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OZET

Reye sendromu, bir viral infeksiyonu takiben or-

taya ¢ikan, akut ensefaiopati ve hepatopati ile seyre-
den bir klinik tablodur, Etyopatogenezi bilinmemekle-
dir. Daha ¢ok c¢ocuklarda, nadiren eriskinlerde gorii-
liir. Norolojik belirtilerin hizli ilerlemesi, amonyak
diizeyinin artisi ve protrombin zamanmmn uzunlugu
prognozu kotii yonde etkiler. Etken tam mortalite-
olgiide

yi onemli azaltmaktadir. Bu raporda  ¢o-

cuklugunda Guillian-Rarre sendromu da gegirmis
olan 25 yasinda eriskin bir Reye sendromu olgusu-
nun klinik ozellikleri literatiir bilgileri 1518inda deger-

lendirilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Hriskinn Reye sendromu
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Reye sendromu (RS), viral bir prodrormi taki-
ben gelisen durdurulamayan kusma, serum trans-
atoirlaz ve amonyak diizeyinde yilikselme ve erisela-
lopati ile karakterizedir. Ilk olarak 1929 yilinda
W.p,,. Brain tarafindan dikkat c¢ekilmig, klinik tablo-
nun ayrintili olarak tanimlanmasi 1963 yilinda Avus-
tralya'dan Reye ye ark-, A.B.D.'nden Johnson vc
ark. tarafindan yapilmistir (1-3). Beyin 6demi, basta
karaciger olmak iizere kalb, pankreas ve bobrek-
vardir. bilinme-

lerde yaglanma Etyopatogenezi
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SUMMATIILY

Reye s syndrome is characterized with acute ence-
phalopathy and hepatopathy following a viral pro-
drome. The ethpothogenesis is unknown. It is seen
tnostlv in children, ami rarely in adults. Rapid dele
rioration of neurologic signs, high serum ammonia
levels and elongated pmthrombin time are bad
prognostic criteria. Early diagnosis reduces the morta-
lity rate. In (his report, a 25-year-old male with Reye's
syndrome who also had em history of 'Guillian-Barre

syndrome in childhood, is presented.
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inekle birlikte,
folojik ve fonksiyonel anormalliklerin hastalik ge-

karaciger mitokondrilerindeki mor-

lisiminde rol oynadig: sanilmaktadir (4),

Baslangigta seyrek goriilen, iTiortalitesi yiliksek
bir ¢ocukluk ¢agi hastalii oldugu sanilan RS'nun,
ozellikle A.B.D.'de tarama ekiplerinin olusturulma-
sindan sonra daha sik goriildiigii anlasilmigtir (5,6).
Bu konuda deneyimi fazla olan merkezlerde erken
tam ve hastalarin yogun bakim {initelerinde tedavi
edilmesiyle mortaiite ¢ok biiyiik oranda azaltilmigtir
(7,8). 1085 yilinda A.B.D.'nde 18 yas alti populas-
yonda goriilme sikligr 100.000 de 0.15 olarak bildiril-
migtir (9). Cok az goriilen "eriskin Reye sendromu"
ile ilgili literatiire yansiyan olgu sayis1 azdir (10-14).

Bu raporumuzda, klinigimizde gordiigiimiiz bir
eriskin RS olgusunu sunuyoruz. Erken tanisi sadece
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klinik slipheye dayanan ve geeikildiginde mortalités)
¢ok yiiksek olan bu sendroma, bu olgunun 1s181nda
dikkat ¢ekmek istiyoruz.

