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Smyrna Tip Dergisi Olgu Sunumu

Brusellaya Bagh Hemofagositik Sendrom: Olgu Sunumu
Brucellosis Associated Hemophagocytic Syndrome: A Case
Report
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Ozet

On yasinda kiz olgu, 3 haftadir devam eden ates yiiksekligi, halsizlik, eklem ve adale agrilar1 yakinmalari ile
yatirildi. Fizik muayenesinde yiiksek ates, hepatosplenomegali saptandi. Laboratuvar incelemesinde alanine
aminotransferaz (ALT) ve aspartate aminotransferaz (AST) yiiksekligi, pansitopeni, hipertriglisinemi,
hiperferritinemi, hipofibrinojenemi, Rose Bengal test pozitifligi ve Brusella tiip agglutinasyon 1/2560 pozitifligi
saptandi. Kan kiiltiirinde Brucella Mellitensis tiredi. Kemik iligi aspirasyonu incelemesinde hemofagositik
hiicreler goriildii, Tedavi olarak 6 hafta doksisiklin ve rifampisin kullamldi. Intravendz immiinglobiilin
verilmedi. Tedavi sonrasi takiplerde relaps goriilmedi.

Anahtar Kelimeler: Brusellozis, hemofagositoz, intravenéz immunglogulin

Abstract

Ten years old girl was admitted to hospital with high fever, malaise, artralgia, myalgia. Physical examination
revealed high fever, hepatosplenomegaly. Pancytopenia, hypertriglyceridemia, hyperferritinemia and
hypofibrinogenemia, Rose Bengal Plate test and Tube agglutination test titer 1/2560 positivity were determined.
Brucella Mellitensis was detected in blood culture. Hemophagocytosis was seen in bone marrow aspiration. She
was treated with doxycyline and rifampicin for 6 weeks. Intravenous immunglobuline was not used. No relapses
were detected.
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Giris protozoal enfeksiyonlar sonucu olusur. Bunlara
enfeksiyonlara bagli hemofagositik sendrom

Hemofagositoz, degisik nedenlerle aktive olan denir (1,2).

makrofajlarin  kemik iligi hiicresel elemanlari
olan eritrosit, 16kosit, trombosit ve bunlarin onciil
hiicrelerinin fagosite edilmesi ile olusan patolojik

Hemofagositoz tam kriterleri:
e Ates (en az 7 giin)

ve klinik durumdur. T lenfositlerin  ve e Splenomegali

makrofajlarin kontrol edilemeyen aktivasyonu ve o Sitopeni (periferik kanda 3 seriden en az
inflamatuar sitokinler olan interferon gama, 2'sinde goriilen)

interlokin-1, interlokin-6 ve tUmor nekrozis e Hemolobin <9gr/dl,

faktoriin asi1  tretimi  olur. Hemofagositik Trombositler <100,000/mm?
lenfohistiositosis (HLH) de denir. Nadir goriiliir Notrofil<1000/mm?

ve fatal seyirli olabilir. o Hipertrigliseridemi ~ >3mmol/L  ve/veya
Hipofibrinojemi<1,5¢/L

Primer (ailesel) ve sekonder (enfeksiyonlara e Kemik iligi, dalak veya lenf nodlarinda

bagl) olmak {izere iki tipi olmasma ragmen
klinik bulgular aynidir. Ates,
hepatosplenomegali, pansitopeni sik goriiliir.
Primer olan siit ¢ocuklugu déneminde goriiliir.
Sekonder olan viral, bakteriyal, fungal ve

hemofagositoz
e Ferritin >500pg/L
o Diisiik NK hiicre aktivitesi
e (Coziinebilir CD25 >2400U/ml.
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Sayilan bu 8 kriterden 5'nin olmasi tani igin
yeterlidir (4).

Brusella zorunlu intraseliiller yerlesen ve iireyen
Gr (-) bir kokobasildir. Iyi pastorize edilmemis
siit ve siit driinlerinden bulasir. Ondulan ates
tipiktir. Artrit, pnémoni, ampiyem,
graniilomatoz  hepatit, lenfadenit, menenjit,
endokardit gibi 6nemli enfeksiyonlara sebep
olur. Rose Bengal testi, Tiip agglutinasyon testi
(Wright testi), kan kiiltiirii ve kemik iligi kiiltiirii
ile tan1 konur.

Bu makalede, sekonder tipe dahil olan ve tan:
kriterlerini  kapsayan brusella enfeksiyonuna
bagli hemofagositik tanisi diigtiniilen bir olgu
sunulmustur. Tedavide genellikle intravendz
immiinglobulin (IVIG) verilmektedir. Bu olguda,
IVIG verilmeden brusella tedavi edilerek, biitiin
patolojik bulgularin iyilestigi tespit edildi.

