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18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Degerli Meslektaslarimiz,

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi'ni 13 - 16 Mart 2022 tarihleri arasinda daha
onceki yillarda oldugu gibi Uludag’da ylizylize olarak sizlerin degerli katihm ve katkilari
ile dizenledik.

Bu yil da vyine pediatrinin g¢esitli dallarindaki gelismeleri, Ulkemizin segkin
Universitelerinin tip fakiltelerinden cok degerli bilim insanlari ile birlikte paylastik.
Sizlere doyurucu bir bilimsel program sunabilmenin mutlulugu igindeyiz.

Geleneksel hale gelen ve her yil 6nemli sayida katihmci ile gergeklestirdigimiz
kongremizin, tlkemizin genis katilim saglanan bliyik kongreleri arasinda yer almasi bizi
daha ¢ok heyecanlandirmakta ve sorumlulugumuzu arttirmaktadir.

Uludag Pediatri Kis Kongresinde bu yil pediatrinin cesitli dallarini iceren konularda
sizlerin de Onerileri dikkate alinarak hazirlanmis panel, konferans, serbest bildiri ve
interaktif oturumlar yer almistir. Ozgiin ve orijinal calismalarinizi sundugunuz igin ¢ok
tesekkir ederiz.

Bir sonraki kongremizde bulusmak lzere saglikli glinler diler, saygilar sunariz.

Prof. Dr. Nihat Sapan

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi Bagkani
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18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

KONGRE BASKANI KONGRE BASKAN YARDIMCISI KONGRE SEKRETERI
Dr. Nihat Sapan Dr. Tanju Ozkan Dr. Osman D6énmez

KONGRE DUZENLEME KURULU UYELERI
Dr. Nilglin Kéksal (CSH Anabilim Dali Baskani)
Dr. Betul Sevinir
Dr. Omer Tarim
Dr. Ergin Cil
Dr. Mustafa Hacimustafaoglu
Dr. Adalet M. Glines
Dr. Sebnem Kilig
Dr. Ozlem Bostan
Dr. Solmaz Celebi
Dr. Birol Baytan
Dr. Halil Saglam
Dr. Hilal Ozkan
Dr. Bilal Yildiz
Dr. Erdal Eren
Dr. Yakup Canitez
Dr. Melike Sezgin Evim
Dr. Sahin Erdal
Dr. Fahrettin Uysal
Dr. Caglar Odek
Dr. Taner Ozgiir
Dr. Stkri Cekic
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18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi
BILIMSEL PROGRAM

B Salonu
KURS 1: GOCUKLARDA DERI DOKUNTULERINE PRATIK YAKLASIM

Oturum Bagkanlari:
Yakup Canitez, Solmaz Celebi

llag Alerjilerinde Dékiintiiler
ukrd Geki
14:30 - 16:30 Sk Geldg
Mastositozlarda Deri Bulgulari
Yakup Canitez

Enfeksiyonlarla lliskili Dokiintiiler
Solmaz Celebi

Cocukluk Caginda Deri Dékiintiileri
Kenan Aydogan

C Salonu
KURS 2: OLGULARLA METABOLIK ACILLERE YAKLASIM

Oturum Bagkanlari:
Halil Saglam, Sahin Erddl

Metabolik Asidoza Yaklagim
Tugba Akbey Kogak

14:30-16:30 Hiperamonyemiye Yaklagim
Aydan Sezgin Ersoy

Hipoglisemiye Yaklagim
Tugba Akbey Kogak

MSUD’a Yaklagim
Aydan Sezgin Ersoy



14:30 - 16:30

14:30 - 16:30

17:30 - 18:00

18:00 - 19:00

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

D Salonu o
KURS 3: GOCUKLARDA BUYUME SORUNLARI

Oturum Bagkanlari:
Turgut Ozeke, Omer Tarim

Endokrinolojik Yaklasim: Biiyime Egrisinin Degerlendirilmesi
Omer Tarim

Kisa Boy ve Uzun Boy Ayirici Tani ve Tedavi
Erdal Eren

Biiyiimeye Gastroenterolojik Yaklasim
Funda Cetin

E Salonu ) 5
KURS 4: GOCUK ACIL ve YOGUN BAKIM KURSU

Oturum Bagkan::
Caglar Odek

Temel Yagam Destegi
Caglar Odek

Sok Tani ve Tedavisi
Caglar Odek

Travmali Cocuga Yaklagim
Caglar Odek

Gocuk Acil ve Yogun Bakimda Sik Karsilagilan Ritim Bozukluklari
Fahrettin Uysal

Acilig Téreni
AGILIS PANELI

Oturum Baskanlar:
Nihat Sapan, Mustafa Hacimustafaoglu

Epitel Bariyer Hipotezi
Cezmi Akdis

Rinoviriis ve Covid 19 Enfeksiyonlari Benzerlik ve Farkliliklari
Mubeccel Akdis
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14 Mart 2022, Pazartesi

YENIDOGAN COCUK GOGUS
Yenidoganda Covid HASTALIKLARI
Enfeksiyonu Kistik Fibrozis
Oturum Bagkanlari: Oturum Bagkanlari:

Esin Kog, Mehmet Vural

Esen Demir, Yakup Canitez

08:00 - 09:00

Yenidoganda Covid Yeni Tedaviler

Merih Cetinkaya Bulent Karadag

Mis-N Ulusal Kistik Fibrozis Kayit

Hilal Ozkan Sistemi
Ugur Ozgelik

COCUK ROMATOLOJI COCUK ENDOKRIN SOZEL BILDIRI OTURUMU - 1
Gocuk Endokrinde Gelismeler

Oturum Baskanlari: Oturum Bagkanlari:

Sebnem Kilig, Osman Dénmez Oturum Bagkanlari: Figen Akalin

Omer Tarim, Erdal Eren

Omer Faruk Beser

_ _ Sistemik JIA
09:00 - 10:00 Ozgiir Kasapgopur Konjenital Adrenal Hiperplazi ~ Oturum detaylari icin tiklayiniz
Taramasi
CAPS Tilay Giran

Aysenur Pag Kisaarslan

Hipokalsemi Yaklasim ve
Rikets

Atilla Cayir
10:00 - 10:30 Kahve Arasi
COCUK IMMUNOLOJI YENIDOGAN SOZEL BILDIRI OTURUMU - 2
TND Rehberleri
Oturum Bagkanlari: Oturum Bagkanlari:
Gunnur Deniz, Sebnem Kilig Oturum Bagkanlar: Tulay Giran

10:30 - 11:30

Deri Bulgular ile Gelen

Hastada immiinolojik Yaklasim

Yildiz Camcioglu

Nilgiin Koksal, Merih Cetinkaya

ROP Rehberi
Bayram Ali Dorum

Transfiizyon Rehberi
Salih Cagri Cakir

Murat Karaoglan

Oturum detaylari icin tiklayiniz



http://uludagpediatri.org/?p=sozel-program
http://uludagpediatri.org/?p=sozel-program

11:30 - 12:30

12:30 - 13:30

13:30 - 14:30

14:30 - 15:30

15:30 - 16:00

NUTRICIA

LIFE-TRANSFORMING NUTRITION

UYDU SEMPOZYUM /
NUTRICIA

Oturum Bagkani:
Nihat Sapan

Bir Yas Ustii Gocuklarda inek
Siitii Allerjisi
Zeynep Tamay

UYDU SEMPOZYUM / TAKEDA
Cocuk Metabolizma: Olgularla
Mukopolisakkaridozlara
Yaklagim

Oturum Baskanlari:
Mustafa Kendirci, Sahin Erdol

Lizozomal Hastaliklara Genel
Yaklagim, Tani ve Tedavi
Mustafa Kendirci

Olgularla Mukopolisakkaridoz
Tiplerinde Tani ve Tip-Il
Tedavisi

Fatih Kardas

COCUK GASTROENTEROLOJi

Oturum Bagkanlari:
Flgen Cokugras, Tanju Bagarir
Ozkan

Digkilama Diizensizlikleri
Fonksiyonel Bagirsak
Hareketleri Gostergesi mi?
Omer Faruk Beser

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Ogle Yemegi
COCUK NEFROLOJI SOZEL BILDIRI OTURUMU - 3
Oturum Bagkanlari: Oturum Bagkanlari:

Sevgi Mir, Osman Donmez Mehtap Yazicioglu
Reha Cengizlier
Antenatal Hidronefroz Tanisi
Almis Bebek (CAKUT); Giincel
Tedavisi ve lzlemi

Osman Donmez

Oturum detaylari icin tiklayiniz

Nefrolityazisde Giincel Tedavi
Sevcan Bakkaloglu Ezgu

Kahve Arasi


http://uludagpediatri.org/?p=sozel-program

16:00 - 17:00

17:00 - 17:45

17:45-19:15

COCUK ALLERJI
Allerjik Hastaliklarda Zor
Olgulara Pratik Yaklagimlar

Oturum Bagkanlari:
Haluk Cokugras, Nermin Giiler

Non IgE Besin Allerjileri
Metin Aydogan

Atopik Dermatit
Suna Asilsoy

Solunum Yolu
Enfeksiyonlarinda Yaparken
Yikmayan Tedaviler

Ates Kara, Hasan Tezer

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

COCUK HEMATOLOJI SOZEL BILDIRI OTURUMU - 4
Olgularla Hemogramdan
Taniya Oturum Bagkanlari:
Merih Cetinkaya
Oturum Bagkanlari: Esin Kog

Unsal Giinay, Birol Baytan
Oturum detaylari icin tiklayiniz

Olgu 1ve 2
Adalet Meral Glines

Olgu 3 ve 4
Melike Evim Sezgin

Poster Sunumlar

Oturum detaylari icin tiklayiniz

15 Mart 2022, Sali

08:00 - 09:00

09:00 - 10:00

10:00 - 10:30

COCUK GASTROENTEROLOJI

COCUK ENDOKRINOLOJI
Obezite

Oturum Bagkanlari:
Rasit Vural Yagci, Omer Tarim

Gastroenteroloji Yaklagimi
Aydan Kansu

Endokrinoloji Yaklasimi
Murat Karaoglan

COCUK ALLERJI
Gocukluk Gagi Alerjilerine
Pratik Yaklagimlar

Oturum Bagkanlari: Mehtap
Yazicioglu, Cevdet Ozdemir

Cocuklarda Nonsteroid
Antiinflamatuvar llag Allerjileri
Emine Dibek Misirlioglu

Allerjik Rinit
Ceren Can

COCUK NOROLOJI

Oturum Bagkani:
Mehmet Sait Okan

Bilinci Kapali Cocuga
Yaklagim
Muhittin Bodur

CGocuk Gaginda Nonepileptik
Paroksismal Olaylar
Rabia Tutiinci Toker

YENIDOGAN SOZEL BILDIRI OTURUMU - 5
Yenidogan Sariliklari

Oturum Baskanlar:

Mustafa Kendirci

Fatih Kardas

Oturum Bagkanlari:
Nilgiin Kéksal, Hilal Ozkan
Yenidoganda indirek Oturum detaylari icin tiklayiniz
Hiperbiliiribinemiye Yaklagim

Ipek Gliney Varal

Yenidoganda Direk
Hiperbiliriibinemiye Yaklagim
Pelin Dogan

Kahve Arasi
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http://uludagpediatri.org/?p=sozel-program
http://uludagpediatri.org/?p=poster-program
http://uludagpediatri.org/?p=sozel-program

10:30 - 11:30

11:30 - 12:30

12:30 - 13:30

13:30 - 14:30

14:30 - 15:30

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

COCUK ALLERJI COCUK NEFROLOJI SOZEL BILDIRI OTURUMU - 6
Allerjik Aciller
Oturum Bagkanlari: Oturum Bagkanlari:
Oturum Bagkanlari: Ayse Oner, Bilal Yildiz Mehmet Sait Okan
Koray Harmanci, Reha Rabia Tutlnci Toker
Cengizlier Hemolitik Uremik Sendrom
Ayirici Tanisi ve Giincel Oturum detaylari icin tiklayiniz
Anjiyoédem Tedavisi
Hikmet Tekin Nacaroglu Nur Canpolat
Anafilaksi Eniirezis ve Gocuk
Mustafa Arga Nese Ozkayin
V
D)
UYDU SEMPOZYUM / VEM
iLAG

Oturum Bagkani:
Nihat Sapan

Bir Solunum Senfonisi: Astimh
Cocuklarda Giincel Tedavi

Arzu Bakirtag
Ogle Yemegi
UYDU SEMPOZYUM / GSK
Tiirkiye’ de invaziv
Meningokok Hastaligi ve
Serogroup B’ nin Onemi
Nuran Salman
GOCUK YOGUN BAKIM GOCUK METABOLIZMA SOZEL BILDIRI OTURUMU - 7
COVID-19 Pandemisinden Bulgudan Taniya Kalitsal
Ogrendiklerimiz Metabolik Hastaliklar Oturum Baskanlar:
Yildiz Camcioglu
Oturum Baskanlari: Oturum Baskanlari: Deniz Tugcu

Murat Duman, Dinger Yildizdas  Halil Saglam, Sahin Erddl
Oturum detaylari icin tiklayiniz

Gocuk Acil Serviste COVID-19  Olgularla Géz Bulgularindan
Deneyimlerimiz Kalitsal Metabolik Hastaliklara
Gulser Esen Besli Gidis
Gamze Ugan Giindliz
Cocuk Yogun Bakimda COVID-
19 Deneyimlerimiz Olgularla Kalp Bulgularindan
Caglar Odek Kalitsal Metabolik Hastaliklara
Gidis

Fahrettin Uysal
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15:30 - 16:00

16:00 - 17:00

17:00 - 18:00

GCOCUK GASTROENTEROLOJI
Probiyotikler

Oturum Bagkanlari:
Rasit Vural Yagcl, Tanju Ozkan

Bifidobakterilerin Anneden
Bebege, Cocuk Saghginda
Onemi

Metehan Ozen

GCOCUK ENFEKSIYON

Oturum Bagkanlari:
Ibrahim lidirim, Mustafa
Hacimustafaoglu

Cocuklarda Ates;
Degerlendirme ve Yonetim
Solmaz Celebi

Gocuklarda Rekiirren Atese
Yaklagim
Omer Kilig

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Kahve Arasi

COCUK ONKOLOJI
Olgularla Pediatrik Onkoloji

Oturum Bagkanlari:
Betill Sevinir, Metin Demirkaya

Stk Goriilen Yakinmalar
Deniz Tugcu

COCUK KARDIYOLOJI
Olgularla Cocuklarda Kalp
Hastaliklarinin Tani ve
izleminde Tetkikler

Oturum Bagkanlari:
Figen Akalin, Ozlem Bostan

liging Olgu Ornekleri ile
Telekardiyografi
Erguin Cil

Hangi EKG'de Dikkatli

Olmaliyim?
Fahrettin Uysal
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SOZEL BILDIRI OTURUMU - 8
Oturum Baskanlari:

Sevgi Mir

Murat Duman

Oturum detaylari icin tiklayiniz

SOZEL BILDIRi OTURUMU - 9
(Online)

Oturum Bagkanlari:
Ayca Kiykim
Atilla Gayir

Oturum detaylari icin tiklayiniz



http://uludagpediatri.org/?p=sozel-program
http://uludagpediatri.org/?p=sozel-program

08:30 - 10:00

10:00 - 10:30

10:30 - 12:00

12:00

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

16 Mart 2022, Garsamba

PEDIATRIDE GUNCEL YAKLASIMLAR
-1

Oturum Bagkanlari:
Unsal Giinay, Turgut Ozeke

Karinda Kitleye Yaklagim

Melek Erdem

Tam Kan Sayiminin Degerlendirilmesi ~ 09:00 - 10:10
Salih Gler

Cocuk Gastroenterolojide Akilci ilag
Kullanimi
Hanife Aysegul Arsoy

Cocuklarda Akut Gastroenteritlerde
Tedavi Yaklagimi
Beyhan Bilbll

Kahve Arasi 10:10 - 10:40
PEDIATRIDE GUNCEL YAKLASIMLAR
-2

Oturum Bagkanlar::
Omer Tarim, Ozlem Bostan

Kardiyak Belirtegleri Ne Zaman
Isteyelim ve Nasil Degerlendirelim?
Ozlem Bostan

Cocuk ihmalini ve Istismarinin 10:40 - 11:45
Taninmasi ve Onlenmesi

Zeynep Gizem Ergiil Ozden

Hava Kirliligi ve Kiiresel Isinmanin
Akciger Saghgina Etkileri
Nihat Sapan

Hava Kirliligi ve Kiiresel Isinmada Yilin
Makaleleri
Hilya Kose

KAPANIS OTURUMU
Nihat Sapan
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HEMSIRELIK OTURUMU - 1

Oturum Bagkanlari:
Osman Dénmez, Fatma Duizguin

COVID-19, MiS-C ve Hemsirelik Bakimi
Nurcan Ozyazicioglu

COVID-19 Pandemisinin Hemsireler
iizerine Etkileri
Segil Salarci

Sivi Replasman Tedavisi ve Hemsirelik
Bakimi
Mercan Celenk

Kahve Arasi

HEMSIRELIK OTURUMU - 2
Bakim Uygulamalari Paneli

Oturum Bagkanlari: i
Adalet Meral Giines, Caglar Odek

Kemoterapi Uygulamalari ve
Hemsirelik Bakimi
Avrife Albayrak

Kateter Bakimi (Periferal ve Santral
Kateterler, Foley Sonda vb)
Ezel Emel Dost

Ventilator I'Iigkili Pnémoni Bakimi,
Oksijen Tedavisi
Nizamettin Oztlrk
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KONUSMA OZETLERI
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TURKIYE PREMATURE RETINOPATISI REHBERI

DR. BAYRAM AL DORUM
SBU BURSA SEHIR HASTANES|

Prematire retinopatisi (ROP): Retinal vaskiilarizasyonu tamamlanmamis prematiire bebeklerde goriilen gelisimsel,
vaskuloproliferatif bir hastaliktir. Sikligi tlkelerin gelismislik diizeylerine, yenidogan Unitelerinin 6zelliklerine gore
degiskenlik gostermektedir.

Gebelik haftasi ve dogum agirligi azaldikca ROP sikhigi artmaktadir. ROP sikigini etkileyen diger faktorler
arasinda; oksijen tedavisinin slresi ve konsantrasyonu, hemodinamik anlamli kardiyorespiratuvar problemler,
hiperoksi/hipoksi, hiperkapni/hipokapni, kan gazinda ani dalgalanmalar, asfiksi, hipotermi, metabolik asidoz,
mekanik ventilatdr tedavisi, bronkopulmoner displazi, sepsis/meneniit, sistemik mantar enfeksiyonlari, intrakraniyal
kanama, kan transfuzyon sayisi, kan degisimi, hiperglisemi/insulin kullanimi, premature anemisinin tedavisi igin
erken eritropoetin kullanimi, postnatal tarti aliminin yavas olmasi yer alir.

ROP gelisiminin patogenezinde hiperoksi ile iligkili faz 1 ve hipoksi iligkili faz 2'nin gergeklestigi, VaskUler Endotelyal
Biiyiime Faktorii (VEGF), eritropoetin ve insiilin Benzeri Biiyiime Faktord 1'in (IGF-1) rol aldigi iki asama vardir.