OLGUNUN SUNULUSU

Yirmibes yasinda erkek hasta asir1 kusma ve
halsizlik yakinmalariyla hastaneye yatirildi. Onsekiz
aylikken Guillaitv Barre sendromu gecirmis, seke Isiz
iyilesmis. On giin 6ncesine kadar sagliklt olup muha-
sebecilik yapiyormus. Bu tarihte ates ve Oksiiriikle
seyreden bir soguk alginligt ge¢irmis. Vitamin, anti-
gripal ilaglar ve aspirin kullanmis. Soguk alginlig
semptomlarinin yatismasindan 2 giin sonra birden
bulanti ve kusmalar1 baslamis. Son 24 saatte kesil-
meksizin devam eden kusmalarla halsizlesmesi tize-
rine acil klinigimize basvurmus. Bu sirada yapilan
fizik muayenede viicut 1sis1 36,4°C, kalp vurusu
96/dk. ritmik, arteriyel kan basinci 120/75 mmHg,
solunum 17/dk. diizenli, bitkin goriinimlii olup sis-
tem bulgulari normaldi. Hospitalize edilerek paren-
teral glukoz ve elektrolit soliisyonlar1 baslandi. La-
boratuvar incelemelerinde: Hb: 13,2 g/dl, BK:
5100/mni13, periferik yayma: normal, eritrosit sedi-
mantasyon hizt 5 mm/st., aglik kan sekeri: 82 mg/dl,
AST: 55 U/L (N: 7-39 U/L), diger biyokimya deger-
leri normal sinirlarda, PTZ: 13 sn. (N: 11-13 sn),
akciger grafisi normal, o6zofagastroduodenoskopi
normaldi. Yatiginin 3. giinii ani gelisen ajitasyon ve
haliisinasyonlan takiben 6 saat i¢inde bilinci kapan-
di. Norolojik muayenede hasta komada olup agrili
uyaranlara ekstremitelerini hafif¢e cekerek cevap
veriyor, 1sik refleksi bilateral tembel, okulosefalik
reflekste gézler konjuge devie, gézdibi bilateral nor-
mal, ense sertligi yok, lateralizasyon bulgusu yoktu.
Bilinci bozuldugu sirada alinan kan orneklerinde
ALT: 8 U/L (N: 2-54 U/L), AST 70 U/L (N: 7-39
U/L), amonyak: 152 mikromol/L (N: 10-40 mikro-
mol/L), serum seruloplazmin ile serum ve idrar ba-
kir diizeyleri normaldi. Anti HAV IgG (+), anti
HAV IgM (-), HBV ve HCYV belirleyicileri negatif,
diger biokimya tetkikleri normaldi. Bu bulgularla RS
diislintilerek yogun bakim {initesine alman hastaya
glukoz ve elektrolitli sivilar yaninda beyin ddemini
azaltic1 tedaviye de baslandi. Abdominal ultraso-
nografik incelemede karaciger ekojenitesi artmis,
diger abdominal olusumlar normaldi. Yapilan kara-
ciger igne biyopsisinin patolojik degerlendirmesinde
mikrovezikiiller yaglanma disinda inflamasyon veya
nekroz goriilmedi (Sekil 1). Bilgisayarli beyin tomo-
grafisinin normal olarak degerlendirilmesi {izerine
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Sekil 1.
mektedir (ITEx100)

Karaciger igne biyopsisinde diffiiz yaglanma goril-

lomber ponksiyon yapildi. Serebrospinal sivinin
biyokimyasal ve mikrobiyolojik degerlendirilmesi
normaldi. Lomber ponksiyon sonrasinda solunum
diizeni bozulan hasta yapay solunum aygitina baglan-
di. Sonraki 24 saatte deserebrasyon rijiditesi gelisti,
amonyak diizeyi 252 mikromol/L'ye yiikseldi. Derin
komaya girerek 5. giin exitus oldu.

TARTISMA

Postviral sistemik bir hastalik olan RS deneyim-
siz merkezlerde ¢ok yiiksek mortaliteye sahiptir
(15). Baslangigta bir ¢ocukluk donemi hastalig1 ola-
rak tanimlanmasina karsin, ¢ok nadir olarak eriskin-
lerde de goriilmektedir. Pediatrik yas grubunda
yogunlasan ¢alismalar hastaligin tanisinin tamamen
erken siipheye dayandigint ve derhal baslanan teda-
vinin mortaliteyi ileri derecede azalttigin1 gos-
termistir (7,11,13,15). Eriskinlerde de dikkatli
yaklasim yapilirsa hastaligin sanilandan daha sik ol-
dugu goriilebilir.

