendirilmesi 

• Pediatrik AE’de tek bir tanısal tetkik yoktur. 
 

• Tanı destekleyici klinik bulgulara eşlik eden 
paraklinik testlerin varlığına dayanır.  
 

• Altta yatan inflamatuar süreci göstermek ve 
alternatif tanıları ekarte etmek gerekmektedir.  



Tanısal Testler 

• 1. Görüntüleme  

• 2. BOS değerlendirmesi 
• 3. Kan testleri  

• 4. İdrar tahlilleri 
• 5. EEG 

• 6. Nörokognitif testler 



BOS Bulguları 

• BOS’da pleositoz ve/veya yüksek protein düzeyleri 
hastalığın başlangıcı ve hastalık süreci boyunca 
görülebilir ancak daima aynı şekilde yüksek 
kalmayabilir.  

• Etyolojik sebepler mevsim ve seyahat edilen ya da 
yaşanılan bölgeye göre farklılık gösterebilir.  

• AE’in (özellikle de anti-NMDAR ensefalitinin) 
herpes simplex virus ensefaliti ve Japon ensefaliti 
tarafından tetiklenebildiği kanıtlanmıştır. 



Görüntüleme Bulguları 
• Her hastanın tanıda kontrastlı beyin MRI çekilmiş 

olması gerekir. Hastaların %50’sinden fazlasının tanıda 
beyin ve spinal MRI normaldir.  

• Inflamatuar lezyonlar (T2 ve FLAİR’de yüksek sinyal) 
zaman içinde gelişebilir ve serebral atrofi aylar sonra 
ortaya çıkabilir.  

• MRI lezyonları en sık MOG ve gamma-aminobütirik 
asit-A reseptöre(GABA-AR) karşı antikorlar olduğunda 
ortaya çıkar .  

• Normal MRI varlığı MSS vasküliti,demiyelinizan 
hastalıklar, enfeksiyonlar ve malignansiler gibi tanıları 
uzaklaştırmada faydalıdır.  



EEG Bulguları 
• OE’li bir çocukta normal EEG beklenmez ve 

bundan dolayı sensitiviteyi arttırmak için uzun 
EEG çekimi gerekebilir.  

• Focal veya jeneralize nöbetler, epileptiform 
deşarjlar, yaygın veya fokal yavaşlamalar gibi 
ensefalopatik değişiklikler OE’i primer psikiyatrik 
bozukluklar ya da PANS’dan ayırmamıza yardımcı 
olur.  

• Yetişkinlerde EEG değişiklikleri sıklıkla temporal 
bölgede görülürken, çocuklarda daha çok 
jeneralizedir. 
 



AE şüphesi olan çocuklarla ergenlerde 
antikor testleri ve yorumlanması 

• Antikor testleri yanlış pozitiflik ve yanlış 
negatifliği engelleyebilmek adına hem BOS 
hem de serumda bakılmalıdır. 
 

• ***Örneğin; 
• NMDAR antikorları tipik olarak BOS’da; 

• MOG antikorları ise serumda görüldüğünde 
duyarlılık daha yüksektir.  



Antikor Testleri 

• OE olan çocuklarda bir dizi farklı antikor tarif 
edilmiştir.  

• Antikoru tanımlama hastalığın seyri ve sonuçlarını 
öngörmede yardımcı olur 
 
 

• Çocuklarda en yaygın otoantikorlar;  
1.N-metil-D-aspartat reseptörü (NMDAR) 
2.Miyelin oligodendrosit glikoproteini (MOG) 
3.Glutamik asit dekarboksilaz (GAD) 

 



Pediatrik AE tanısı için Önerilen 
sınıflandırma kriterleri ve algoritma 

• Yetişkin OE tanı kriterleri modifiye edilerek; pediatrik OE’i olası 
pediatrik OE, muhtemel antikor-negatif pediatrik OE ve kesin 
antikor-pozitif OE şeklinde sınıflayan geçici tanı kriterleri 
önerilmiştir. 
 