Ulkemiz igin; gebelik yasi <34 hafta veya DA <1700 gram olan tiim bebeklerin prematiire retinopatisi agisindan
taranmasi onerilir. Gebelik yas1 234 veya DA >1700 gram olup kardiyopulmoner destek tedavisi uygulanmis veya
“bebegi takip eden klinisyenin ROP gelisimi agisindan riskli gordiigU” preterm bebeklerin taranmasi da uygundur.
Hastalarin ilk oftalmolojik muayenesi GY 27 haftadan kiclk olan bebeklerde PM 30-31. haftada, 227 haftada dogan
bebeklerde ise postnatal 4. haftada yapilmalidir.

Tedavi gerektiren durumlar sunlardir;

1. Zon I'de evre 1 veya evre 2 ROP ve “arti” hastalik
2. Zonllde evre 2 veya evre 3 ROP ve “arti” hastalik
3. ZonI'de evre 3 ROP

4. A-ROP

Tedavi segenekleri sunlardir:

1. Lazer fotokoagulasyon
2. Anti-VEGF
3. Cerrahi tedavi

Antenatal steroid, iyi antenatal bakim, uygun dogum salonu y netimi ve bebeklerin yenidogan yogun bakim
unitelerinde ge irdikleri sure te iyi klinikuygulamalar, lipid peroksidasyonu dnlemek igin TPNsetlerinin isiktan
korunmasi, termoregulasyon, agri yonetimi, kanguru bakimi, uygun postnatal tarti aliminin saglanmasi, hastaya
verilen oksijen duzeyinin 6lculmesi, takibi ve kontrolu'konusunda hemsirelerin ve doktorlarin bilinglendirilmesi ROP
sikhginin azaltiimasinda 6nemli faktorlerdir.
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KARINDA KITLEYE YAKLASIM

MELEK ERDEM )
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI, COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI AD

Cocukluk cagi kanserleri goreceli olarak nadir karsilasilan bir hastalik grubudur. Klinik belirti ve bulgular sik
karsilagilan gocukluk cagi hastaliklariyla benzerdir. Bunlardan biri olan karinda kitle gocukluk ¢agi malign solid
timorlerinin en sik basvuru bulgularindan biridir. Hem hekim, hem ebeveyn agisindan ciddi bir durumdur.
Abdominal kitle ebeveynler tarafindan ¢ocuk giydirilirken veya banyo sirasinda karinda bir siskinlik, sertlik veya
asimetri seklinde fark edilebilir. Ancak karin icindeki kitleler, 6zellikle de retroperitoneal bélgedekiler, genellikle
biylk boyutlara ulagincaya kadar ailenin gézinden kagar. Rutin kontroller sirasinda muayenede veya
ultrasonografi ile degerlendirmede tesadiifen saptanabilirler. Bu hastalari doktora gétlren bulgular; primer timér
iligkili bulgular ve tlimériin metastazi iliskilidir. Kitleye bagdli olarak ortaya ¢ikan adri, kusma, kabizlik gibi yakinmalar,
bazen de intestinal veya Uriner obstrliksiyon bulgulari bagvuru yakinmalari arasinda sayilabilir. Aileler gocuklarinda
kotd huylu bir hastalik tanisini dustinmek bile istemezlerken, bu soruna dikkatli ve sistematik yaklasim; tan
koymayi, endise gidermeyi ve uygun tedaviye baslamayi hizlandirmaktadir. Bu nedenle hekimler klinik bulgularla
ileri tetkik edilmesi gereken onkolojik hastaliklari akla getirmezlerse bu ¢ocuklarin tani almalari gecikebilir.

Abdominal kitleler karin duvarindan, abdominal organlardan veya retroperitoneal bolgeden koken alabilir.
Dogumdan itibaren yavas ilerleyen timér disi nedenler, gesitli enfeksiyonlar, benign ve malign timorler kitle
nedenleri arasinda yer alir. Cocugun yasi ve cinsiyeti ayirici tanida énemlidir. Yenidoganda abdominal kitlelerin
cogu iyi huylu karakterde olup, siklik sirasina gére renal, genital, gastrointestinal sistem anomalilerive kistleri
kaynakli olabilir. Yenidoganin renal kaynakli benign ve malign kitleleri arasinda multikistik displatik bobrek,
hidronefroz, renal timarler,diger renal hastaliklar sayilabilir. Yenidodanda gdriilen kitlelerin kiictik bir kismi malign
karakterdedir. Noroblastom ve germ hicreli timorler yenidoganda en sik gortlen malign timérler olup bunlari
hepatoblastom ve mezoblastik nefroma izler. Yenidogan déneminden sonra gériilen abdominal kitlelerin ¢ogu
hidronefroz, polikistik bobrek, karacigerin kist ve hamartomlari, over kistleri, gastrointestinal sisteme ait kistik
lezyonlar, invajinasyon gibi benign lezyonlardir. Siit gocuklugu déneminden sonra gérllen abdominal kitlelerin
yarlya yakini maligndir. iki yas altinda noroblastom ve hepatoblastom daha sik goriilirken; Wilms tiimérd,
hepatosellller karsinom, rabdomyosarkom ve lenfomalar iki yas Ustlinde daha fazla gérilir. 10 yas Ustiinde ise
lenfomalar, sarkomlar, germ hiicreli timdrler en sik gorlilen malign timérlerdir. Muayene sirasinda hastanin genel
durumu 6nemlidir. Batin muayenesi yaninda vital bulgular degerlendirilirken kan basinci mutlaka olgtlmelidir.
Cocukluk gaginda Wilms tliméru (nefroblastoma), néroblastoma ve feokromasitomada hipertansiyon gérllebilecegi
icin dnemlidir.

Kitlesi olan gocuk icin ayrintili bir karin muayenesi ¢ogu zaman kolay degildir. Palpasyondan énce gocukla iletisim
kurmak, rahatlamasini ve karin muayenesine izin vermesini saglamak énemlidir. Periton irritasyon bulgulari, kitlenin
hangi kadranda yerlestigi ve hangi organlari etkilemis olabilecedi degerlendirilmelidir. Kitlenin capi, sekli, sertligi,

hareketliligi, duyarli olup olmadigi ve orta hatti gegip gegmedigi belirlenir. Hastanin mutlak nétrofil sayisi uygunsa
rektal muayene yapilir.

Tam kan sayimi, I6kosit formalli, ve periferik yaymanin degerlendirilmesi rutindir. Tam idrar incelemesinde dzellikle
hematiiri degerlendirilmelidir. Karaciger,bébrek fonksiyon testleri, serum elektrolitleri, laktik dehidrogenaz baklabilir.
TUumor belirtegleri segilmis hastalarda istenmelidir. Serumda Alfa fetoprotein (AFP) ve beta-hCG bakilmasi ve
idrarda katekolamin metabolitlerinin (VMA, HVA vb) kantitatif tayini 5nemlidir. Hepatoblastoma ve endodermal sinis
tmorlerinde ve bazi tlimér digi hastaliklarda yiksek bulunabilir. AFP yari 6mri 3,5-7 guin arasinda olup, B-hCG
ise 24 saat kadar kisa yari 6mri olan bir belirtectir. Noroblastom ve ganglionéroblastom duslundlerek VMA tayini
istenen hastalarda diyet dlizenlemesi gereklidir. Radyolojik tekiklerden direkt grafiler, intestinal obstrliksiyon,
organomegali ve kalsifikasyon gdsteren kitleler igin bilgi verir. Akciger grafisi de standart tetkik olarak istenmelidir.
Kontrastli kesitsel ¢alismalar daha gok gastrointestinal kitlelerde gerekebilir. Girisimsel ya da agrili olmamasi,
anatomik yapilarla baglantiyr gstermesi, organomegali ve kitlenin boyutunu vermesi, kitlenin solid veya kistik
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karakterini tanimlamasi nedeniyle abdominal kitlelerde rutin tetkik batin ultrsonografisi olamiidir. BT ve MR daha
sonraki basamakta dustinGimelidir.
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COCUKLARDA DOKUNTULU HASTALIKLAR

PROF. DR. SOLMAZ CELEBI
ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI, GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANABILIM DALI, GOCUK ENFEKSIYON
HASTALIKLARI BiLiM DALI

Cocukluk déneminde gorilen dokuntuli hastaliklarin biytk gogunlugu enfeksiyon hastaliklarina bagl olarak geligir.
Viral, bakteriyel, fungal ve protozoal patojenler dokiintiye neden olmaktadir. Ayirici tanida elementer lezyonun
tanimlanmasi 6nemlidir.

Makulopapuler Dokintllt Hastada Ayirict Tani
Makul: Deride kabarik olmayan renk degisikligidir.
Papul: Siklikla 0.5 cm’den kugUk, sert deri kabarikligidir.

Kizamik: Kizamikta, ates, konjonktivit, nezle ve oksurik ile karakterize prodromal bulgular 3-4 glin devam eder.
Koplik lekesi dokiintliden 2 giin dnce agizda alt molar disler hizasinda gelisir. Tipik olarak koplik lekesi kirmizi bez
lizerine serpilmis tuz izlenimi verir. Kizamigin patognomonik bulgusudur. Prodromal semptomlari pik déneminde
ve ates ylksek iken koplik azalarak kaybolur, dékinti kulak arkasi ve sag hizasinda baslar. Dokinti birlesmeya
meyilli olup ortalama 3 glinde viicuda yayilir. Dékiintii 6-7 giin devam eder, iyilesirken ince bir deskuamasyon (el
ve ayakta genelllikle olmaz) ve hafif pigmentasyon birakir.

Kizamikgik: Cocuklarda genellikle prodromal bulgulari yoktur. Adolesan yasta ve eriskinlerde 1-5 giin siiren, dlstik
ates, basagrisi, halsizlik, istahsizlik, hafif konjonktivit, nezle, bogaz agrisi ve oksiriik ile karakterize prodromal
bulgular gorilir. Lenfadenopati, doklntiiden 6nce gelisir, 6zellikle servikal, suboksipital ve postauricular
lenfadenopati belirgindir. Enantem prodromal dénemde veya dékintiindn ilk glnu gelisir, yumusak damakta toplu
igne seklinde ve daha biyUk kirmizi lekelerdir. Dokuntl, dnce ylzde ve boyunda baslar, sonra hizla yayilir. Kirmizi
pembe dokuntiler, 2. glin ylzde kaybolur, gévdede birlesmeye (hafif kizil gibi) meyleder. Kizamikta 3.giinde
dokuntdler cok belirgin ve yaygin iken, kizamikgikta sadece hafif ekstremitelerde dokuntu belirgindir.

Kizil: Ani baslangich ates yuksekligi, bogaz agrisi, kusma yakinmalarindan, 12-48 saat sonra dokuntu geligir.
Basmakla solan eritematdz, nokta seklinde dokuntller gorilir. Agiz etrafi soluktur. Viicudun kivrim yerlerinde
dokuntl belirgindir (pastia gizgileri). Deskuamasyon karakteristiktir. Ekstidatif tonsilofareniit, enantem, kirmizi ve
beyaz cilek dili gortlur. Stafilokokkal Haslanmis Deri Sendromu (SSSS): Hastalarda dokintl ile beraber ates
yuksekligi ve irritabilite baglar. Yaygin eritematdz kizila benzeyen dékuntii vardir. Deri hassastir. Bir-iki glinde bl
gelisir, epidermis genis tabakalar halinde ayrilir. Nikolski testi pozitif olarak saptanir.

Eritema infeksiyozum (5. Hastalik): Parvovirus B 19 bagl gelisebilmektedir. Prodromal faz; hafif ates yiksekligi,
basagrisi, halsizlik, Gist solunum yolu enfeksiyonu bulgulari ile karakterizedir. Dokiinti; el ayasi ve tabanda yok,
ekstansor yuzlerde belirgin, yuzde eritem belirgindir, yanaklar tokatlanmis gibi kirmizidir. Es zamanli veya hemen
sonra gévde ve Ust ekstremitede diftiz makuler eritem baslar, ardindan makiiler lezyonlarin ortasi solar ve retikiler
gorundim geligir.

Roseola infantum (6.hastalik): Human herpes virusa bagli gelisen viral enfeksiyondur. Ates, iritabilite, letarji, bazan
toksik goriiniim ve konvulsiyon gelisebilir. Ates; 3-6 giin surer, 39-400C, %50 olguda >40 oC (izerine ¢ikar. Farenks
hafif kizarik, bazan yumusak damakta enantem, palpebral konjonktiva hafif inflame ve ddemli olabilir. DokUntd, ates
dustince baglar, bazan atesin son birka¢ guni veya ates dustikten bir glin sonra baglar. Makiler, makUlopapdler
ve 2-3 mm ¢apl 6nce gbvdede, sonra boyun-ylz-Ust ve alt ekstremiteye yayilir. Dékuntl iki glin iginde kaybolur.
Pigmentasyon veya deskuamasyon yapmaz.

El-ayak-agiz Hastaligi: Enteroviral enfeksiyona (Genelllikle Coxsackie A16) bagl gelisir. Genelllikle < 4yas
gocuklarda, hafif ates yiksekligi, bogaz agrisi, agizda (lserazyon goriilir. Dokintiler el ve ayaklarda gordllr,
makulopapller ve vezikiler olup deskuamasyon goriiimez. Nadiren echo tip 9 enfeksiyonunda petesi gortlebilir.
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Kawasaki Hastaligi: Ates yuksekligi bes gunden uzun strer, ayni zamanda konjonktival hiperemi, dudaklarda
eritem goriliir. Viicuttaki dokintii yaygin eritematdz makulopapiiler tarzdadir. izleyen donemde dudaklarda, fissir
olusumu ve kabuklanma gelisir. (Resim 19). Yaygin oro-farengeal eritem, cilek dili gorlir, bu dénemde kizil
hastalig ile karigabilir. Servikal lenfadenopati eslik eder. Siklikla tek taraflidir.

El ve ayaklarda 6dem ve endurasyon, el ve ayak tabaninda eritem bulgulari eslik eder. Baslangictan yaklasik 2
hafta sonra el-ayak parmaklarinda soyulma gorulir. Meningokoksemi: Ates yiksekligi, kusma, basagrisi
semptomlarindan 24 saat sora doklntl gérilir. Baslangicta dokintller kiglk makilopapiler tarzda baglar,
ardindan petesiyal, purpurik lezyonlara donustir. Tedavi verilmezse ¢ok hizli seyir gdsterir ve purpura fulminans
gelisir ve nekrotik, gangrendz lezyonlar gorulebilir. Menenijitli olgularda ense sertligi eslik eder.

Kayalik Daglar Hummasi: Ates yiksekligi, basagrisi, halsizlik ve istahsizlik sonrasi dokinti baslar. Dokinti
makulopapller ve petesiyaldir. El ayasi ve ayak tabani siklikla tutulmustur. Yizde nadiren dokiinti gelisir. Oykiide
kene I1singi taniyi destekler, riketsiyoz hastaliktir.

Enfeksiydz Mononukleozis: Ates yiksekligi, eksudatif tonsilit, lenfadenopati ve splenomegali ile kararkterizedir.
Dékinti gévdede belirgin, 6zellikle ampisilin alimi sonrasi gelisir. Dékinti makilopapiiler, kasintili olup el ayasi
ve ayak tabaninda tutulum goraldr.

Papulovezikiler Dokuntult Hastada Ayiric Tani
Vezikil: Sinirlar belirgin, ici sivi dolu, deriden kabarik ve ¢api 0.5 cm’den kiglik lezyonlardir.
Biil: Vezikiilden daha biyiik olan lezyonlar biil olarak tanimlanir. iclerindeki sivi lenf, kan, serum olabilir.

Pustul: Vezikll veya bil yapisinda igi purdlan sivi dolu lezyonlardir, beyaz, turuncu veya yesil renkte olabilir.
Stafikokkal, streptokokkal ve diger bakteriyel enfeksiyonlara bagli gelisebilmektedir.

Su ¢icegi: Cocuklarda ates yiksekligi, halsizlik ve dokintli es zamanli baslar. Dokiinti makiler tarzda baglar,
ardindan papul ve vezikil gelisir. Dokuntl deri ile sagin birlesim yerlerinde olmaya meyillidir. Sagh deri ve agiz
mukozasini tutar. Vezikillerde kabuklanma gérulir. Ayni anatomik bélgede siklikla farkli evrelerde doktintd gérdllr.
Dokintiler kasintilidir .

Herpes Zoster: Cocukluk ¢aginda siklikla maligniteli olgularda gérClir. Tek tarafli sinir trasesi boyunca vezikiler
lezyonlar gelisir.Vezikuller birlesme egiliminde ve kagintilidir.

impetigo: Baslangigta vezikiiler olup hizla pistiil geliir ve kabuklanma gériiliir. Siklikla nasolabial alanda goriilr,
kasintiidir. Agiz mukozasi tutulmaz.

Molloskum Kontagiosum: Poxvirus'a bagli gelisir. Kligiik noduler diizgiin sinirli soluk renkte lezyonlardir. Gz
kapaginda gértilebilir. immiin yetersizligi olan hastalarda yaygin lezyonlar gérilliir.

Enterik Ates: S.typhi etkendir. Ates yuksekligi, basagrisi, halsizlik ve istahsizlik ile baglar. Erken evrede gévdede
duzgun sinirli kirmizi renkte leke gorulir, tas roze olarak adlandirilir. Hastaligin seyrinde splenomegali, ishal ve
karin agrisi bulgulari eklenir.

Eritema multiforme: Eritemat6z lezyonlarin gok cesitli olmasi ile karakterizedir.
Mycoplasma pnémonisi seyrinde gelismektedir.

Eritema Nodosum: Genellikle bacagin 6n kismina yerlesen 2-4 cm ¢apli, agrili, hassas ve hafif nodiler eritemat6z
lezyonlardir. Tlberkiiloz, yersinia, tularemi, stafilokokkal enfeksiyon seyrinde gelisebilmektedir, nadiren sarkoidoz
ve sistemik lupus eritematosus hastaliklarinda da gorulmektedir.

Erizipel: Lokalize, agrili, 1si artimi olan ylzeyden kabarik, endure lezyonlardir. Genellikle streptokoksik
enfeksiyonlarda gériliir ve yiiksek atesle karakterizedir.
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Selldlit: Lokalize, agrili, Gzerinde lokal 1s1 artimi olan deriden kabariklik gésteren lezyondur. Enfeksiyon erizipelden
farkli olarak deri katmanlarinda degil subkutan dokuda yer almaktadir. Resim 38'de orbital sellitli olgunun
goruntusu verilmigtir.