A.B.D. Ulusal Saglik Enstitiisiince belirlenen
RS tam kriterleri sunlardir: akut noninflamatuvar
ensefalopati, serebrospinal sivida 10kosit sayisinin
8/mm3'den az olmasi; ALT, AST ve amonyak dii-
zeyinin yiikselmesi veya biyopsi ile dokiimante edi-
len hepatopati; ensefalopati ve hepatopatiyi agikla-
yacak bagka nedenlerin olmamasi (16). Hastamizda
bu kriterlerin hepsi vardir. Cok erken devrede hos-
pitalize edilmesine karsin RS tanisi ancak noérolojik
belirtilerin ilerlemesiyle konulabilrnistir. Bunun ne-
deni erken devrede klinigin silik olmasinin yaninda,
bizim daha 6nce RS ile hi¢ karsilasmamis olmamiz-
dir. Ne yazik ki, klinik tablo ¢ok hizli ilerledi ve hasta
tim ¢abalara karsin kaybedildi.



RS'rmn nedeni bilinmemektedir. Bugiine kadar
hayvan modeli olusturulamamistir. Viral infeksiyon,
genetik predispozisyon, toksinlerin ve metabolik
faktorlerin karsilikh etkilesimi sonucu gelistigine
inaniimaktadir (12). Viral prodrom déneminde has-
talarin ¢ogunda aspirin kullanim Oykiistiniin bulun-
mas1 siipheleri bu ila¢ iizerine ¢ekmistir. Etyopato-
genez yoniinden kesin kanitlar olmamasina karsin,
cocukluk ¢ag1 viral infeksiyonlarinda aspirin kulla-
nilmamas1 Onerilmis ve sadece bu uygulama ile RS
insidansinda diisiis olmustur (9). Bizim hastamizda
da aspirin kullanma O6ykiisii vardir. Hastamizin daha
once RS gibi influenza infeksiyonu ndrolojik kompli-
kasyonlarmdan biri olan Guillain Barre sendromu
gecirmis olmasi viral infeksiyon ve genetik predispo-
zisyon varsayimlarini destekleyen bir bulgu olarak
kabul edilebilir.

RS'nda medikal yaklasim halen destek tedavisi
seklindedir. RS siiphelenilen bir hasta hemen yogun
bakim {initesine yatirilarak glukoz ve elektrolit infiiz-
yonu baglanmali, bulanti ve kusmalar1 tamamen ke-
silip kendini iyi hissedinceye kadar devam edilmeli-
dir. Intrakraniyal basing monitorize edilmeli, artan
basincit kontrol altina alacak tedaviler hemen uygu-
lanmahdir (7,12,13,15).

RS'nda prognozu etkileyen faktorler hastaligin
evresi, amonyak diizeyi ve PTZ uzamasidir (15).
Heubi ve ark.tun c¢ocuklarda yaptiklar1 g¢alismada
amonyak diizeyinin normalin 2 katindan fazla,
PTZ'nin normalden 3 saniyeden daha fazla uzamasi
prognozu kotli yonde etkilemektedir (7). Dezateux
ve ark. gore evre 4 veya S'e ulagan RS'lu hastanin
yasam sansi hemen yok denecek kadar azdir (15).

RS'nda tartigmali olan konulardan biri evre 3 ve
tizerinde olan hastalara lomber ponksiyon yapilma-
sidir. Pediatristlerin bir kismina gdére RS lomber
ponksiyon ig¢in kontrindikasyon teskil ederken,
digerlerine gore papilodem ve derin koma olmadigi
takdirde lomber ponksiyon uygulanabilir (15). Bizim
hastamizda lomber ponksiyondan sonra solunum
bozulmas1 evre 3 ve iizerindeki hastalara lomber
ponksiyon yapilmamasi goriisiinii desteklemektedir.

Sonug¢ olarak, RS'nda erken tami ve tedavi son
derece Onemlidir. Bu da sadece klinik siipheye
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dayanmaktadir. Kesilmeksizin devam eden bulanti,
kusma ve karaciger fonksiyon bozukluklarinda olasi
tanilar arasinda RS'nu da hatirlamakta yarar vardir.
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