Olgu

On yasinda kiz olgu; yiiksek ates, halsizlik, adele
ve eklem agrist yakinmalar1 nedeniyle hastaneye
yatirildi. Bu  yakimmalarmin 3 hafta Once
basladigi, atesin 3-4 giinde 40°C ye kadar ¢iktig1
sonra terleyerek diigtiigli, 2-3 giin iyi olup sonra
tekrar atesin yiikseldigi belirtildi.

Oz ve soy ge¢misinde daha oncesinde pastorize
olmamus siit ve siit iiriinleri ile beslenme 6ykiisii
mevcut olup; anne ve babanin saglikli oldugu,

dort kardesinin bulundugu ve bunlarinda saglikl
olduklart 6grenildi.

Fizik muayenesinde agirligi 33kg (50-75p), boy
133cm (25-50p), viicut sicakhigi 39 °C, nabiz
92/dk, solunum sayis1 24/dk, tansiyon arterial
110/60 mmHg. Genel durumu halsiz,
eklemlerinde ve adelelerinde agr1 mevcut,
karaciger kosta altinda 2cm, dalak kosta altinda 3
cm palpabl olarak saptandi.

Laboratuvarda Hb 9 gr/dl, eritrosit 3,75 M/uL,
16kosit 5,7 K/uL, notrofil %31,1, lenfosit %58.9,
eosinofil %0,2, trombosit 97000/mm?, ALT 147
U/L, AST 193 U/L, hepatit viral markirlari
negatif bulundu. Trigliserit 354 mg/dl, ferritin
546 ng/ml, fibrinogen 291 mg/dl idi. Rose
Bengal testi pozitif ve Tiip agglutinasyon testi
(Wright testi) 1/2560 pozitif bulundu. Kan
kiiltiriinde Brucella Mellitensis {iredi. Kemik
iligi aspirasyonunda hemofagositoz izlendi
(resim 1). Olgu brusella enfeksiyonuna bagl
olarak nadir goriilen sekonder hemofagositoz
sendromu olarak degerlendirildi.

Tedavi rejimi olarak doksisiklin 3mg/kg/giin ve
rifampisin  15mg/kg/giin baslandi ve 6 hafta
uyulandi. Tedavide IVIG kullanilmadi. Tedavi
sonrast klinik ve laboratuvar degerlendirme
sonuglart normal smirlarda bulundu. Sonraki
kontrollerinde niiks goriilmedi.

Resim 1. Aspirasyon yaymada eritrosit fagositozu gosteren makrofajlar

&




Smyrna Tip Dergisi - 56 -
Tartisma

Hemofagositozu tanimlamak kolay degildir.
1997 yilinda tami kriterleri belirlenmis, 2004
yilinda bu kriterler daha gelistirilmigtir. Genel
bilgilerde belirttigimiz gibi 8 adet tani kriteri
belirlenmis ve bu kriterlerden en az 5 tanesinin
belirlenmesi tan1 koymak i¢in yeterli goriilmiistiir
(4,6). Hemofagositoz yapmis histiositler kemik
iliginden, dalaktan ve lenf bezinden alinan
materyallerde gosterilebilir. Ancak dalaktan ve
lenf bezinden materyal almak ¢ok invazif girisim
oldugu i¢in kemik iliginden materyal almak
tercin edilir. Sunulan olguda kemik iligi
materyalinde hemofagositoz gosterildi.
Hemofagositoz primer (ailesel) ve sekonder
(enfeksiyonlara  bagli)) olarak 2  guruba
ayrilmaktadir. Sekonder hemofagositoza en fazla
sitomegalovirus  (CMV), epstein-barr  virlis
(EBV),  Parvovirus  B19,  Mycoplazma,
Salmonella ve Brusella enfeksiyonlari neden
olmaktadir (5). Sunulan olgudaki hemofagositoz
sendromuna brusella enfeksiyonu neden oldu ve
brusella tanis1 klinik ve laboratuvar bulgular ile
konuldu.

Hemofagositik sendrom bazen ¢ok agir seyirli ve
mortal olabilir. Mortalite nedeni olarak ya agir
trombositopeniye  bagli  kanamalar  veya
ndtropeniye bagli agir enfeksiyonlar neden
olmaktadir. Bu nedenle hemofagositik sendromlu
hastalar1  ivedilikle  degerlendirip  gerekli
tedavilerin acilen baglanmasi gerekir. Eger hasta
agir seyirli ise hastaligin esas tedavisinin yaninda
destek tedavileri ve ek olarak I\VIG verilir (3,6).
Bu olgu, ¢ok agir seyirli olmadigi i¢in brusella
enfeksiyonunu yonelik tedavi baglandi. Tedavi
sonrast  brusella  enfeksiyonu,  tamamen
tyilesirken hemofagositoz bulgular1 da tamamen
diizeldi. Kontrollerinde niiks goriilmedi.

Sonu¢ olarak, bu olguda da oldugu gibi
enfeksiyonlara bagli sekonder hemofagositik
sendrom olusabilecegi ve klinik seyrin bazen agir
ve fatal olabilecegi i¢in ivedilikle tan1 konulup
tedavi baglanmasi gerektigi tekrar vurgulandi.
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