Lenfanijit: Yuzeysel lenfatik damarlarin eritematéz cizgilerle izlenebildigi enfeksiyon bulgusuna lenfaniit olarak
tanimlanir.
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COCUKLARDA ATES; DEGERLENDIRME VE YONETIM

PROF. DR. SOLMAZ CELEBI
ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI, GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANABILIM DALI GOCUK ENFEKSIYON
HASTALIKLARI BiLiM DALI

Atesli hastaliklar gelismis Ulkelerde acil polikliniklere bagvurularin ortalama %10-20’sini, cocuk poliklinik
basvurularinin da dnemli bir bélimini olusturur. Ates birgok hastalia bagli olarak gelisebilir ve enfeksiyon
hastaliklari, kollagen vaskiiler hastaliklar, malignansiler ve diger hastaliklar ana gruplari olusturur. Bunlar arasinda
enfeksiyon hastaliklari en sik gorilen grubu olusturur. Viral, bakteriyel, fungal ve protozoonal hastaliklar atese yol
acabilir. Ates; akut baglayan ve kronik/uzun sureli ates olabilir, siklikla da akut ates olarak karsimiza cikar.
Cocuklarda ve gogu olguda ates kendiliginden gegmesi beklenen viral enfeksiyonlara baglidir. Toplum kaynakli
viral enfeksiyonlarda, hastalik seyrini etkileyen antiviral ilag tedavisi kullanimi kisithdir, antibiyotik tedavisinin etkisi
yoktur, ayrica sakincali olabilir. Atesli cocukta antibiyotik verilmesi 6zellikle risk olusturmasi muhtemel bakteriyel
enfeksiyonlar i¢in s6z konusudur. Klinik agidan kesin tanisi konan ve antibiyotik endikasyonu olan GAS
tonsilofarenjit, Akut otitis medya, sinusit, pndmoni, deri ve yumusak doku enfeksiyonlari gibi hastaliklardan
bahsedilmeyecekir.

Hekimler ayaktan bagsvuran atesli cocuklara genellikle antibiyotik yazma egilimi tagirlar. Antibiyotiklerin uygunsuz
ve asir kullanimi hastanin iyilesmesine katkida bulunmayacagi gibi sik kullanilan ampirik antibiyotiklere karsi
bakteriyel direng gelisimine yol agar. Bu direng, s6z konusu hasta veya baska hastalarda daha sonra gelisebilecek
enfeksiyonlarin rutin antibiyotiklerle tedavisinde tedavi basarisizliklarina yol agabilme riskini tagir. Ayrica aile ve
ulke ekonomisine hatiri sayilir bir yik getirirler.

Atesli bir hastada bazi durumlarda gizli bakteriyemi s6z konusu olabilir. Bu durum beklenmeyen ve hayati tehdit
edebilen sorunlara yol acabilir. Baglangigtaki klinik tablo her zaman bu komplikasyonlarin gelisip gelismeyecegi
hakkinda bilgi vermeyebilir. Bu nedenle atesli cocugun bakteriyel ciddi enfeksiyon agisindan titiz bir sekilde (klinik
ve laboratuvar agisindan) degerlendirilmesi gerekir.

Bakteriyemi; pozitif kan kiltlrl olarak tanimlanir. Gizli bakteriyemi; genel durumu ayaktan izlenebilecek derecede
iyi olan bir cocukta kan kiltirii pozitifligi olarak tanimlanir. Bu durumda kan kiiltiri alinma nedeni siklikla ates olup
hastada bagka lokal odak yoktur.

Lokalize bulgusu olmayan ates (LBOA); Atesli cocukta atesi izah edebilecek bir odak olmamasi durumudur. Burada
yeni baslayan (I 7gun) atesle birlikte, semptom, fizik muayene ve rutin laboratuvar tetkikleri ile atesin kaynagi
bulunamayan bir atesten s6z edilir. LBOA, nedeni bilinmeyen atesten ayrilmalidir. Nedeni bilinmeyen ateste en az
8 giin stiren ates ve bu esnada ayrintili yki, FM ve hastane veya ayaktan yapilan ayrintili tetkiklere ragmen atesin
devami s6z konusudur. LBOA ve nedeni bilinmeyen ates arasinda etyoloji, degerlendirme, tedavi ve prognoz
acisindan farkliliklar vardir. Bu yazida nedeni bilinmeyen atesten bahsedilmeyecektir.

Atesi olan gocuklarin %5-10 unda LBOA oldugu distndilir, bu oran %22 ye kadar gikabilir ve pik insidans 2 yas
civarindadir. Birgok LBOA li cocuk, bazi atesle seyreden enfeksiyon. Hastaliklarinin prodrom déneminde gorillr.
Birkag gln sonra spesifik lokal enfeksiyon bulgulari (farenjit, akut otitis medya, sinusit, pnémoni, Uriner sistem
enfeksiyonu gibi) gelisir ve tani netlegir.

Gizli bakteriyemi: LBOA li cocuklarda bakteriyemi saptanma orani ortalama %3-5 olup, %10 lara yaklasabilir. LBOB
da bakteriyemi; atesli olup da farenjit, akut otitis medya, tst solunum yolu enfeksiyonlari gibi lokal enfeksiyon odagi
saptanan ¢ocuklara (%1.5-3.3) gére daha yiksek bulunmustur.

LBOA te gizli bakteriyemi yasla iliskilidir, cogu olguda da 1 2 yastir. Bu yas grubunda kapsdillii bakterilere karsi daha
dustk Ig G antikor yaniti, 6zellikle ilk birkag ayda ek olarak azalmis opsonin aktivitesi, azalmig makrofaj ve polimorf
niiveli l6kosit fonksiyonlar bakteriyel enfeksiyon riskini arttirir. Ozellikle [3 ay atesli gocuklarda hem bakteriyemi,
hem de ciddi bakteriyel enfeksiyon riski daha yiiksektir. Bir galismada atesli kiigik bebeklerde bakteriyemi orani
1ay bebeklerde %12, 1-2ay bebeklerde %6 bulunmustur. Bir baska galismada ise atesli bebeklerde bakteriyel
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enfeksiyon insidansi 1ay bebeklerde %12, 1-2ay bebeklerde %6 bulunmustur. Degisik calismalarda [2 ay atesli
bebeklerde bakteriyel enfeksiyon insidansi genellikle %6-10 arasinda saptanmistir.

Bakteriyemi ve diger ciddi bakteriyel enfeksiyon riski atesin yiksekligi ile de iligkilidir. Bir caligmada LBOA li
cocuklarda rektal atesi38.9 iken kan kultir pozitifligi %0 iken [138.9 C iken %3,9 bakteriyemi saptanmistir. Bunu
destekler baska calismalar da vardir, 41 C ve daha yiksek atesi olan ¢ocuklarda bakteriyemi ve diger ciddi
bakteriyel enfeksiyon (pnémoni ve menenijit gibi) daha yuksek bulunmustur. Kan Iokosit sayisi atesli gocuklarda
degisik calismalarda degerlendirilmistir. Beyaz kiirenin 15.000 (zerinde olugu LBOA te ylksek risk grubunda
olusunu destekler bulunmustur. Bakteriyemi ve bakteriyel enfeksiyon ile viral enfeksiyon ayriminda sedimantasyon
yiksekligi ve CRP pozitifligi énemlidir, ancak LBOA teki rolleri kesin belilenmemigtir. Bakteriyemiyi destekler
nitelikte olup bakteriyel enfeksiyonlarda pozitif olmasi beklenen toksik granulasyon, déhle cisimcigi pozitifligi, toksik
vakuolizasyon, trombositopeni aranmasi uygun olur. Parasetamol ile atesin dusmesiyle bakteriyemi varliginin etkisi
aragtinimis ancak anlamli bir etki bulunamamistir.

Atesli bir gocugun degerlendiriimesinde ve risk belilenmesinde en 6nemli husus dikkatli bir dykii ve fizik muayene
degerlendirmesidir. Cocugun genel durumunun iyi olmasi, normal gunliik aktivite, normal beslenme dlizeni, normal
uyku dizeni, huzursuzlugunun olmamasl, etrafla ilgi veya oyun aktivitelerinin normal olmasi ciddi bakteriyel
enfeksiyon ve bakteriyemiden uzaklastiran 6nemli parametrelerdir.

LBOA TE ANTIBIYOTIK? NE ZAMAN ?:
3-36 aylik atesli gocuklarin degerlendiriimesi:

Genellikle LBOA te %3-5 oraninda bakteriyemi gelisir. Bu bakteriyemik gocuklar uygun tedavi edilmedigi takdirde
yaklasik %5-10'unda bakteriyel menenijit, %10’unda lokalize bakteriyel enfeksiyon gelisir, %30 kadarinda ise ates
ve persisten bakteriyemi devam eder. Haemophilus influenzae tip b agisinin rutin uygulanmadi§i zamanlarda
yapilan ancak ¢ogu random olmayan bu calismalarda antibiyotik verilen gruplarda klinik gidisin daha iyi oldugu
belirlenmistir. Bir ¢calismada LBOA atesli bakteremik gocuklarin gocuklarin %12 sinde ciddi enfeksiyon (menenijit
dahil) saptanmis olup, bunlarin %45 i daha kan kultir sonuglari gikmadan, aileleri tarafindan kétilestikleri icin
basvurmusglardir. Prospektif ve randomize bir calismada, 140 C atesi olan 6-24 ay LBOA li 96 ¢ocugun yaklasik
%10 unda bakteriyemi saptanmistir. Tedavi verilen grupta klinik diizelme (4/5; %80) iken tedavi almayan grupta
hichir olguda kontrolde Klinik diizelme saptanmamis ve %40 (2/5) bakteriyel menenjit gelismistir. Bir baska
prospektif, randomize, plasebo kontrollu ¢alismada gizli bakteriyemi igin risk faktorleri tagiyan gocuklara ampirik
amoksisilin (normal doz, 20-40mg/kg/g, po) verilmesi ve verimemesi arasinda Klinik gidis agisindan fark
bulunmamistir. Yiksek doz amoksisilin (150 mg/kg/g) verilen LBOA li gocuklarda ise antibiyotik verilmeyen grupta
komplikasyonlar daha fazla gértilmistiir. ik degerlendirmede alinan kiltiirde Streptococcus pneumoniae tireyen
cocuklarda kontrolde de atesi devam eden ¢ocuklarda persistan bakteremi riski daha fazla bulunmustur.

LBOA'li bir gocuga yaklagimda, bakteriyemi ve bakteriyel enfeksiyon olasiligi ve antibiyotik kararinda risk
faktorlerinin dikkate alinmasinda yarar vardir 3-36 ay arasinda ve >39C atesli LBOA Ii cocuklarin degerlendirildigi
6579 olguluk bir calismada gizli pnémokok bakteriyemisi orani %2.5 (164/6579) saptanmistir (H. influenzae tip b
asisi rutin uygulanan olgular). Bu galismada, absoli nétrofil sayisi (ANS) >10 000 ise %7.8 bakteremi (<10 000 ise
%0.8), BK> 15 000 ise %6 (<15 000 ise %0.7) bakteremi saptanmistir.Yazarlar ézetle su sonuglara varmistir; 1) 2-
3 yas arasinda ates <39.5 C ise gizli bakteremi riski %1.1 ¢ikmistir, 2) 2-3 yasta; ates >39.5 ise veya 3-24 ayda;
ates >39 C ise %2.6 oraninda gizli bakteremi saptanmistir, 3) ikinci grupta atese ek olarak ANS >10 000 ise
bakteremi riski %8.3 saptanmistir. Degisik calismalara gére 3-36 ay arasinda gizli bakteremi veya ciddi bakteriyel
enfeksiyon risk faktdrleri degisebilir, bunlar tablo 1 de 6zetlenmistir. 3-36 ay arasinda dugtlik risk grubunda
laboratuvar tetkiki yapmaya gerek kalmadan hasta izleme alinabilir. Yilksek risk grubunda laboratuvar tetkikleri
(tam kan sayimi, periferik yayma, kan kultlrd, CRP, tam idrar tetkiki, gereken olgularda ayrica idrar kilturd, akciger
grafisi, lumbal ponksiyon) yapilmasi ve bunlarin sonucuna gore ampirik antibiyotik tedavisi verilmesi uygundur.
Laboratuvar tetkiklerinin pozitif olmasi her zaman bakteriyel enfeksiyon varligini géstermez, ama bir ¢ok yazar bu
kriterleri bakteriyel enfeksiyon olasiligini arttiran kriterler olarak degerlendirir. 3-36 ay gocuklarda ates >39 C olan
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ve BK >15 000 olan bitiin cocuklarda kan kiiltliri alip antibiyotik tedavisi verilebilir, bazi yazarlara gore atesi >39
C olan bitiin bu yas cocuklara antibiyotik verilebilir.

Eger antibiyotik veriimesi digtnuluyorsa verilecek antibiyotik bakteremiye en fazla yol acan etkenler olan S.
pneumoniae, H. influenzae tip b, Neisseria meningitidis e yonelik olmalidir. Tedavi verilmeyen bakteremik olgularda
komplikasyon orani etkene gore degisebilir. S. pneumoniae da %6, H. influenzae tip b de %31, N. meningitidis te
%60 olarak bildirilmistir. Endemik bélgelerde gizli bakteriyemi etkeni olarak salmonellalar da dikkate alinmalidir.
Konjuge H. influenzae tip b ve konjuge pndmokok asilarinin yaygin kullanilimasiyla bu etkenlerin yol agtigi gizli
bakteremilerde anlamli azalma olacag! belirtiimektedir.

Ampirik tedavi yaklasiminda penisilin direngli pndmokok ve ampisilin direngli H. influenzae larin yaygin oldugu
bolgelerde yiiksek doz amoksisilinli (80-90mg/kg/g), amoksisilin/klavulonat (50mg/kg/g) uygun bir segenektir.
Yksek riskli olgularda kan kiltir sonuglarini bekleyene kadar tek doz seftriakson bir diger alternatif olabilir.

Gizli bakteriyemi antibiyotik tedavi yaklasimi: Kontrolde kan kiltiir(i pozitif olan gocuklarda kontrol sirasinda ates
olmasa bile tam bir degerlendirme (klinik ve laboratuvar) yapiimalidir, bu cocuklara antibiyotik verilmesi énerilen bir
yaklagimdir. Kontrolde hasta goriinen ve S. pneumoniae Ureyen olgulara tam bir klinik ve laboratuvar
degerlendirmesinin (BOS analizi ve killtiiri dahil) yani sira yatirilarak antibiyotik verilmelidir. Antibiyogram sonuglari
cikana kadar tedaviye sefotaksim veya seftriaksonla baslamak uygundur. Antibiyotiklere yanit veren ve odak
bulunamayan S. pneumoniae bakteremi olgularda tedavi suresi 7-10 giin kadardir.

N. meningitidis bakteremi olan bitun gocuklar kontrolde BOS degderlendirmesi dahil tam klinik ve laboratuvar
degderlendirme yapilmali ve kontrol guntindeki klinikten bagimsiz yatirilarak tedavi verilmelidir. Tedavi verilmemis
N. meningitidis bakteremilerindeki komplikasyon sikli§i ve ciddiyeti, bu olgularda agresif yaklagimi gerekli kilar.
Tedavide penisilin G (200 000U/kg/g, 6DB, iv) verilir ve tedavi siiresi 7glin kadardir.

H. influenzae tip b bakteriyemisi olan gocuklarda, kontrolde gocukta hasta gortinimu varsa ayrintili klinik ve BOS
degerlendirmesi ve kiltiri dahil laboratuvar tetkiklerine ek olarak yatirilarak parenteral antibiyotik verilmesi
gereklidir. Tedavi antibiyogram sonuglari gikana kadar ampirik olarak sefotaksim veya seftriakson olabilir ve tedavi
antibiyograma gére degistirilebilir. Tedavi siiresi antibiyotiklere yanit veren ve lokal odagi olmayan gocuklarda 7-10
gln kadardir.

2-3 ayin altindaki atesli kiigiik bebeklerin degerlendiriimesi: Ug ayin altindaki bebekler, ciddi bakteriyel enfeksiyon
riski tagimalari nedeniyle 6zel bir risk grubunu olusturur. Aslinda degisik yazarlara gére bu 6zel risk grubu 2ay (8
hafta) alti veya 3 ay alti olarak ele alinabilir. 2-3 ayin altindaki kliclik bebeklerde, risk faktérlerinde de farkliliklar
vardir (tablo 2). 1) bu yas grubundaki atesli bebeklerde bakteremi ve bakteriyel hastalik riski daha yliksektir. Febril
1-2 aylik bebeklerde bakteriyel hastalik insidansi %10, <1ayda (yenidogan) %13 bildirilmistir, 2) Bunlar immunolojik
olarak daha immatir bebeklerdir ve diger yas gruplarina ek olarak bazi spesifik etken patojenler (Escherichia coli,
grup B streptokok, Listeria monocytogenes gibi) etyolojide distnilmelidir, 3) Klinik durum degerlendirmesi ve klinik
gbzlem skorlari blyik bebeklere gére ¢ok glvenilir degildir. Bu bebeklerde klinik degerlendirme daha zordur,
immunolojik yapi tam gelismediginden risk faktori olarak degerlendirmeye girecek Idkositoz gibi yanitlar tam
veremezler. Bu yas grubunda iyi gorunen bir gocukta bakteriyel hastalik olmadigindan emin olunamaz. Bu ytizden
bir¢ok hekim bu yas grubu atesli cocuklari hastaneye yatirma egilimindedir, ve genelllikle ampirik antibiyotik tedavisi
verilir.

LBOA li bu grup kiigiik bebeklerde tam laboratuvar degerlendirmesi (tam kan sayimi, periferik yayma, idrar tetkiki,
idrar k(ltiir, kan kiltiri CRP) yapildiktan sonra ates disinda higbir risk faktdrii yoksa, beslenme normal, iyi ve aktif
gorulen bir bebekse her an gorulebilecek derecede yakin gozlem ile antibiyotiksiz izleme alinabilir. Bu grup
bebeklerde gizli bakteremi varsa bebek kontrolde ayrintili degerlendirilmeli ve tercihan yatirilarak parenteral
antibiyotik verilmelidir. LBOA ve toksik gorilen kiiglk bir bebek risk faktérlerinden bagimsiz olarak yatirilarak
parenteral antibiyotik tedavisi almalidir. 4 haftanin altindaki tim atesli yenidogan bebekler hastaneye yatirilarak
tedavi ediimelidir.
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<2-3 aylik ve atesli (>38 C rektal) bebeklerde ayrintili 6yku ve fizik muayeneye ek olarak laboratuvar (tam kan
sayimi, kan kulturd, idrar tetkiki, idrar kultirt, BOS analizi ve kulturd, akciger bulgulari varsa akciger grafisi, ishal
varsa diski mikroskobisi ve Kkiltiri) yapilmaldir. <1ay yenidoganlar hastaneye yatirilip iv antibiyotik tedavisi
almalidir. Antibiyotik olarak sefotaksim veya seftriakson uygundur. L. monositogenez veya enterokok
stpheleniliyorsa ampisilin eklenmesi uygundur. Bakteremisi olan ve LBOA olan yenidoganlarda tedavi 7-10 gline
tamamlanir. Kultird steril gelen ve kontrolde klinik ve laboratuvar bulgulari tamamen normal olan olgularda
antibiyotik tedavisi 48-72. saatte kesilir.

1-2 ay arasindaki bebeklerde, risk faktorleri yoksa (tablo 2) klinik gériinim normal ve laboratuvar tetkikleri normal
ise antibiyotik verilmeden yakin izlenebilir. Risk faktorii tagiyan ve disik risk grubunda distintiimeyen 1-2 aylik
bebekler yenidogan gibi yatirilarak antibiyotik tedavi ve izlemine alinirlar.