• Pediatric OE diyebilmek için öncesinde sağlıklı olan çocukta; 
Akut ve subakut başlangıçlı (3 aydan kısa süredir) fokal veya yaygın            
nörolojik tutulum, kognitif etkilenme, gelişimsel regresyon, hareket 
bozuklukları, psikiyatrik semptomlar ve/veya nöbetler olmalıdır. 

 
• ***Öncesinde bilinen bir gelişimsel gecikme veya kronik 

davranışsal/psikiyatrik anormalliği olan çocuklarda da OE gelişebilir; 
bu durumda metabolik, genetik ve nörodejeneratif etyolojiler 
öncelikli olarak ekarte edilmelidir.   



Pediatrik AE tanısı için Önerilen 
sınıflandırma kriterleri ve algoritma 

• OE düşünülen çocuklarda nöronal antikorları 
göstermek için serum ve BOS incelemesi; 
nöroinflamasyonu göstermek için ise paraklinik 
değerlendirmeler yapılmalı ve hastalığı taklit 
edebilecek klinikler dışlanmalıdır.  
 

• Eğer bir hasta olası pediatrik OE kriterlerini 
karşılıyorsa ve fonksiyonel etkilenmesi varsa, tedavi 
antikor ve diğer testlerin sonuçları tamamlanmadan 
başlanmalıdır, çünkü erken tedavinin prognozu olumlu 
etkilediği bilinmektedir.  



OE’in kategorik özellikleri Spesifik tanısal özellikleri Olası OE Muhtemel antikor negatif 

OE 

Kesin antikor pozitif OE 

1. Akut ve subakut 

başlangıç  
Daha öncesinde sağlıklı olan çocukta ≤ 3 
ay sürede nörolojik ve psikiyatrik 
semptomların başlaması 

Evet Evet  Evet 

2. Nörolojik disfonksiyona 

klinik kanıt 

Özellikler İki ya da daha fazla özellik mevcut 
 

İki ya da daha fazla özellik mevcut 
 

İki ya da daha fazla özellik mevcut 
 

Mental durum ve bilinç düzeyinde 
değişme ya da EEG’de yavaşlama veya 
epileptiform anomali 

Fokal nörolojik bulgular 

Kognitif değişiklikler 

Akut gelişimsel gerileme 

Hareket bozuklukları (tik dışında) 

Psikiyatrik semptomlar 

Önceki nöbet rahatsızlığı veya başka bir 
durum ile açıklanamayan nöbetler 

3. Paraklinik bulgular Özellikler  Mevcut değil Bir ya da daha fazla özellik mevcut 
 

Bir ya da daha fazla özellik mevcut * (NMDA 
reseptör, GABA-A reseptör ve GAD’a karşı 
antikor varsa başka bir paraklinik bulguya 
ihtiyaç yoktur.) 

BOS’da inflamatuvar değişiklikler 
 

Ensefalite dair MRG özellikleri 
 

Enflamasyonu gösteren ve diğer 
hastalıkları dışlayan beyin biyopsi  
 

4. OE serolojisi Serumda ve/veya BOS’da OE ilişkili 
tanımlanmış antikorların gösterilmesi 

Mevcut değil Hayır  Evet  

5. Diğer etyolojik 
sebeplerin dışlanması  

MSS inflamasyonuna sebep olabilecek 
diğer sebeplern dışlanması  

Evet  Evet  Evet  



• MSS vaskülitleri 

• Demiyelinizan hastalıklar 

• Lupus, Behçet, sarkoidoz 

• Enfeksiyöz sebepler 

• Metabolik sebepler 

• Neoplastik sebepler 

• Beslenme ile ilişkili  
• Toksik sebepler 

• Psikiyatrik problemler 

Ayırıcı tanı  



Tedavi  

Birinci basamak 

•Iv steroidler, plazmaferez, IVIG 

İkinci basamak 

•Ritüksimab, siklofosfamid 



• TEŞEKKÜR EDERİM… 