Tablo 1. Gizli bakteriyemi ve bakteriyel enfeksiyon igin risk faktorleri; 3-36 ay ¢ocuk

Klinik 6zellik

Yuksek risk

Dusuk risk

Yas

<24 ay

>35 ay

Klinik gorinim

Toksik goriinim, huzursuz, belslenme
sorunlu, etrafla ilgi az

Genel durum iyi, beslenme
normal, etrafla ilgisi iyi

Altta yatan bagka hastalik

OHA, iYS, malnutrisyon

Bakteriyel hastaligi olan kisiyle
temas Oykusu

N. meningitidis, H. influenzae

Ates derecesi

>40C

<384

Klinik gérinim

Toksik gériniim, huzursuz, beslenme
sorunlu, etrafla ilgi az

Genel durum iyi, beslenme
normal, etrafla ilgisi iyi

BK
ANS

>15000
>10000

<15000
<10000

PY

Trombositopeni,
TG,TV, Déhle pozitifligi
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Tablo 2. Gizli bakteriyemi ve bakteriyel enfeksiyon igin risk faktdrleri; 1-3 ay gocuk

Klinik 6zellik Yiksek risk Dustik risk
Ates derecesi >38C <38
Klinik gorinim Toksik gérinim, huzursuz, Genel durum iyi, beslenme normal,
(Akut hastalik gdzlem skoru) beslenme sorunlu, etrafla ilgi az etrafla ilgi iyi
BK
>15000 <15000
ANS >10000 <10000
Band/nétrofil 702 <02
pY Trombositopeni, i
TG, TV, Déhle pozitifligi
idrar tetkiki >10 I6kosit/HPF <10 I6kosit/HPF
BOS Bakteri yok (Gram boyama)
<8-10 hicre/mm3
Akciger grafisi Normal
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COCUKLARDA AKUT GASTROENTERITLERDE TEDAVI YAKLASIMI

UZM. DR. BEYHAN BULBUL )
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI, GOCUK ENFEKSIYON HASTALIKLARI BiLIM DALI

Girig ve Epidemiyoloji

Cocuklarda akut gastroenteriter en sik gorilen sistem enfeksiyonlarindandir. Etiyoloji, diger sistem
enfeksiyonlarina kiyasla ve Ulkelere/bolgelere gére oranlari degismek tizere gok farkli etkenlere (viral, bakteriyel,
paraziter) bagl gelisebilir. Bu yazida gocuklarda akut gastroenteritierde tedavi yaklagimlarindan bahsedilecek
ancak bu gercevede baglantili olarak kisa epidemiyolojik, etiyolojik, tanisal degerlendiriimelerden bahsedilecektir.

ishal, giinde (gten fazla sulu digkilama (24 saat iginde 23) veya sadece anne siitii ile beslenen bebeklerde ise her
zamankinden daha sik ve sulu diskilama olarak tanimlanir. Ozellikle ilk aylardaki bebeklerde, diskilama sikligindan
cok diski kivamindaki degisimin degerlendiriimesi daha onemlidir. Ates veya kusma eslik edebilir. Akut ishal
genellikle 7 glinden kisa strer ve 14 giini asmaz (1). Uzamig ishal 7-14 glin, persistan ishal 14-30 guin, kronik ishal
30 glinden fazla siren ishal olarak degerlendirilir (2). Akut ishalin en sik nedeni, gastrointestinal sistem mukdz
membranlarinin inflamasyonu olarak tanimlanan akut gastroenteritlerdir (3). Bir baska deyisle ishal enfeksiyona
bagl ise genellikle akut gastroenterit (AGE) olarak adlandirilir ve siklikla bulanti, kusma, ishal ve bazen diger
enfeksiyon bulgular eslik edebilir.

Calismalarda 5 yas altindaki cocuklarin %3-20'sinin yilda en az bir ishal atagi gegirdigi ve 5 yasin altindaki
cocuklarda yilda yaklasik 2.7 atak insidansi bildiriimektedir (4). AGE, gelismekte olan (lkelerde bebek ve gocuk
dliimlerinin en basta gelen nedenlerindendir. Diinya Saglik Orgiitii 2008 verilerine gére akut ishal, diinya genelinde
5 yas alti ¢ocuklarin 6lim nedenlerinde 2.sirada yer almaktadir. Her yil 5 yas alti cocuklarda 1.5-2 milyon hasta
ishal nedeniyle dlmektedir (5). 2000-2019 yillari arasinda global verilere gore 5 yas alti cocuk dliimlerin 4. en sik
6lim nedeni ishaldir (6).

Tirkiye Saglik Arastirmasi 2019 yili sonuglarina gére ¢ocuklarda son 6 ay iginde goriilen hastalik tirleri
incelendiginde 0-6 yas cocuklarda en ¢ok gorilen 2. hastalik ishallerdir (% 28.7) (7) Saglik Bakanhgi ve Hacettepe
Universitesi Niifus Etiitleri Enstitiisii tarafindan yapilan ve tim Tiirkiye verilerinin degerlendirildigi 2003 yili Ulusal
Hastalik YUk galismasina gore, AGE Tirkiye'de 0-14 yas grubunda 6liime yol agabilen hastaliklarin %8.4'lini
olusturmakta olup, bunlar arasinda dérdtincti sirayi almaktadir (8).

Etiyoloji

Viruslar, AGE’lerin en sik nedenidir. Sadece ishali olan tlim ¢ocuklarin %60'inda, kusma ve ishali olan ¢ocuklarin
%75'inden fazlasinda bir viral patojen tanimlanmistir (9,10,11). Cocuklarda akut viral gastroenteritin en yaygin
nedenleri arasinda rotavirus, norovirus, sapovirus, astrovirus ve enterik adenoviruslar (tip 40 ve 41) bulunur. Tipik
olarak ekstraintestinal belirtilere sahip viruslar (6rn, coxsackievirus, echovirus, poliovirus, SARS-CoV-1, SARS-
CoV-2, influenza virus tip B) ayrica gastroenterite de neden olabilir (12,13,14).

Rotavirus, gocuklarda akut gastroenteritin en sik nedenidir ve genellikle 6 ay ile 2 yas arasindaki gocuklarda gorulur.
Genellikle AGE'nin ikinci 6nde gelen ajani olarak kabul edilen norovirus, rotavirus asilamasinin yiksek oldugu
Ulkelerde gastroenteritlerin dnde gelen nedenlerinden biri haline gelmektedir. Bakteriyel (esas olarak
Campylobacter ve Salmonella) ve protozoal mikroorganizmalar AGE'nin daha az gérilen nedenleridir (1).

ishal, diski dzelligine gore akut sulu ishal ve invaziv (kanli) ishal olarak siniflandirilabilir. Akut sulu ishalde, digki
suludur, mukus igerebilir. Rotavirus, Enterotoksijenik Escherichia coli (ETEC), Vibrio cholerae O1 ve 0139,
Cryptosporidium, Norovirus akut sulu ishale neden olan ajanlardir. invaziv ishalde, diski kanlidir, siklikla ates,
kusma ve karin agrisi eslik eder. Shigella spp., Non-Tifoidal Salmonella enterica, Campylobacter spp.,
Enteroinvaziv E.coli (EIEC), Enterohemorajik E.coli (EHEC), Entamoeba histolytica, Adenovirus tip 40/41 invaziv
ishale neden olurlar (15).
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Degerlendirme ve Yonetim

Akut ishalde laboratuvar tetkiki istenmesi cogu zaman gerekli degildir. Akut, kansiz ishali olan ve bakteriyel enterit
riskini artiracak herhangi bir maruziyeti olmayan iyi gortinen gocuklarda genellikle ek tetkik yapmaya gerek yoktur
(16). Altta yatan kronik rahatsizli§i olan gocuklarda (6rn. malignite, inflamatuvar barsak hastaligi, immiin yetmezlik
vb.), agir dehidratasyon bulgusu olan, uzamis semptomlari olan, siddetli kanli ishali veya risk bélgelere seyahat
oykusu olan cocuklarda laboratuvar tetkikleri yapiimalidir. Agir dehidratasyon bulgusu mevcut ve intravendz sivi
gereksimi olan ¢ocuklarda serum elektrolitleri, tire, kreatinin ve kan glukoz diizeyi bakilmalidir (1).

Eger hastada ates, digkida kan veya mukus varsa ancak toksik gorinmiyorsa; Salmonella, Shigella,
Campylobacter spp, Yersinia, and Shiga toksin-iireten Escherichia coli (STEC) icin diski kiiltirii génderiimelidir. Bir
yasindan buyik hastalarda antibiyotik kullanim éykiisU yada altta yatan predispozan faktdrler varsa C.difficile toksin
tayini yapiimalidir. Bu bulgularin eslik ettigi AGE’de bakteriyel patojen saptama orani yaklasik %15-20'dir. Digkida
yumurta ve parazit tetkiki endemik bélgede yasayan veya endemik bélgeye seyahat eden ¢ocuklarda bakilmalidir
(16,17,18,19). Ayrica hastanin az gelismis bir Ulkeye seyahat, kirsal blgede kamp yapma, kiimes hayvanlari veya
diger ciftlik hayvanlariyla temas veya islenmis et tliketimi dykisi varsa diskida parazit tetkiki istenmelidir (16).

ishalli gocukta tedavi yaklasimi, ishal tipinin siniflandiriimasi, dehidratasyon derecesinin belilenmesi ve sivi-
elektrolit kayiplarinin dizeltilmesi, uygun beslenmenin saglanmasi ve iliskili komorbid durumlarin tedavisinden
olusmaktadir (15).

Dehidratasyonun (yok veya minimum, hafif-orta ve adir dehidratasyon gibi) alt gruplara siniflandiriimasi, uygun
tedavinin temeli igin gereklidir. Dehidratasyonun derecesi, dyku ve fizik inceleme bulgulariyla belirlenir. Orta-agir
dehidratasyonu degerlendirmede en iyi 3 fizik muayene bulgusu; uzamis kapiller dolum zamani, anormal deri
turgoru ve anormal solunum paternidir (1). ishalin birinci basamak tedavisinde oral rehidratasyon tedavisi (ORT)
yer almalidir. Hafif ve orta dereceli dehidratasyonda, sivi defisitini kargilamak ve baslangig rehidratasyonu amaciyla
ilk 2-4 saatlik stirede 50-100 mL/kg ORS verilir. Devam eden kayiplari kargilamak igin, her kusmadan sonra 2
mL/kg, her ishalli digki igin ise 10 mL/kg ORS verilmelidir (20).

Oral veya enteral rehidratasyona ragmen dehidratasyonu dlzelmeyen veya kétllesen, slrekli kusan, siddetli
abdominal distansiyonu ve ileusu olan, sok tablosunda, agir dehidratasyonu olan hastalarda intravendz (iV) sivi
tedavisi gereklidir. AGE' ye sekonder sokla basvuran cocuklarda 20 mL/kg bolus seklinde iV izotonik kristalloid
sollisyonu (% 0.9 salin veya Ringer laktat solisyonu ) 6nerilir ve ihtiya¢ devam ettikge tekrarlanabilir. Sok
tablosunda olmayan agir dehidrate ¢ocuklarda 20 mL/kg/saat %0.9 saline sollisyonu ile 2-4 saat iginde verilebilir

(1).

Amerikan Pediatri Akademisi 28 giin ile 18 yas arasi gocuklara IV idame sivisinda , hiponatremi gelisme riskini
onemli dlglide azalttigi igin, uygun potasyum klorlr (KCL) ve dekstroz igeren izotonik sollisyonlar veriimesini
kuvvetle dnermektedir (21).

Onceden saglikli olan gocuklarin biiyiik bir kisminda akut gastroenteritte antimikrobiyal tedavi verimemelidir.
Antibiyotik sadece segilmis hastalara veya belli basli etkenlere verilmelidir (1). Akut sulu ishali olan gocuklarda
kolera diisiiniilmedikge antibiyotik tedavisi 6nerilmez. invaziv ishalde ise, Shigella siiphesi olan yada kiltiirle
Shigella gastroenteriti dogrulanan gastoenteritierde antibiyotik tedavisi 6nerilir (15). Shiga toksin treten E.coli
(STEC) enfeksiyonlarinda antibiyotik tedavisi 6nerilmez (1). Bazi calismalarda STEC gastroenteritinde antibiyotik
kullanimi ve hemolitik Gremik sendrom (HUS) gelismesi arasinda baglanti oldugu gosterilmistir (22).

Non-Tifoidal Salmonella (NTS) gastroenteriti olan cocuklarda rutin olarak antibiyotik tedavisi 6nerilmez. NTS'da
antibiyotik tedavisi semptomlar Uzerinde etkili degildir, komplikasyonlari dnlemez; Salmonella’nin fekal atilim
sUresini uzatabilir ve uzun stireli asemptomatik Salmonella tasiyicilik riskini artirabilir. NTS'da antibiyotik tedavisi
sadece invaziv enfeksiyon riski ylksek ¢ocuklara ( <3 ay, immiin yetmezlik, anatomik veya fonksiyonel aspleni,
kortikosteroid veya immiinsupresif tedavi, IBH, aklorhidri) énerilmektedir (1).
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Akut ishali olan cocuklarda rutin olarak antiemetik veya antimotilite ajanlarinin kullanilimasi 6nerilmemektedir.
Kanada Pediatrik Dernegi, AGE ile iligkili kusmasi olan 6 ay ile 12 yas arasi cocuklarda ve hafif-orta dehidratasyon
veya oral rehidrasyon tedavisinin basarisiz olmasi durumunda oral ondansetron tedavisini tek doz olarak
onermektedir. Ondansetronun en sik gérilen yan etkilerinden biri diyare sikli§inin arttirmasidir, orta-agir ishali olan
AGE'li gocuklarda 6nerilmemektedir (23).

Geligsmekte olan Ulkelerde 6 aydan buyUk ¢ocuklar AGE tedavisi sirasinda verilen ginkodan fayda gormekte; ancak
ginko eksikligi olmayan bélgelerde, bu tedavi etkili olmamaktadir (1).

Probiyotik, yeterli miktarda alindigi zaman kisinin sagligi ve fizyolojisi tizerine olumlu etki yapan patojen olmayan
canli mikroorganizmalardir. Amerika Enfeksiyon Hastaliklar Dernegi (IDSA) klavuzunda enfeksiydz ishalli
gocuklarda probiyotiklerin semptomlarin agirligini azaltabilecigi belirtilmistir (2). Avrupa Pediatrik Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Dernegi (ESPGHAN), AGE'de Lactobacillus GG (= 10" CFU/gin, 5-7 gln) veya
Saccharomyces boulardii (250-750 mg/giin, 5-7 giin) kullanimini kuvvetle énermektedir (24).
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BiLINCi KAPALI COCUGA YAKLASIM

MUHITTIN BODUR )
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI, GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI AD.

Biling, uyanik durumda iken etraf ile ilgili distince ve hareket yeteneginin olmasi, uyaranlara yerinde ve zamaninda
cevap verebilme durumudur. Bilingli farkindalik serebral korteks ve onun baglantili oldugu subkortikal niikleuslarla
iligkilidir. Biling kaybi ise uyaniklik ya da farkindaligin veya her ikisinin birden kaybi ile olugur. Beynin uyanikhigi,
anatomik lokalizasyonu tam belirlenemeyen ARAS (Ascending Reticular Activating System) tarafindan saglanir.
Uyaniklik talamus, hipotalamus, beyin sapi ve ARAS ile iligkili iken, farkindallk serebral korteks ile
iligkilidir.Farkindalik igin uyaniklik sart iken uyaniklik igin farkindalik sart degildir. Ayrica bir insana bilingli diyebilmek
icin uyaniklik ve farkindali§in yani sira yanitlilik da gerekir.

Koma ve biling degisikliginde etyoloji
|. Primer serebral bozukluklar
1. Iki tarafli veya yaygin hemisfer lezyonlari

e Travma (kontiizyon, yaygin aksonal etkilenim)

e Kanama (subaraknoid, intraventrikiler, pontin, talamik)
o Hipoksik iskemik ensefalopati

o ki tarafli karotit arter tikanmasi

e ki tarafli anterior serebral arter tikanmasi

e Baziler tikanma

e  Serebral vendz tromboz

e  Orta hat timorleri

o Enfeksiyonlar (sepsis, meneniit, ensefalit, malarya, tifo)
o Epilepsi, status epileptikus

o  Akut dissemine ensefalomyelit

e Hidrosefali

2. Tek tarafli hemisfer lezyonlar

Travma

Hemisferik iskemik inme
intraserebral kanama
Serebral apse

TUmor

3. Beyin sapi lezyonlari

e Kanama, infarkt, timor, travma
e  Santral pontin miyelinolizis

e Basi (hematom, apse, timor)
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1. Sistemik bozukluklar

1. Toksik (ilaclar, gazlar, zehirler)

2. Metabolik

Sistemik inflamatuar cevap sendromu
Hipotermi-hipertermi
Hipoglisemi-hiperglisemi
Hiponatremi-hipernatremi
Hiperkalsemi

Karaciger ve bobrek yetmezIigi

Reye ensefalopatisi

Wernicke ensefalopatisi

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Aminoasidemi, Ure siklus bozukluklari, laktik asidoz

3. Endokrin

Panhipopituitarizm
Adrenal yetmezlik
Hipotiroidi-hipertiroidi

Tanisal Testler

Hastanin ilk degerlendirmesi yapildiktan sonra hikayesi ve fizik muayene bulgularida goz 6nlinde bulundurularak
komanin etiyolojisine yonelik tanisal testler istenmelidir.

Tedavi

Bilinci kapali bir gocukta sebep ne olursa olsun ilk ve acil olarak yapiimasi gereken vital fonksiyonlarin
dlzenlenmesi ve ikincil olarak gelisebilecek beyin hasarinin dnlenmesidir. Komada acil ve genel tedavi
yaklagiminin yani sira komaya neden olan etiyolojik faktdriin belirlenerek etiyolojik faktdre gdre de tedavinin
dlzenlenmesi morbite ve mortaliteyi azaltmak igin hayati bir dneme sahiptir.
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DERi BULGULARI iLE GELEN HASTADA iMMUNOLOJIK YAKLASIM

PROF. DR. YILDIZ CAMCIOGLU

ISTANBUL UNIVERSITESI-CERRAHPASA, CERRAHPASATIP FAKULTESI

COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI AD

ENFEKSIYON HASTALIKLARI BILIM DALI, ALLERJI VE KLINIK iMMUNOLOJI BILi DALI
EMEKLI OGRETIM UYESI

Viicudumuzu saran derinin 4 temel islevi vardir:

1- Endojendz dengeyi saglamak; viicut 1sisini ve sivi dengesini dlizenler
2-Metabolik ; Vitamin D Uretir

3-Duyu organi olarak; soguk, sicak, yumusak, sert, agri, baski, temas algilari

4-Dis ortamdan gelen saldirilara karsi viicudu koruma gérevi; enfeksiyon, mekanik hasar, ultraviyole isinlarina karsi
koruma islevi

Derinin en 6nemli gdrevi olan viicudumuzu disetkenlerden koruma islevi, dogal ve edinsel immiin sistemin derideki
islevlerini de yansitmaktadir. Teknolojik gelismelerin isiginda yapilan incelemeler ile deri ile immn sistem hlcreleri
ve sitokinleri arasindaki karmasik iliski daha iyi aydinlatiimigtir.

Deri ve epidermis histolojik olarak incelendiginde, keratinositlerden ve Langerhans hiicrelerinden (LCs) zengin
epidermisin bazal tabakasinda kok hiicrelerin (stratum basale) yer aldigi ve bu tabakalarin altinda spinoz tabaka
(stratum spinosum), filaggrin monomerlerin iceren  keratohiyalin grandilleri ve lipidleri iceren lamellar tabakanin,
siki badlantilarin da yer aldigi granuler tabakada(stratum granulosum) oldugu, farklilagan hiicrelerin korneum
tabakasini olusturdugu (stratum korneum)gértlur. Deri pH'1, granular tabakadan korneum tabakasina ulagincaya
kadar duzenlenerek deri yuzeyi pH'1 4.5-5.3 arasinda dengede tutulmaktadir. Keratinositlerin yiizeyinde, ¢ok
sayida patojen-eslikci molekiler kaliplar (PAMP) igin reseptdrler ve sitokin reseptdrleri bulunur. Keratinositler,
sitokinler, kemokinler ve biyume faktorlerine karsi yanit verebildikleri gibi kendileri de sitokin Gretebilirler. Bu
nitelikleri ile keratinositler, enflamasyon dahil tiim deri belirtilerinin gelismesine katkida bulunurlar. immiin
sisteminde dogustan kusuru bulunan kisilerde immiin sistemdeki bozuklugun tipine gore deriye iliskin lenfoid doku
da (SALT) etkilenmekte, deri belirtilerinin patogenezinde rol oynamaktadir.

Uluslararasi immiinoloji Dernekleri Birligi (IUIS), altta yatan immiin sistem bozukluguna dayanarak, 2020 yilinda
immun sistemin dogustan kusurlarini 10 bagslik altinda kimelemistir. Ginlimize kadar 430'dan fazla immn
yetersizlik hastaligi tanimlanmigtir. immiin yetersizlik hastaliklari ile yakindan ilgili uzmanlar, diinyada immun
sistemin dogustan kusurlari(IEl) tanisi konulan yaklasik 60 000 hasta olmasina karsin yaklasik olarak 6 milyon
Kisinin bu hastaliklardan etkilendigini ileri sirmektedirler. immiin sistemin dogustan kusuruna sahip hastalarin %40
ila %70‘inde deri belirtileri bulunmaktadir. Derinin stafilokokkal enfeksiyonlarinda kronik granulomatoz hastaliklar
ve TIRAP(MAL eksikligi) sendromu, deride Bacille Calmette-Guerin asisina bagli lokal reaksiyona bagli
enflamasyonlarda IL-12R, IFN-Gama rseptérleri eksiklikleri ve birgok yeni tanimlanan immiin yetersizlik hastaliklari
akla gelmelidir. Human papilloma viriis enfeksiyonlarinda WHIM sendromu, mukokutandz kandidiyazis durumunda
IL-17R eksiklikleri taniya gotlren énemli ipuglardir.

32



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Cok az sayida aragtirmada PIY hastalarinda gériilen deri belirtileri incelenmistir. Kiiveyt ulusal Primer immiin
yetersizlik kayit sistemindeki (KNPIDR) 313 gocuk incelenerek deri belirtileri olan hastalar irdelenmis, deride
belirtileri olan 126 hastanin %47.6(n:60)'sinde tek deri belirtisi, %22.2(n:28) iki deri belirtisi ve % 30.2 (n:38)'sinde
3 den fazla deri belirtileri oldugu gosterilmistir. En sik deri enfeksiyonlari, ekzama/ekzematoid dokiintller ve
otoimmin deri belirtileri gérilmUstlr. Bu arastirmada, deri belirtilerine, hiper IgE sendromu, DOCK8 eksikligi ,
STAT3 eksikligi, ataksi-telanjiektazi hastalarinin %100’'inde, RAG1 eksikligi olanlarin %82’sinde rastlanmistir.
Primer ailevi hemofagositik lenfohistiositoz'de Langerhans hiicre histiyositozisi, Chediak—Higashi sendromunda gri
renkli sagl gocuklarin derisinde hipopigmente lekelerin bulunmasi, Griscelli sendromunda gri renkli sa¢ ve deride
pigmentasyon bozukluklari, Papillon-Lefevre sendromunda palmoplantar keratoderma, psoriyazis benzeri deri
dokuntdleri ve dis anormalileri, Blau sendromunda sarkoidoz, C1 esteraz inhibitor eksikliginde anjioodem gibi
bulgularin tanida dnemi vurgulanmistir.

Sonug olarak, buzulun gériilmeyen yliziinde tani konulmamis ¢ok sayida immiin sistemin dogustan kusurlarina(IEl)
sahip bireyler bulunmaktadir. Bu hastalarin yarisindan gogunda deri belirtileri bulunmaktadir, bu deri bulgularinin
hekimler tarafindan géz ardi edilmemesi ve taniya gétiiren 6nemli ipuglari oldugu unutulmamalidir.
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ATOPIK DERMATIT

PROF. DR. SUNA ASILSOY _.
DOKUZ EYLUL UNIVERSITESI TIP FAKULTESI
COCUK ALERJI-KLINIK IMMUNOLOUI BILIM DALI

Atopik dermatit (AD) kronik seyirli, kagintili inflamatuar deri hastaligidir AD baslangici en sik 3 ila 6 ay arasindadir
ve hastalarin %60 1 ilk bir yasinda %90 1 ise 5 yastan 6ncedir. Genellikle eriskin ddneme dogru diizelmekle birlikte
%10-30 hastada diizelme gdzlenmez kiigiik bir grupta da ilk lezyonlar erigkin dénemde gézlenir.

AD tanisi, dyku, tipik morfolojik dagilim gosteren lezyonlar ve eslik eden bulgulara dayanilarak klinik olarak konulur.
Taniya yardimci olabilmek igin ¢esitli gruplar tarafindan bazi kriterler tanimlanmistir. Bunlardan en ok bilineni 1980
yilinda ortaya konan Hanifin-Rajka olgitleridir. Dort major ve 23 mindr dlgltten olusur. Tani igin majér kriterlerden
gt ve mindr kriterlerden 3 tiniin olmasi gerekmektedir (Tablo 1. Hanifin-Rajka kriterleri). Ancak klinik aragtirmalarin
¢ogunda bu klinik bulgularin tmin( kullanmak zor olmakta, ayrica bir kismi nonspesifik bulgular olup bir kisminin
da AD icin spesifik olmasina ragmen nadir gortildigu saptanmistir. Bu nedenle bazi arastirma gruplari degisiklikler
dnermistir. Bu gruplardan 6ne cikani ingiliz galisma grubunun énerisidir (Tablo 2. UK tani kriterleri). UK kriterleri bir
temel bulgu ve 5 major kriterden olusmakta ve herhangi bir laboratuar testi gerekmemektedir. Farkli ¢alismalarda
ve farkli populasyonlarda Hanifin Rajka ve UK galisma grubunun kriterleri kullanilarak dogrulugu ve uygulanabilirligi
gosterilmigtir.

Tablo 1- Hanifin ve Rajka Kriterleri

Maijor kriterler

1.Kaginti

2.Tipik morfoloji ve dagilim gosteren deri lezyonlari (addlesan ve eriskinlerde fleksural alanlarin, bebek ve kuguk
gocuklarda ise ekstansor bollimler ve yiiz tutulumu)

3.Kronik, yineleyen dermatit

4 Kisisel ya da ailesel atopi 6ykUsi

Minér Bulgular

1. Kserozis 13. Anterior subkapsler katarakt

2. iktiyozis/palmar hiperlinearite/keratozis pilaris 14. Orbital koyulasma

3. Tip-1 deri testlerinde reaktivite 15. Ylizde solukluk ya da eritem

4. Artmis serum IgE 16. Pitriyazis alba

5. Erken baslangig yasi 17. On boyun kivrimlari

6. Deri enfeksiyonlarina egilim 18. Terlemeye bagli kasnti

7. Non-spesifik el ve ayak dermatitierine egilim 19. YUn ve lipid ¢dz(cllere kars! intolerans
8. Meme bas) egzemasi 20. Perifolliktiler belirginlesme

9. Keilitis 21. Besin intolerans|

10. Yineleyen konjunktivit 22. Gevresel ve emosyonel faktorlerden
11. “Dennie-Morgan” infraorbital kivrimlari etkilenme

12. Keratokonus 23. Beyaz dermografizm
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Tablo 2. ingiliz Calisma Grubu Tani Kriterleri

Mutlaka olmasi gereken kriter

Deride pruritik dermatoz varli§i (veya kiiglk ¢ocuklarda bdyle bir durumun anne-baba tarafindan bildirimes
gerekmektedir)

Diger kriterler

1. Fleksural tutulum varli§i (popliteal fossa, antekubital bolge, boyun, ayak biledinin 6n yiizi; 10 yasindan
kugUklerde ayrica yanaklarin tutulmasi)

2. Kisjsel astim veya saman nezlesi anamnezi (4 yasjndan kuguk cocuklarda 1. derece yakinlarindan birisinde
atopik hastalik dykust)

3. Yaygin deri kurulugu 6ykust (son 1 yilda)

4. Gorlndr fleksural egzema (4 yasindan kigUklerde ayrica yanaklarin, alin ve ekstremitelerin dis ylzeylerinin
tutulmasi)

5. Dokuntinin iki yagindan dnce baglamis olmasi (4 yasjndan kiguklerde bu 6zellik kullaniimamaktadir)

Atopik dermatit tanisi klinik kriterlere dayanarak yapilmalidir. Bazi durumlarda cilt biyopsi érekleri veya diger testler
(serum imminoglobulin E, potasyum hidroksit preparati, yama testi ve / veya genetik test gibi) ayirici tani igin
yardimci olabilir.

Atopik Dermatitde Algoritma

Kasintill egzematdz lezyonlar

l

Ayrintili 6ykd, fizik muayene ve Hanfin-Rajka
kriterlerine gére degerlendirme (3 major+3 mindr
kriter varligr)

/
\
\

Eve\y \\J Hayir

Atopik dermatit Diger hastaliklarin dislanmasi (IgE,deri
biyopsisi, potasyum hidroksit incelemesi,
yama testive/veya genetik testler)

! 1
Uygun basamaktan tedaviye Tedaviye yanit yok
basla -

Agirligini degerlendir

Taniyl gbzden gegir
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Laboratuvar incelemeleri

Atopik dermatitin tanisinda ve tetikleyici alerjenlerin saptanmasinda kullanilabilecek basit ya da karmasik, tek bir
0zgul in-vivo ya da in-vitro test bulunmamaktadir. Ancak, gevresel allerjenlerin (aeroallerjenler, besin allerjenleri ve
kontakt allerjenler) AD fizyopatolojisinde ve klinik bulgularin ortaya gikmasinda ya da tetikienmesinde rol oynadigi
bilinmektedir. Alerjik duyarliik ve AD arasindaki iliski bilinmesine ragmen, gida ve cevresel alerjilerin hastaliktaki
roli tartismalidir. Gida alerjileri cocuklar ve infantlarda ADi tetiklemede eriskinlere gére daha siktir. 5 yasindan
kugUk orta/agir AD li cocuklar, optimal tedaviye yanit vermiyorsa, klinik olarak spesifik bir gida maddesi ile uyumlu
erken ya da geg ortaya ¢ikan reaksiyon dykiisu var ise sit, yumurta, fistik, bugday ve soya iceren gidalarla alerji
varliginin degerlendirilmesi 6nerilmektedir.

invitro tanisal testler
1.Serum spesifik IgE 6lgtimi:

IgE kaynakli alerjilerin tanisinda ve AD li hastalarda aleriji varli§ini dngdrmede yaygin bir sekilde kullanilmaktadir.
Ancak testin negatif olmasi alerji varliini dislamakta faydali iken pozitif prediktivite degeri oldukca diisuktiir.
Sistemik reaksiyon riski olusturmamasi, hastanin ilag alimindan etkilenmemesi, yaygin deri reaksiyonu nedeniyle
deri testlerinin yapilamadi§i durumlarda uygulanabilir.

Calismalarda Tip | kaynakli gida alerjilerinin degerlendiriimesinde en ¢ok alerjiden sorumlu olan sit, yumurta, soya,
balik, fistik, bugday i¢in bazi sinirlar belirlenmis ise de bunlarin AD deki geg lezyonlardan sorumlu olacagini
gosteren degerler saptanamamistir. Gida sIgE nin AD deki egzematéz reaksiyonlarda pozitif prediktivite degeri
%33 olarak saptanmistir.

2.Bilesene dayali tani testleri (BDT-Component resolved diagnosis)

Spesifik IgE testleri ile alerjenin icindeki tim proteinlere karsi gelismis IgE antikorlar 6lgillirken, bilesene dayali
tani (BDT) ile saflastinimis dogal ya da rekombinant alerjenler kullanilarak alerjik duyarlanmanin molekiiler
dlzeyde belirlenmesi saglanir. Teknolojideki gelismeye parelel olarak son yillarda temel bazi alerjenlerinin
epitoplari belirlenmis ve spesifik IgE'nin alerjideki baglanma noktasi saptanmistir. Bu gelismeler sonucunda BDT,
alerji tanisinda ve prognozun belirlenmesinde dogruluk oranini arttirmistir. BDT'nin en 6nemli katkilarindan biri
gercek duyarlanmay gapraz reaksiyona bagl olan duyarlanmadan ayirabilmesidir. Bdylece sorumlu alerjeni ve bu
alerjene bagli reaksiyon gelisme olasiligini belirler. Diger dnemli bir katkisi, siddetli sistemik ya da hafif lokal
reaksiyonlar ayirt edebilmesidir. Bu durumda hastalarda anksiyeteyi ve besin ylkleme testine ihtiyaci azaltir.
Degisik besinler 1s1 ve sindirime duyarli ya da dayanikli alerjenik molekuller icerirler. Molekdliin stabilitesi ve
hastanin klinik dykisu sistemik ya da lokal reaksiyon riskini degerlendirmede yardimci olur. Labil alerjenler oral
semptom gibi lokal reaksiyonlar ile iligkilidir ve pisirilmis gidalar genellikle tolere edilir. Buna karsilik stabil alerjenler
lokal reaksiyonlara ek olarak siddetli anaflaksi gibi sistemik reaksiyonlari tetiklerler. Bir grup protein drnegin fistikta
Ara h2 ve findikta Cor A9 siddetli alerjik reaksiyon ile iligkili iken diger alerjenler klinik olusturmadan sadece
duyarlanmaya neden olurlar.16 Yumurta beyazinin komponentlerine spesifik IgE dl¢imi yumurta allerjisinin klinik
seyri konusunda fikir verir. Yumurta akindaki dominant allerjen olan ovomucoid spesifik-IgE persistan yumurta aki
allerjisi ile iliskilendirilmistir. Ovalbumin yumurta akinda en ylksek miktardaki molekil olup 1siya duyarlidir. Bu
nedenle ovalbumin spesifik-IgE pozitif olan hastalar pisirilmis yumurtayi tolere edebilifler.17 Sttteki major allerjen
kaseindir. Isiyla denattire olan Whey proteinlerinin aksine sutteki kasein isiya dayaniklidir ve ytiksek isiya ragmen
alerjenisitesini korur. Bu nedenle st alerjisi tanisinda degeri yuksektir. BDT yontemi kullanilarak kisiye 6zgiin tedavi
ve daha etkin immunoterapi uygulanmalari yapilabilir.

Atopik dermatitli hastalarda BDT ydnteminin kullanildigi bir bagka alanda ciltte kolonize olan etkenlere karsi IgE
antikorlarinin varliginin gésterilmesidir. Bu hastalarda ciltte stafilokok ve mantar enfeksiyonlarina kargi duyarlilik
artmistir. Stafilokoksik ekzoteoksinler siper antijen rolli oynayarak ciltteki hasari arttirmakta ve T hiicrelerine
alerjen sunumunu da kolaylastirmaktadir. Mikroarray yontemle Staflikoksik ekzotoksinlere karsi gelisen IgE
dlciilerek tedavide basari elde edilebilir. Ozellikle kivrim yerlerinde kolonize olan Malassezia sympodialisa ait
MnSOD ya kars! IgE varliginin gosteriimesi de IgE kaynakli otoreaktivite agisinda uyarici rol oynayabilir.
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BDT yontemleri ile alerjene duyarlilik oldugu gosterilir ancak Klinik reaksiyonu gostermez bu nedenle sonuglar
klinikle birlikte dikkatli bir sekilde degerlendiriimelidir.

ii. Invivo testler
1.Deri prik testi (DPT)

DPT, IgE aracili duyarlanmayi gosteren inhalen ve besin alerjisi tanisinda uzun yillardan beri kullanilan kolay,
maliyeti diiguk, hizli sonug veren, tekrarlanabilir bir testtir. Her yasta hastalara uygulanabilir ancak 2 yas altindaki
gocuklarda reaktivitesi diistk olabilir. Pozitif (Histamin) ve negatif (salin) kontroller ile beraber delme yoéntemi
uygulanir. Negatif kontrollin 3mm ve (zeri 6dem pozitif kabul edilir. Pozitif deri testinin pozitif prediktif degeri
%50’den az iken negatif deri testinin negatif prediktif degeri %95tir.

AD li hastalarda infant ve erken gocukluk déneminde gida alerjisi daha sik gdzlenirken 3 yasindan sonra inhalen
alerjenlere duyarlilikta artis gézlenmektedir. En sik saptanan aeroalerjenler akarlar, hayvan tiyleri, polenler,
mantarlar ve hamam bocekleridir. AD’li olgularda inhalen alerjenlere karsi saptanan DPT pozitifliginin, yakinma ve
klinik bulgularla baglantisini kurabilmek zordur. Saptanan pozitiflik, eslik eden solunum yolu alerjisinin nedeni
olabilir, ancak deri bulgulariyla iligkili olmayabilir.

Tip | besin alerjisi olan hastalarda, 6yku, DPT ve/veya spesifik IgE dlglimleriyle tani dogrulanabilirken; AD’de besin

testlerinin degerlendirilerek akilci bir sonuca ulagilabilmesi de ¢ok daha karmagsik ve zordur. IgE kaynakli besin
alerjilerinde, besinlerle ya da besin antijenleriyle DPT ve/veya spesifik IgE dlizeylerinin belirlenmesi, provakasyon
gerekmeksizin taniya ulasiimasini saglayabilir. Ancak ayni sey, AD i¢in codu kez gegerli degildir.

Pozitif deri testinde ddem capi arttikca testin klinik besin allerjisini gdsterme olasiligi artar. Odem capi siit icin =8
mm, yumurta icin =7 mm ve fistik icin 26 mm ise deri prick testinin tanisal degerinin ve ylikleme testi ile
korelasyonun arttigi bildirilmistir. 2 yas altindaki gocuklarda bu degerler sirasiyla 26 mm, =25 mm ve 24 mm olarak
bildiriimistir. Hastalar ve ebeveynler egzema alevlenmesinde siklikla belirli gidalar suglamaktadir. Ancak
alevlenmeye neden olan diger faktorlerin varligi unutulmamalidir. Bir galismada ebeveynler tarafindan suglanan
gidalarla yapilan provakasyonda hastalarin yalnizca %35-40 in da pozitiflik saptanmistir. Bu da hastalarin DPT ve
sIgE dlizeylerine bakilarak gereksiz yere eliminasyon yapiimamasini desteklemektedir.

Atopik dermatitli hastalarda gida alerjisine tanisal yaklasim, hastanin ayrintili diyet 6ykiisi (anne siti ile
besleniyorsa annenin diyet dykisl ), DPT ve serum gida spesifik IgE diizeyleri gibi duyarlilik testleri ve pozitif
testlerin klinik 6Gneminin degerlendirilmesinden olusur.

2.Yama testi ( Atopic Patch Test, APT)

APT, gida alerjili ve AD li hastalarin tanisinda deri pirk testi veya spesifik IgE si negatif olan segilmis olgularda
oOzellikle geg tip reaksiyonlardan sorumlu gida maddelerinin saptanmasinda kullaniimaktadir. Ancak rutin klinik
pratikte kullanimi 6nerilmemektedir. Hastanin yasina ve &ykustne gére akar, polen, hayvan tlyleri ve kif
mantarlarini iceren alerjenlere duyarlilik DPT ve splgE ile degerlendirildikten sonra negatif olan hastalarda APT
uygulanmalidir. Avrupa Alerji ve Klinik immunoloji (EAACI)30,

-Aeroalerjenler ile iligkili semptomlarin varliginda deri prik testi ve spIgE negatif ise
-Tetikleyicileri bilinmeyen orta-agir AD varliginda
-ADli hastalarda klinik nemi olmayan ¢oklu IgE duyarlanmasinda APT yapilmasini dnermektedir.

APT 6zellikle nonatopik egzemali hastalarda klinik bulgularin artmasina neden olan faktorlerin saptanmasinda
onemli rol oynamaktadir. Bu testeki en buyUk problem standardizasyonunun olmamasidir.

3.Eliminasyon Diyeti: Alerji degerlendirilmesi sadece 6yku ile degil testler ile de stipheli olarak dederlendirilen gida
maddesinin varli§inda, klinik uyumu degerlendirmek icin 4-6 haftalik diyet eliminasyonu pratik bir yaklagim olabilir.
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Ancak bunun oOzellikle biyuk gocuklarda ve erigkinlerde plasebo etkisi olabilecedi, gereksiz eliminasyonlarin
beslenme bozukluklarina ve yasam kalitesinde bozulmaya neden olabilecedi unutulmamalidir.

4 Besin yiikleme testi :

Tanida altin standart testlerdir. Tanisal eliminasyon diyeti uygulanan ve bu sirada egzemasinda degisiklik olmayan
ya da daha da artan hastalarda gida provokasyonu yapiimasi gerekli degildir. Ancak eliminasyon diyeti sirasinda
dlzelen hastalarda diizelmeye diger faktorlerde etki edebilecegi icin taniyr dogruimada gida provokasyonu
yapiimalidir. Onerilen, testin Gift kr plasebo kontrollii olarak yapiimasidir Oral gida yiikleme testleri deneyimli bir
ekip tarafindan acil miidahale icin gerekli ekipmanin oldugu ortamlarda yapiimalidir.

Atopik Dermatitde Tedavi

Atopik dermatit, tekrarlayan ataklarla seyreden kronik inflamatuar bir hastaliktir. Hastaligin alevlenmelerle
seyretmesi, tedaviye ve hekime olan giivensizlig arttirmakta hastanin ve ailenin tedavi uyumunu bozmakta ve
hastaligin daha komplike hale gelmesine neden olmaktadir. Bu nedenle hem hasta hem aileler igin iyi bir
psikososyal destek verilerek tedavinin ve hastaligin seyri hakkinda ayrintili bilgi verilerek cilt bakiminin énemi
tetikleyicilerin hastaligin alevienmesindeki rolli ve bunlardan korunma yollari anlatimalidir. Atopik dermatitte
irritanlar, allerjenler, mikroplar ve stres akut alevlenmeleri tetikleyen faktérlerdir Deriyi kurutacak etkenlerden,
Ozellikle sabun ve deterjanlardan kaginmak gerekir. Yunli ve deriyi tahris edici kumaslardan, sentetik, vicuda
yapisan, terleten giysilerden kaginiimalidir.  Camasirlar bol su ile yikanmali iginde beyazlaticilar ve
yumusaticilardan kaginilmahdir. Hastaya ve aileye nemlendirici kullanmanin énemi anlatiimali deri bariyer
fonksiyonunun arttiracak 6nlemleri almasi saglanmalidir. Terleme kagintiy arttirabileceginden ortam i1sisinin 18-22
C arasinda olmasi ve gocudun pamukiu ince giysiler giymesi onerilmelidir. Hastali§i alevlendiren aleriileri
saptanmigsa bunlara karsi alinacak énlemler ve tedavideki rolii konusunda aile bilgilendirilmelidir. Ornegin kedi
tlyine alerji saptan ve kedi ile karsilastiginda semptomlari tetiklenen bir hastada eliminasyonun 6nemi
vurgulanmali benzer sekilde gida ile bulgular arttigi saptanmigsa o gida maddesi beslenmeden elimine edilmelidir.

Atopik dermatit tedavisinde pek alerjik hastalikta oldugu gibi birden gok yaklagim gereklidir. Tetikleyici faktorlerden
uzaklasma, deri hidrasyonu ve nemlendiriciler, topikal antiinflamatuvar ilaglar, antipriritik tedavi, antibakteriyel
onlemler hastanin durumuna gore uygulanmalidir.

Deri bariyerini giglendirmek igin derinin hidrasyonu ve nemlendirilmesi dnemlidir. Antiinflamatuar tedavinin temelini
topikal kortikosteroidler olusturmaktadir (TKS). Bunlar aktif tedavi doneminde her giin kullanilabilecegdi gibi
tekrarlayan alevlenmeleri sik olan hastalarda haftada 2-3 ginlik uygulamalarda (proaktif tedavi) yapilabilir.
Kullanilacak TKS'in kuvveti (zayif, orta, gugll), sekli (losyon, krem, pomad) ve kullanma slresi egzemanin
siddetine, derinin kalinligina, kullanilacak ytizey alanina, derinin emebilme kapasitesine gére segilir.

Topikal kalsinérin inhibitorleri (TKI) (pimekrilumus,takrolimus), ikinci secenek anti-enflamatuvar ilaglardir. 2 yagin
uzerinde kullanim onayi almistir. Topikal kortikosteroidlerin yan etkilerinden dolay! tercih edilmedigi durumlarda ve
derinin ince oldugu yuz, goz kapaklari, agiz gevresi, koltuk alti, genital bolge, kasik kivrimlarinda kullanilir.
Dezavantajlari bazen sirillen bélgede batma, yanma hissine neden olmalaridir. Topikal kalsindrin inhibitGrleri
kullanilirken glnesten kaginmak gerekir. Yeni bir topikal anti-enflamatuvar olan crisaborole (%2) bir fosfodiesteraz
4 (PDE4) inhibitoriiddr. Kullanimi Aralik 2016'da Amerikan Besin ve lag Heyeti (FDA) tarafindan iki yas ve lizerinde
onaylanmigtir. Hafif ve orta adirlikli AD’li hastalarda topikal olarak kullaniimaktadir.

Kagintiy dnlemek igin tedavide TKS ve TKi kullanilir. Bunlara ek olarak kiiglik gocuklarda 1. Kusak Antihistaminikler
onerilebilir. Mikroorganizma ile enfekte olan ciltte (genelde stf aerius) kisa streli antibiyotik tedavisi énerilebilir.
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Agir seyreden lokal tedavilerin etkisiz kaldigi olgularda sistemik immunstpresanlar ve immunmodulator ilaglar
tedavide denenebilir. Sekil 1 de tedavi yaklagimi 6zetlenmistir.

Sistemik tedavi
(SP- A vb.) veya Ultraviyole

| A, direngli AD |

Basamak 4

‘ Orta - Agir AD l

Orta - yiiksek potens TKS ve/veya TKI*

Basamak 3

| Hafif - Orta AD

Diisiik — orta potens TKS ve/veya TKi*

Basamak 2

Temel tedavi:
Sadece De hid lendiricil
cilt burulutu erinin hidrasyonu, nemienairiciier,
— Basamak 1 tetikleyicilerden uzak kalmak

TKS: Topikal kortikosteroid, TKI: Topikal kalsindrin inhibitdrd, SP-A: Siklosporin A
* Iki yagin Uzerinde kullamilabilir

Sekil 1. Atopik dermatit tedavisinde yaklagim (Atopik Dermatit Tani ve Tedavisine Yaklagim: Ulusal Rehber 2018
kaynak alinmistir.)

Not: Bu yazida “Atopik dermatit tani ve tedavi rehberi’nde yayinlanmak tizere hazirladigim igerik diizenlenmistir.
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ALERJIK RINIT

DOC. DR. CEREN CAN
DR. SADI KONUK EAH
GOCUK IMMUNOLOJISI VE ALLERJISI

Alerjik rinit (AR), burunu doseyen mukozanin inflamasyonu olarak tanimlanmaktadir. Buruna hava yolu ile giren
maddelere kargi gelisen asiri duyarlilik reaksiyonudur. AR, gen-gevre etkilesimlerinin neden oldugu gok faktorll bir
hastaliktir. Dlinyada gocukluk ¢agi AR prevalansi %0.8-45 arasinda degismektedir. Turkiye'de farkl bolgelerde AR
sikligl % 2.9- 44 olarak bildirilmektedir.

Hapsirik, burun kasintisi, burun akintisi ve burun tikanikligi en 6nemli AR semptomlaridir. AR, semptomlarin stiresi
ve agirlik derecesine gore siniflandirimaktadir. Siniflandirma, semptomlarin stireklilijine gore intermitan veya
persistan; siddetine gore hafif, orta ve adir olarak yapilmaktadir. Persistan AR, rinit semptomlarinin haftada 4
glnden daha uzun ve en az 4 hafta slirmesi, intermittan AR ise semptomlarin haftada 4 giinden az olmasi veya
toplamda 4 haftadan daha kisa slrmesi olarak tanimlanmaktadir. AR siddeti, semptomlarin siddetine ve sosyal,
okul yasamini etkilemesine gore hafif veya orta-agir olarak siniflandiriimaktadir.

AR tanisi, yakinmalarin tipik 6ykiisd, risk faktorleri (kisisel ya da ailesel alerjik hastalik 6ykUst vb.), fizik muayene
bulgulari yaninda, alerjinin varligini g6steren deri testleri ve/veya serum spesifik IgE 6lglimlerine dayanmaktadir.
AR tedavisi, hasta egitimi, farmakoterapi ve alerjen spesifikimmunoterapiden olusmaktadir. Farmakoterapide ikinci
kusak oral H1-antihistaminler ve intranazal steroidler tedavinin temel taglardir. Semptomlarin zamani ve siddeti,
gunluk yasam kalitesi tizerine etkileri uygulanacak tedaviyi belirlemektedir.

Kaynaklar:
1- Tuncer A, Yiiksel H. Alerjik Rinit Tani ve Tedavi Rehberi 2012. Ulusal Alerji ve immunoloji Dernegi.
2-Ozdemir O, Elmas B. Allerjik Rinit Tani ve Tedavisindeki Yenilikler. Asthma Allergy Immunol 2017;15:1-16.

3-Giiler N. Alerjik rinit. In: Cocukluk Gaginda Alerji Astim immiinoloji. Editor:B. Sekerel. ADA basim yayin Itd.sti.
pp.495-508: 2015.
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TURKIYE’ DE INVAZiIV MENINGOKOK HASTALIGI VE SEROGROUP B’ NiN ONEMI
NURAN SALMAN

Meningokokal hastalik hizli seyreden, erken belirti ve bulgular gogunlukla yaygin viral hastaliklarin belirtilerine
benzediginden kolayca yanlis tani konulabilen, uygun tedaviye ragmen morbidite ve mortaliteye neden olabilen bir
hastaliktir. Meningokokal hastalik, asi ile 6nlenebilen diger hastaliklar ile kargilastiridiginda daha yiksek 6lim
oranina sahiptir. Basta infantlar olmak (izere adélesanlar, askerler, endemik bolgelere seyahat edenler, laboratuvar
personelleri ve bazi 6zel saglik durumlarina sahip kisiler menigokokal hastalik yoniinden risk altindadir. invaziv
meningokokal hastaliga (IMH) biiyiik oranda Neisseria meningitidis'in A, B, C, W, Y serogruplari neden olur ve
hastaliga neden olan serogruplarin orani ulkeler ve bolgeler arasinda cesitlilik gosterir. MenB, 15 yildan uzun bir
siiredir, Avrupa'daki IMH olgularinin biiyiik cogunlugunun nedenidir. Ulkemizde de 2015 yilindan bu yana iMH
vakalarina en sik serogrup B’nin neden oldugu bildirilmistir. 4CMenB asisi revers vaksinoloji teknolojisi kullanilarak
uretilmistir ve dort antijenik bilesen igerir. Asi Turkiye'de ilk olarak 2018 yilinda kullanima sunulmus ve Temmuz
2021'de 2-5 ay arasi bebekler igin 2 primer ve 1 rapel dozdan olusan asilama semasi ruhsatli Griin bilgisine dahil
edilmistir. 4CMenB asisinin glivenlilik profili 2 ay ve Uzeri 10565 bireyin katildigi ¢alismalarda degerlendirilmistir ve
as klinik olarak kabul edilebilir bir giivenlilik profiline sahiptir. 4CMenB asisi 45 (ilkede ruhsatlidir ve ingiltere, italya,
Portekiz, irlanda gibi (ilkelerin de icinde oldugu 9 iilkenin ulusal asi takvimindedir. Birgok tilkeden 4CMenB ile
asllama sonras| gercek diinya verileri sunulmustur. ingiltere’den bildirilen gercek diinya verilerinde; 2-4 ve 12.
aylarda 2+1 bagisiklama semasiyla, 3 milyondan fazla doz uygulanarak 1,29 milyon bebek ve cocugun asilandig,
%88'lik kapsama orani ile %75'lik ag! etkisinin saglandigi, rapel doz sonrasi en az 2 yil sirekli korumanin devam
ettigi ve advers reaksiyonlarin beklenenden cok daha az oldugu bildirilmigtir.
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YENIDOGAN TURK NEONATOLOJi REHBERLERI

TRANSFUZYON REHBERI

SALIH CAGRI CAKIR
OZEL DORUK BURSA HASTANES
COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI KLINIG|

GIRIS

Yenidogan yogun bakim (initelerinde (YYBU) basta eritrosit stispansiyonu olmak iizere, trombosit siispansiyonlari,
taze donmus plazma (TDP), kriyopresipitat, granilosit siispansiyonu, intravendz immunoglobulin (IVIG) ve human
albuminin iginde oldugu kan drtinleri transfiizyonu siklikla uygulanmaktadir. Yenidogan déneminde uygulanan kan
urtnlerinin yararlari oldugu kadar belirli riskler tagidigi da bilinmelidir. Bu nedenle kan trGnleri kullaniminin belirli

endikasyonlar dahilinde yapilmasi énemlidir. Transfluzyon karari, transfizyonun yarar ve zararlari g6z 6nine
alinarak, kilavuzda yer alan dneriler dogrultusunda her hasta icin bireysel olarak verilmelidir.

ERITROSIT SUSPANSIYONU

Dogumdan sonra fetal hayatta %50’lerde olan oksijen konsantrasyonunun %95 ve uzeri duzeylere ¢ikmasiyla HoF
sentezinin yerini HbA sentezi almaktadir. Artan kan oksijen igeriginin ve doku oksijenizasyonun eritropoetin
uiretimini ve eritropoezi gegici olarak baskilamasiyla term bebeklerde siklikla postnatal 6-12. haftalarda Hb duzeyi
9.5-11 g/dL’ye dismekte ve bu durum st gocugunun fizyolojik anemisi olarak adlandiriimaktadir (1). Bébrek
velveya karacigerde hipoksinin saptanmasi sonucu EPO sentezi tekrar artmaktadir. Saglikli term bebeklerde bu
fizyolojik anemi sureci asemptomatik seyretmekte, siklikla tedavi gerektirmemektedir. Ancak bu fizyolojik
degisiklikler premature bebeklerde daha erken ddnemde gok daha belirgin sekilde ortaya gikmaktadir. Ozellikle
premature bebeklerde eritrositlerin artmis yikimi,kisa eritrosit dmrti, hematopoezin yetersizligi, mikro besin (demir,
ginko, folat) eksiklikleri, hizli buylme, uzun yatislari boyunca laboratuvar galismalari igin kan alimi, eslik eden
enfeksiyonlar anemi gelisimini kolaylastirmaktadir. Hb degeri postnatal 4 ile 6. haftada 7-8 g/dL’ye dismektedir (2-
4). Boylece gok dustk dogum agirlikli prematlre bebekler basta olmak (zere hastanede yatan yenidoganlara
siklikla semptomatik anemi nedeni ile eritrosit stispansiyonu transflizyonu uygulanmaktadir.

Tablo 1. Yenidoganlar igin normal Hb degerleri

Preterm Term
1.0-1.5kg 1.5-2.0 kg
2.hafta 16.3 (11.7) 14.8 (11.8) 16.5 (12.5)
1.ay 10.9 (8.7) 11.5(8.2) 14.0 (10.0)
2.ay 8.8 (7.1) 9.4 (8.0) 11.5(9.0)
3.ay 9.8 (8.9) 10.2 (9.3) 11.5(9.5)

TUm dinyada 6zellikle premattire bebeklerde eritrosit transflizyonu karari igin liberal yaklasim yerine kisitlayici
uygulamalar 6n plana gikmaktadir (5). Eritrosit stispansiyonu ile transfiizyon karari verirken, sadece aneminin varligi
ve hastanin birkag klinik bulgusuna bakmak yerine, aneminin derecesi, anemi ile iligkili klinik bulgular, postnatal yas,
oksijen gereksinimi, konjenital bozukluklar ve maternal nedenler birlikte degerlendirilmelidir (6,7). Ancak, anemi klinik
bulgularinin subjektif degerlendirilmesi, prematire ve hasta bebeklerde mevcut Hb degerlerinin eritrosit kitlesini tam
yansitamayacagl Ongorisi, organ perfizyon bozuklugunun net degerlendirilememesi gibi pek c¢ok neden
yenidodanlarda transflizyon gerektiren esik Hb degerlerinin net olarak belilenemesini zorlagtirmaktadir (8).
Transflizyondaki esas ama¢ doku oksijenizasyonunun duzeltimesi ve fizyolojik sureglerin desteklenmesidir. Doku
oksijenizasyonunun normal olarak surdurulebildigi en dusuk Hb degeri kritk ya da esik Hb degeri olarak
tanimlanmakta ve siklikla bu degere ve eslik eden klinik bulgulara gére transfuizyon karari verilmektedir.
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Ayrica near-infrared spektroskopi yontemi ile doku oksijenizasyonu takibinin yapilarak transfuzyon kararinin
veriimesinde kullanilabilecegi bildirilmektedir (2,9). Prematuire bebeklerdeki calismalarda 9,2-9,7 g/dL Hb degerinin
kritik serebral desaturasyon igin esik deger oldugu ve transfliizyon ile serebral ve splaknik bolgesel doku
oksijenizasyonunun diizeldigi gosterilmistir (10,11). Bdylece anemisi olan prematlre bebeklerde serebral
oksijenizasyon %65-%70’lerin altina indigi durumlarda beyin gelisimi ve ndrogelisimsel sonuglar Uzerine fayda
saglayabilecedi dusunulerek transfuzyon uygulanmasi duglndlebilir (12). Klinik olarak stabil ve duzeltimemis
siyanotik konjenital kalp hastaligi olan bebeklerde preoperatif ddnemde Hb degerlerinin kardiyovaskuler rezerve gére
7-9 g/dL tutulmasinin yeterli oldugu bildirilmistir (13). ECMO uygulanan yenidoganlarda hentiz transflzyon igin esik
Hb diizeyleri ile ilgili net bir éneri mevcut degildir (14). Liberal transflizyon uygulamalarinin kisitl tansfiizyon
uygulamalarina gore mortalite ve morbiditeye karsi ek fayda saglamadidi genis ¢apli galismalar ile gdsterilmistir (15-
20). Liberal transftizyon uygulanmasi ile EPO saliniminin baskilanmasi sonucu néroprotektif etkinligin azalmasi ve
ndrogelisimin bozulmasi endigesi vardir (16). Sik transflizyona bagdli demir yuklenmesi, NEK, BPD, IVK, ROP ve kotu
norogelisimsel sonuglar gibi morbiditelerde artis bildirilmektedir (14).

Tirk Neonatoloji Dernegi; akut anemi saptanan term veya premature bir bebekte %20’nin uzerinde kan kaybi varsa,
ya da %10-%20 kan kaybina asidoz gibi oksijen dagiliminda yetersizlik durumu eslik ediyorsa veya kanamanin
devam ettigi akut kan kaybi ile seyreden durumlarda acil transfuizyon uygulanmasini 6nermektedir. Bu durumlarin
disinda ise yenidogan bebegdin ozellikleri, postnatal gini ve esik Hb degerlerine gore transfiizyon edilmesi
onerilmektedir. Tablo 2 de belirtilen sinirlarin altindaki degerlerde hasta semptomlar agisindan hasta basinda tekrar
degerlendirilerek transfuzyon karari alinmalidir. Belirtilen esik Hb degeri varliinda takip eden semptomlardan bir
tanesinin varliginda transfiizyon karari verilmesi 6nerilir:

1. >24 saat tagikardi veya takipne olmasi (KTA>180/dk, SS>60/dk),
2. Son 48 saatte oksijen gereksiniminin iki katina ¢ikmasi

3. Laktat =2.5 mEq/L veya akut metabolik asidoz (pH< 7.20)

4. Son 4 guinde >120 kcal/kg/giin alirken kilo alimi < 10g/kg/g ise

5. 72 saatte major cerrahi yapilacaksa

Hedef saturasyon (%90-95) icin; Yiksek frekansli ventilasyon, konvansiyonel mekanik ventilasyon, non-invaziv
ventilasyon, >2L/dk HHFNC veya >%35 FiO2 destegine ihtiyagc duyulmasi solunum destegi varligi igin gerekli
kriterlerdir.

Ancak <2L/dk HHFNC veya %21-%35 FiO2 gereksinimi olmasi durumunda solunum destegi minimal ya da yok kabul
edilir.

Tablo 2. Tlirk Neonatoloji Dernegi Premattre Bebekler (6zellikle <32 GH ve/veya <1500 gram) Eritrosit Siispansiyonu
Transfiizyonu iin Esik Hb Degerleri

Esik Hb degeri (gr/dl)

Postanatal yas (hafta) Solunum destegi var Solunum destegi var
llk hafta 11,5 10

1-2 10,5 9

2-3 9,5 8

>4 8,5 7
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Eritrosit transfuzyonu ile Hb/Hct degerleri (12 g/dL, %36) hedeflenmelidir. Kuguk premature bebeklerde kronik
aneminin duzeltilmesi amaciyla uygulanan transfuzyona ikincil Hb artisinin endojen EPO salinimini baskilayacagi
unutulmamalidir. Ayrica transfiizyon dncesi metabolik tarama ve diger tetkikler (Hb elektroforez vb.) igin kan 6rnekleri
alinmali, sonrasinda transflizyon uygulanmalidir. Transflizyon vollimii= hasta vucut adirligi (kg) x tahmini kan hacmi
(ml/kg) x [hedeflenen Hb (g/l)- hasta Hb (g/l)/donér unite Hb] formulu’kullanilarak belirlenebilir. Tahmini kan hacmi
term bebeklerde 80-85 ml/kg, asiri premattire bebeklerde 100-120 mi/kg'dir (14). Transfiizyon volumu=[(hedef Htc-
mevcut Htc)/eritrosit suspansiyonu Htc]x yenidogan kan hacmi formulu’ile de hesaplanabilmektedir (21). Normal
kosullar altinda 15-20 mli/kg eritrosit suspansiyonu ile transflizyon sonucu Hb degerinde 2-3 g/dL artig saglanir.
Kanamasi olmayan, <32 GH veya <1500 gram prematire bebeklerde 15 ml/kg/doz transfizyon uygulanmasi
onerilmektedir (14,21,22). Yenidogan transflizyonununda enjektdr veya torbalar igindeki eritrosit slispansiyonu
inflizyon sistemi ile 4 saatlik bir sirede, 1sitmaya gerek olmadan, 10-20 ml/kg/dozunda uygulanmahdir (23). 15
mi/kg/saatten disuk inflzyon hizi igin dolaptan gikan eritrosit sispansiyonunun isitiimasi gerekli olmayip oda isisina
yakin olmasi yeterlidir. Ancak verilme hizi 50 ml/kg/saatin Ustlinde ise ve kan degisimi uygulamasinda 36-38 C ilik
suda birakilarak isitiima 6nerilmektedir (24).

Transfuzyon sirasinda vital bulgular baslangicta, 15. dakikada, 1. saatte ve sonrasinda ise saatlik olarak
degerlendirilmeli, bitiminden 1 saat sonra tekrar bakiimalidir (25). Voliim yUkiine yol acabilecegi icin, transflize edilen
miktar toplam sividan diistilmelidir. Didretik uygulamasi rutin 6nerilmemektedir (14). NEK riski yiiksek hastalarda
transflizyondan 3 saat dnceden baslanarak transfiizyon bitimine kadar enteral beslenmenin kesilebilir (26).

Belirgin kan kaybi (>%10-20 kan volimu) veya acil transflizyon gereksinimini olan asidoz, oksijenizasyon bozuklugu,
kalp yetmezligi durumunda 15-20 mi/kg ilk transflizyon dakikalar i¢inde, sonrasindaki uygulamalar ise saatler icinde
gerceklestiriimelidir.

Tercihen CMV negatif, ABO, Rh uyumlu, anti-A, anti-B, veya anti-A,B Ig M ve IgG antikor icermeyen, |6kosit azaltim
islemi uygulanarak hazirlanan eritrosit siispansiyonunun Hct dederi %60-%70 olmalidir (21).Sitrat-fosfat-dekstroz
(CPD) igeren eritrosit suspansiyonlarinin yari dmru 21 gUn, sitrat-fosfat-dekstroz-adenin (CPDA-1) icerenlerin 5 glin
ve ek sollisyon igerenlerin ise 42 giindir. Daha uzun streli depolanmig eritrosit kullanimi hiperkalemi ve demir
birikimine neden olabilir (14). Yenidoganlarda taze (<10 gln) yerine standart 6nerilere uygun eritrosit stispansiyonu
kullanilabilecegi belirtilmekte (27,28) olsa da intrauterin transflizyon, biyik hacimli transfizyon (25 ml/kg), kan
degisimi, hipotansif sok, kardiyak cerrahi, ECMO uygulamasi ve iginlanmis Uriinlerde potasyum yukl daha az olmasi
nedeni ile taze, yikanmig veya volim-azaltilmig eritrosit stspansiyonu kullanimi dnerilmektedir (14,23). Yenidogan
bebeklerde Idkositi azaltiimis veya 25 Gy ile isinlanmig eritrosit sispansiyonlari kullaniimaldir. Lékosit azaltiimasi
isleminin esas amaci transfiizyon iligkili CMV enfeksiyonu sikligi nin azaltiimasi olup, ¢alismalarda BPD, ROP ve
NEK sikliginin da azaltilabilecegi 6ne strlimustir (29). Isinlama kan alindiktan sonra 14 glin igerisinde yapilmali ve
Isinlanmig drdinler ile 24 saat icinde transflizyon uygulanmalidir (14,30). Ancak prematiire bebeklerin dondre
maruziyetini azaltmak icin tek bir dondrden ¢ok sayida kiigik paketler seklinde hazirlanan eritrosit stispansiyonlari 6
haftaya kadar kullanilabilmektedir (14,28).

intrauterin transfiizyon igin taze (5 giinlik) eritrosit siispansiyonlari kullaniimalidir (21). Rh hemolitik hastaligi igin O
grubu, Rh negatif, CMV negative, 1sinlanmis ve Hct %80 olan eritrosit suspansiyonu hem fetus hem de anne ile
uyumlu olmalidir. Annenin olusturdugu otoantikorlar icin kan grubu antijenleri negatif olmali ve annenin plazma ya da
serumu ile cross-match uygun olmalidir. Burada 3-5 ml/dk infuzyon hizi ile %40-45 Hct degeri hedeflenerek
transfuzyon yapilmalidir (21).

Kan degisimi ¢ift hacimli (term bebeklerde 160-170 mi/kg, prematlre bebeklerde 200 mi/kg), 1sinlanmis, lokosit
azaltilmig, bebek ile uyumlu kan ile gergeklestirilir. Rh hemolitik hastaligi igin, ABO uygun Rh negatif veya O grubu
Rh negatif ve salin ya da yenidogana uyumlu plazmada ¢6zinmUs eritrosit stispansiyonu tercih edilmelidir. ABO
uygunsuzlugu icin kan degisiminde ise O grubu Rh uyumlu eritrositler kullaniimalidir. Kan degisiminde kullanilacak
kan ortalama Hct degeri %50-60 arasinda olmalidir. Kismi kan degisiminde kullanilacak eritrosit sispansiyonunun
Hct degeri ise %70 olmalidir (21). Eritrosit O grubu veya maternal ABO grubu ile uyumlu Rh negatif, plazma tercihen
AB grubundan olmali ve annenin antikor gelistirdigi herhangi bir eritrosit antijenini icermemeli ve anne serumu ile
capraz karsilastirmasi uyumlu olmalidir. En uygun eritrosit fonksiyonu igin 5 glinden daha taze olmalidir. Her bir
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déngiide 5 ml/kg hacim degisimi yapilmali ve intrakranial basingta dalgalanmalara neden olmamak i¢in 2-3 mi/kg/dk
hizinda uygulanmalidir (21).

Prematlire bebekleri anemiden korumak igin kordun ge¢ klemplenmesi, dogumdan hemen sonra yapilacak
laboratuvar testleri (kan grubu, tam kan sayimi, kiltir, kan sekeri ve kan gazi, koagtilasyon, C-reaktif protein,
metabolik tarama vb.) icin plasental/kordon kan érnegi kullanimi, en erken 2. haftada, ideali 6-8. haftada 3 mg/kg/giin
demir tedavisinin baslanmasi 6nerilmektedir (23,31-34).

TROMBOSIT SUSPANSIYONU KULLANIMI

Yenidoganlarda en sik kullanilan ikinci kan driinii trombosit siispansiyonlaridir. Trombosit sayisinin 150.000/uL’'nin
altinda olmasi trombositopeni, 50.000/uL’nin altindaki degerler ise ciddi trombositopeni olarak tanimlanmaktadir.
Yogunbakimdaki bebeklerin %20-%35’inde trombositopeni gorilebilmektedir. Trombositopeni sikligi gestasyonel yas
azaldikga artmakta olup artmis morbidite ve mortalite ile iligkilidir. Yasamin ilk 3 glininde gelisen trombositopeni
erken baslangicli, 4. glinden itibaren gelisen trombositopeni ise ge¢ baslangicli trombositopeni olarak siniflandirilir.
Erken baglangigli trombositopeninin en sik nedenleri; maternal preeklampsi, gebeligin indiikledigi hipertansiyon veya
diyabet, intrauterin blyime geriligi, perinatal enfeksiyonlar, perinatal asfiksi, maternal allo- veya oto-antikorlarin
transplasental gegisidir. Geg baslangicl trombositopeninin ise en sik nedenleri postnatal enfeksiyonlar ve NEK tir
(35). Ciddi trombositopenisi olan yenidodanlarda en korkulan komplikasyon major kanama ve intrakraniyal
kanamalardir. Ancak tormbositopeni ile IVK arasinda iliski net olmayip ve trombosit siispansiyonu uygulamasi ile
IVK'de azalma olmamaktadir (36,37). Tam tersi trombosit siispansiyonun liberal kullanimi ile IVK ve BPD sikli§inda
artis oldugu gortimisttir (38,39,40). Bundan dolayi ciddi trombositopenisi olan gok dlstik dogum agrilikli veya hasta
bebeklerde intrakraniyal, gastrointestinal veya akciger kanamasi gibi kanamalari 6nlemek igin profilaktik trombosit
stspansiyonu uygulamasi belirlenen esik dederlere gore yapilmalidir. Aktif kanamasi olan ve ciddi trombositopenisi
bulunan yenidoganlarda ise trombosit stispansiyonunu yararlidir. Ancak trombosit stispansiyon transflizyonlarinin
%98'i profilaktik amagla yapiimaktadir.

Tablo 3. Yenidoganlarda Endikasyonlara Gére Trombosit Siispansiyonu Transfiizyonu igin Onerilen Esik Trombosit
Sayillari

Esik trombosit sayisi (/L) Bebek ozellikleri
<25.000 Tim bebekler
<25.000 Neonatal alloimmin trombositopeni
25.000/-49.000 <1000 gram ADDA'li bebek*
Hasta bebek

Eslik eden koagulopati

Ciddi morbidite (evre 3-4 IVK, NEK, sepsis)
invaziv girigim

Mindr kanama

50.000-100.000 Aktif/major kanama

DIK

Preoperatif/postoperatif

>100.000 ECMO

Major cerrahi

* Ozellikle stabil olmayan, invaziv girisim uygulanan, trombosit fonksiyonlarini etkileyebilecek ilag uygulanan ve <1
haftalik bebeklerde artmis IVK riski nedeni ile.

Dogumdan sonraki 48 saat icinde tamamen saglikli bir yenidoganda ciddi trombositopeni varliinda neonatal

alloimmain trombositopeni distiniimelidir. Nedeni siklikla anneden gegen human platelet antijen 1a veya human

platelet antijen (HPA) 5b antijenlerine karsi gelisen antikorlardir. Nadir ve siklikla hafif seyretmesine ragmen ciddi

vakalarda kanamalar ve hatta éliim ile seyredebilmektedir. intrakraniyal kanama agisindan ilk 24 saat icinde kraniyal

ultrasonografi gerceklestirimelidir. Trombosit sayisinin <30.000/uL olmasi durumunda mimkiinse HPA 1a/5b negatif

trombosit slispansiyonu ile transflizyon onerilmektedir (41,42). Yasami tehditeden kanama varliginda trombosit
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sayisinin baglangigta >100.000/uL sonrasindaki 7 giin boyunca ise >50.000/.L olmasI hedeflenmelidir (42). Saglikl
yenidoganlarda erken dénemdeki trombositopeninin baska bir nedeni de maternal immun trombositopenik purpura
olup siklikla annede ITP veya lupus dykiisii mevcuttur. intrakranial kanama olasiligi daha diisiik olup, sadece yasami
tehdit edici kanama varliginda trombosit transfiizyonu uygulanir. Ciddi trombositopeni (<20.000/uL) veya kanama
varliginda intravendz immunoglobulin tedavisi 6neriimektedir.

ABO ve Rh uyumlu trombosit stispansiyonu 10-15 ml/kg dozunda, 5-10 mL/kg/saat hizinda 30-60 dakika icinde
uygulanmalidir. Yavas infuzyon hizi ile baglanmasi, reaksiyon gelismedigi takdirde infuzyon hizinin arttirilarak tum
islemin 1 saat iginde tamamlanmasi saglanmalidir. Trombositler isinlanarak kullaniimalidir. Trombosit konsantreleri
en fazla 7 glin boyunca oda isisinda (20-24C) calkalanarak saklanmalidir. Trombosit transfiizyonunun etkinligi igin 1
saat sonra ve 24 saat sonra olmak uzere en az 2 defa trombosit sayisi kontrol edilmelidir

TAZE DONMUS PLAZMA TRANSFUZYONU

Calismalarda TDP’nin esas olarak aktif kanama ve iliskili koagtilopati durumunda faydali olabilecegi gdsterilmis olup,
yenidoganlarda DIK, karaciger yetmezligi gibi coklu faktor eksikligi, tek bir pihtilasma faktdrii veya K vitamini eksikligi
ile seyreden koagulopatiye eslik eden kanamalarda TDP verilmesi 6nerilmektedir (44). Mevcut kilavuzlarda kanama
acisindan yuksek riskli olan, anormal pihtilasma test sonuglari [postnatal yas ve gestasyonel haftaya gére belirlenmis
degerlerin uzerinde protrombin zamani (PT), aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) duzeyleri] bulunan ve es
zamanli invaziv girisim planlanan yenidoganlarda tedavi amagli TDP kullanimi 6nerilmektedir (43). Yenidoganlarda
DIK tedavisinde kriyopresipitat yerine TDP tercih edilmesi énerilmektedir (41). Prematiire bebeklerde morbidite ve
mortalitenin 6nlenmesi, RDS tedavisi, hipovoleminin diizeltiimesi, polisitemide kismi kan degisimi ve sepsiste adjuvan
tedavi amaglariyla rutin TDP verilmemelidir. Genel bir kural olarak, yenidogdanlardaki en énemli TDP endikasyonu
kanama ve koagiilopati varli§idir. Invaziv islem uygulanacak veya operasyon éncesi veya akanayan bir hasatada
gestasyonel yas ve postnatal yasa gére normalin iistinde PT ve aPTT degerleri varsa TDP verilebilir. Ozellikle FV
ve FXI gibi 6zgul faktdr eksikliginde veya konjenital kanama bozuklugu suphesinde kesin tani konulana kadar TDP
verilebilir (45). Ciddi Protein C ve Protein S eksikliginin erken dénem tedavisinde TDP kullanilabilecegdi ancak 6zellikle
Protein C konsantresinin mevcut oldugu durumlarda TDP tercih edilmemesi énerilmektedir (46).

TDP transfuizyonu 10-15 ml/kg/dozunda uygulanmalidir, ancak ciddi koagulopati ve koagulasyon faktdrlerinin tiketimi
durumunda 20 ml/kg/doz uygulanabilir. TDP; ABO uyumlu olmali veya AB grubu verilmelidir (47).

Tablo 4. Gestasyonel haftaya gére PT ve aPTT (st ve fibrinojen alt sinirlari

Gestasyonel hafta PT, Ust sinir (s) aPTT, Ust sinir (s) Fibrinojen, alt sinir (mg/dL)
<28 hafta >21 >64 <71
28-34 >21 >57 <87
30-36 >16 >79 <150
237 >16 >55 <167
KRIYOPRESIPITAT KULLANIMI

Kriyopresipitat, TDP'nin 1-6 C'de eritilmesi ve soguk ¢oziinmeyen presipitatin 1 saat iginde tekrar dondurulmasi ile
elde edilmektedir. TDP’den daha fazla fibrinojen, Faktor VIII, von Willebrand fakt6r, Faktdr XIll ve fibronektin
icermektedir. Aseluler bir kan urunu olarak kabul edilmektedir. Kriyopresipitat esas olarak ciddi fibrinojen eksikligi,
FXIIl eksikligi ile iligkili kanama varligi, karaciger disfonksiyonu ve kardiyak cerrahide endikedir (47).
Hipofibrinojenemi konjenital olabilecegi gibi siklikla sepsis ve DIK durumlarinda gelisebilmektedir. Mevcut kanitiara
gore yenidoganlarda profilaktik veya terdpatik kullanimi igin yeterli kanit bulunmamaktadir (48).

Uyum testine gerek olmasa da, alicinin ABO kan grubuna uygun olmasi tercih edilir. Kriyopresipitat 30-37 C'de
eritilmeli ve eritildikten sonra 6 saat iginde oda isisinda transflizyon gergeklestiriimelidir (49,50). Yenidoganlarda 15
ml/kg uygulama ile fibrinojen duizeyi 1 g/L arttinimaktadir.
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GRANULOSIT TRANSFUZYONU

Yenidoganlarda nétrofil Gretim ve fonksiyonlari ile karakterize immatlr bir granilopoez mevcut olup 6zellikle
notropeni ile seyreden ciddi sepsis vakalarinda antibiyotik tedavisine ek olarak granulosit slspansiyonu
kullanilabilecegi denense de neonatal sepsiste morbidite ve mortalitenin azaltiimasi igin rutin kullanimini énerecek
veya ret edecek yeterli galisma bulunmamaktadir.

INTRAVENOZ IMMUNOGLOBULIN (IVIG)

intravenéz immunoglobulin yenidoganlarda esas olarak hemolitik hastaliklarda (kan grubu uyusmazIigi), neonatal
immiin ve alloimmiin trombositopeni tedavisinde, neonatal hemokromatoz, neonatal Parvoviriis B19 enfeksiyonu ve
neonatal Kawasaki hastaliginda kullaniimaktadir (51). IVIG'in neonatal alloimmin trombositopeni tedavisinde
1g/kg/doz olarak 1-2 gunde verilmesi dnerilmektedir (52). Kanitlar desteklememekle beraber Coombs (+) ABO veya
RH uygunsuzlugu, subgrup uyusmazliklari, intrauterin transfuzyon uygulanmasi gibi immun hemoliz-indirekt
hiperbiliribinemisi olan, yogun fototerapiye ragmen yukselen serum bilirubin degeri, total bilirubin duzeyi kan degisimi
sinirinda olan bebeklerde IVIG 0.5-1.0 g/kg dozunda 2 saatte olacak sekilde verilir ve gerekirse 12 saat sonra
tekrarlanir (53).

HUMAN ALBUMIN

Term bebeklerde 3.0 g/dL, preterm bebeklerde ise 2-2.5 g/dL’nin altindaki albumin dlizeyleri varli§i hipoalbuminemi
olarak adlandirimaktadir. Siklikla 0.5-1 gr/kg dozunda 2-4 saat iginde uygulanmaktadir. Sadece iki calismayi iceren
Cochrane meta-analizinde dlsik albumin diizeyi olan prematiire bebeklerde mortalite ve morbiditenin azaltiimasi
icin uygulanan rutin albumin inflizyonunun yarari ve olasi yan etkileri ile ilgil kanit bulunamamistir (54).
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TAM KAN SAYIMININ DEGERLENDIRILMESI

SALIH GULER
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI
COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI AD

Kan yasamsal bir sividir. Kendisi de bir doku olarak tanimlanan kan neredeyse butiin dokulari dolastigi icin kisinin
saglik durumunun degerlendirimesinde gok énemli bir aractir. Kanin iki 6nemli bileseni vardir;

1. Hiicresel bilesenler,
2. Plazma.
Kan sayimi kanin hiicresel bilesenlerinin degerlendirilmesinde en ¢ok kullanilan élgiim yéntemidir.

Kan sayimini hastaliklarin klinik tanisina yardimci olabilecek dzellikte bir laboratuvar yontemi olarak ilk tanimlayan
Karl Vierordort'tur (1818-1884). Kan érneklerinden yayma yaparak mikroskop altinda incelemistir. Sonrasinda Luis
Charles Malassez (1842-1909) calismalariyla kan sayimi ydnteminin ilerlemesinde etkili olmustur. Tam kanin
seyreltimesini saglayan yeni bir diizenek tasarlayarak kan sayimini kolaylastirmistir. Olgiim teknolojilerinin
ilerlemesiyle otomatik analizorler elle yapilan islemlerin yerini almistir. Glinimiizde en gok calisilan testlerden olan
tam kan sayimi kandaki hicreleri saymak icin kullanilir. Genel olarak WBC (lokositler), RBC (eritrositler), PLT
(trombositler)'in sayilari ve diger hesaplamalarini (indekslerini) igerir. Anemi, enfeksiyonlar, Idsemi ve bazi kanama
bozukluklari igin yararli bir testtir.

Eritrosit sayilari RBC biciminde rapor edilir. Eritrositlerin sayisi kadar blytikligu de 6nemlidir. Ortalama eritrosit
hacmi (MCV) 6zellikle anemi ayirici tanisinda yardimei bir gdstergedir. MCV degerini hesaplamak icin olgiilen
hematokrit (HCT) degerinin sayilan eritrosit sayisina (RBC) béllinmesi gerekir. Ortalama eritrosit hacmi (MCH) ve
ortalama eritrosit hemoglobin konsantrasyonu (MCHC) aneminin tiriiniin dederlendirimesinde yardimcidir. RDW,
eritrositlerin boyutlari arasindaki degisikliklerin niceliksel bir dlgimuddr.

Hasta sonug raporlarinda sayimi yapilan toplam I6kosit sayisi (WBC), her bir [dkosit alt bileseni, hem say1, hem de
orani olarak bildirilir.

Kanin pihtilagma proteinlerini olusturan trombositler, kanamaya karsi tikag olusturarak pihtilagsmaya ve kanamanin
durmasina yardimci olan hicrelerdir. Degisik pihtilasma ve kanama bozukluklarinin tanisinda kullanilabilir.
Trombosit dederleri hasta sonuglarinda hem sayi olarak, hem de platelet dagilim genisligi (PDW), ortalama
trombosit hacmi(MPV), degerleri ile birlikte bildirilir.
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COCUK iHMAL VE iSTISMARININ TANINMASI VE ONLENMESI
ZEYNEP GIZEM ERGUL OZDEN

Toplumlarin gelisim diizeyi cocuklarin istismardan korunmasinda en onemli unsuru olusturur. Gelismemis
toplumlar, cocuklara yonelik duygusal fiziksel veya cinsel érselenmeyi reddederken, gelismekte olan toplumlarda
gocuk istismar ve ihmali taninmaya ve tartigiimaya baslar ve toplumun gelismislik diizeyi yukseldikge her cocuk igin
sevgi ile en iyi diizeyde bakim, beslenme, korunma saglanir. Ulkemizde ‘Cocuk Istismari ve Alile ii Siddet raporu’
'nda Turkiye'de yasayan 7-18 yas arasi gocuklarin %56'sinin fiziksel istismara %49'unun duygusal istismara,
%10’unun cinsel istismara ugradigi veya tanik oldugu %25'inin gesitli sekillerde ihmal edildigi saptanmistir.

Birlesmis Milletlerin ‘Cocuga Yonelik Siddet Raporunda’ gocuga yonelik siddetin dinyanin her bélgesinde var
oldugu, sonuglarinin gocuklarin gelecegini kararttigi, higbir sekilde mazur goriilemeyecegi ve dnlenebilir oldugu
belirtiimistir. Cocuga yonelik siddeti ortaya ¢ikmadan énlemesi, 6nleyemedigi durumlarda erken fark edip, tekrarinin
onune gegilmesi ve uzun dénem etkilerini en aza indirecek girisimlerin gergeklestiriimesi gocuga yonelik siddetin
oniine gegilmesinin temelini olusturur. Diinya Saglik Orgiiti tarafindan gocuk istismarinda risk etmenlerinin ekolojik
modelinde gocuga veya bakim veren kisiye ait; yas, cinsiyet, kisisel ozellikler gibi dzellikler bireysel, ailesi
arkadaslari yakin gevresi, is okul cevresi ve dzellikleri ile ¢evresel, sosyoekonomik esitsizlikler sosyal hizmet ve
destek aginin yoklugu veya yasanilan toplumda kati/sert disiplin yontemlerinin uygun gériilmesi gibi durumlar
toplumsal risk etmenleri olarak tanimlanmigtir.

Cocuga yonelik siddet olgularinda durumu erken fark etmek ve gocuk koruma sisteminin bilesenleri olan saglik
kuruluglarina veya ilgili kurum ve kuruluslara bildirmek gocugun sagligi, guvenligi ve uzun dénemde ortaya
¢cikabilecek ruhsal sorunlari énlemek agisindan 6nem tagimaktadir. Erken tani ile akut dénemde cocugun
yaralanmasi hatta élimainin énlenecegi gibi zamaninda ve uygun sekilde terapiye alinmasi uzun dénemde ortaya
cikabilecek ruhsal sorunlarin &niine gegilebilir. Fiziksel velveya cinsel istismardan hangi durumlarda
kuskulanacagini bilen bir gocuk hekimi gocugu tekrarlama olasiligi yiiksek olan istismardan koruyabilir.

Cocuga yonelik siddetin 6nlenmesi igin gocugu korumaya yonelik olarak yasal reformlarin yapilmasi, yararli sosyal
ve ekonomik politikalarin yerlestirilmesi, kiltlrel ve sosyal normlarin olumlu yonde degistiriimesi ekonomik
esitsizliklerin ortadan kaldirimasi veya azaltimasi bireylere ve ailelere yonelik desteklerin arttirimasi ve bu
yaklagimlarin toplum diizeyinde ¢ocuk temelli ve anne babaya yénelik programlarla hayata gegirilmesi gocuklari
orselenmekten koruyacaktir. Bu baglamda Cocuk hekimleri istismarin ve ihmalin énlenmesi ve ¢ocuklarin
korunmasi ve toplumun bilinglendiriimesi gibi konularda sorumluluk almalilardir.
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YENIDOGANDA DIREKT BiLIRUBINEMIYE YAKLASIM
DOG. DR. PELIN DOGAN

SAGLIK BILIMLERI UNIVERSITESI, BURSA YUKSEK IHTISAS EGITIM VE ARASTIRMA HASTANESI,
NEONATOLOJI BILiM DALI

Direkt bilirubinemi, gogu neonatal kolestaz olgusundaki karakteristik dzelliktir. Direkt bilirubinemi ya da konjuge
hiperbilirubinemi, gogu zaman ayni anlamda kullanilir. Diazo rekatani ile direkt etkilesime gectigi igin bu adi alir.
Genelde konjuge hiperbilirubinemi olarak tanimlanir. Her ne kadar kolestaz direkt bilirubinemi ile ayni anlama
gelmese de kolestazi gosteren cok basit ve yaygin bir test oldugu icin klinik olarak kolestaz belirteci olarak
kullanilir.1/2500 sikliginda, 2 haftadan uzun stren kolestaz izlenir. Safra atiim etkilenmesi sonucu ortaya ¢ikar.
intrahepatik obstriiksiyona, safranin membranlar arasi transportundaki probleme, safra akiminin mekanik olarak
tikanmasina bagli olabilir

Kolestaz siklikla orijinine gore ikiye ayrilir; intra ya da ekstra hepatik safra kanallarinda yapisal anomali ya da
obstriiksiyon Safra transportundaki defekte yol agan enfeksiydz, genetik ya da metabolik nedenler. Safra; safra
asitleri, bilirubin ve yagdlardan olusur ve karacigerden sentezlenir. Safra kanaliklller aracilijiyla safra kanallarina
tasinir, kisa sureli safra kesesinde depolanip barsaklara sekrete edilir. Bu sirecteki herhangi bir obstriksiyonda
kolestaz gerceklesir ve sonucunda da hem karaciger hem de kanda safta tuzu, bilirubin ve yag birikimi olur. Klinik
arastirma gerektiren esik deger, konjuge ya da direkt bilirubin dederinin 1gr/dl (17.1 mmol/lt) Gzerinde olmasidir.
Klinik anlamli hiperbilirubinemi ise direkt bilirubin degeri 2 mg/dl izerinde olmasidir. Genelde dogumda var olan
kolestatik karaciger hastaligi ve/veya hayatin ilk birka¢ ayi i¢inde ortaya ¢ikan karaciger hastaligini tanimlamada
kullanilir. Eger 2 haftalikken olagan muayenede sarilik devam ediyorsa kolestaz agisindan arastiriimahdir. Cogu
hastada (%85) hayatin 2.haftasinda fizyolojik sarilik sona erer. Fakat NASPGHAN onerisi kolestaz agisindan
ayrintili arastirma yapiimasinin 3 haftaya kadar ertelenebilecedi seklindedir ¢linki bu hastalarda ilk 2 haftada
cogunlukla anne sutl sariligi vardir. Eger bebek hasta goriinimli ise formula ile besleniyorsa, biyime geriligi,
dismorfik gorinum gibi 6zellikler varsa mutlaka direkt-indirekt bilirubin ayrimi gorilmelidir. Eger direkt bilirubin
degeri 1 mg/dl (izerinde ise ya da total bilirubinin %15-20'sinin Uzerinde ise higbir zaman normal degildir ve
hepatobiliyer hastaliga isaret eder. Sarilik siklikla 2.5-3 mg/dl olunca klinik olarak farkedilir

SIK iZLENEN KOLESTAZ NEDENLERI
1.0BSTRUKTIF NEDENLER

BILIYER ATREZI infantil obstruktif kolanjiopatinin en sik nedenidir. Gelismis tilkelerde direkt bilirubineminin en sik
nedeni (%20-30) .Biliyer atrezi sikligi 10 bin canli dogumda 0.5-3.2 arasinda degismektedir. Dogumda normal olup
gittikge artan sarilik ve akolik gaita izlenir. Erken cerrahi (postnatal ilk 60 giin) sonuglar ¢ok daha iyi. Tanida altin
standart intraoperatif kolanjiogram. Biliyer atrezi safra kanallarinin progresif inflamasyon ve fibrozisi ile
karakterizedir. Ekstra ve intrahepatik safra kanallarinin progresif tikanikligi ile sonuglanir. Biliyer atrezinin etyolojisi
net degildir.iki klinik fenotip mevcuttur. Klasik Biliyer Atrezi: Ekstra hepatik konjenital anomalilerle iligkil
olmayanformudur, Biliyer atrezi ve splenik malformasyon: Diger konjenital anomalilerle siklikla situs inversus,
aspleni veya polispleni, kardiak malformasyonlar veya intestinal malrotasyon iligkilidir.

Siklikla kolestaz hayatin 2-5. haftasinda ortaya ¢ikar. Akolik gaita olabilir ve biliyer obstriiksiyonu gésterir, siklikla
sarilikla birlikte izlenir. Geg tani almig hastalarda kronik karaciger hastaligini gésteren hepatosplenomegali ve asit
izlenir. Kronik inflamasyon ve kolestaz nedeniyle malabsorbsiyon ve yetersiz tarti alimi siklikla izlenir. Biliyer atreziyi
diger kolestaz sebeplerinden ayirdetmek gok 6nemlidir ¢iinkii 2 aydan (60 glinden) dnce yapilan cerrahi girisimle
sagkalim ve sonuglar ¢cok daha iyidir. Hastalik dogal seyrinde progresif karaciger hastalijina sekonder 2 yas civari
o6limle sonuglanir. Laboratuvar olarak direkt bilirubinemi (2-7 mg/dl civari) ALT, AST ve GGT yuksekligi olur. Safra
kanallarindaki hepatoseliiler zedelenme nedeniyle GGT deki ylikseklik daha belirgindir. Abdominal usg de siklikla
safra kesesinin olmadidi ya da dolmadigi izlenir. Fakat unutulmamali ki safra kesesinin olmasi da biliyer atreziyi
ekarte ettirmez! Triangular kord belirtisi (Porta hepatisde fibrotik biliyer artik) gérintlinin sensitivitesi yaklasik %73.
Hepatobiliyer sintigrafi (HIDA scan- Hepatobilier sintigrafi iminodiasetik asit deriveleri ile) neonatal kolestazin
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obstruktif ve non obstruktif patolojilerini ayirdetmede kullanilabilir) Biliyer atrezi diglama tanisinda iyi ama tani
koymada uygun degil. Karaciger perkutan biopsisi Neonatal kolestazin olasi nedenlerini dislamada kullanilabilir.
Biliyer atrezi kesin tanisi intraoperatif kolanjiogramdir. Biliyer atrezi tanisi kesinlestigi anda KASAI operasyonu ile
hepatik portoenterostomi dnerilir. Biliyer atrezi tanisi ne kadar erken konulursa ve Kasai operasyonu ne kadar erken
yapilirsa bagari sansi o kadar artar. Biliyer atrezi erken tani ve tedavisi igin bazi Glkelerde gaita renk kartlari ile 1
aylikken tarama yapilmaktadir bdylece 60 giinliikten dnce operasyon sansi artmaktadir.

BILIYER KISTLER

Siklikla koledok kisti olarak tanimlanir. Biliyer sistemin konjenital dilatasyon veya anevrizmalaridir. Biliyer sistemin
tek bir yerinde ya da birden ¢ok yerde izlenebilir. En sik Asyalilarda izlenir ve sikigi 1/1000 civarindadir. Biliyer
dilatasyonun lokasyonuna gére 5 anatomik varyanti vardir (en sik Tip 1 %50-80). Koledok kisti izlenen ¢ogu vaka
kolestaz ile kargimiza ¢ikar bazen kolanijit ya da pankreatit tablosu da izlenebilir. Sarilia ek olarak karin agrisi,
batinda distansiyon, kusma semptomlari da olur. Cogunlukla USG ile tani alir. MR kolanjiopankreatografi, HIDA
sintigrafisi, ERCP ile de tani alabilir. Laboratuarda direkt bilirubinemi ve GGT de belirgin artis izlenirken siklikla
aminotransferazlarda daha hafif yiikselme olur. Mutlaka bilier atrezi ile ayirici tanisi yapiimalidir, USG de buylik
kistik yap1, normal safra kesesi ve dilate intrahepatik safra yollari koledok kisti lehinedir. Kistin cerrahi eksizyonu en
kesin tedavisidir bdylece kolaniit ve biliyer adenokanser gelisimi énlenmis olur. Prognoz bilier atreziye gére daha
iyidir.

2. ENFEKSIYOZ NEDENLER

Konjenital ve perinatal enfeksiyonlar ve sepsis neonatal kolestazin sik nedenlerindendir. Bakteriyel, protozoal ve
viral hastaliklar kolestaza neden olabilir. Ozellikle hasta gériiniimlii ve kolestaz izlenen bebekler mutlaka ivedelikle
sepsis agisindan taranmasi gerekir. Antibiyotik tedavisi diizenlenirken de hepatotoksik ya da kolestazi arttirma
potansiyeli olan ilaglardan kaginmak gerekir. Konjenital enfeksiyonlardan siklikla CMV, Toksoplazma, Rubella,
Herpes ve Sfiliz de kolestaza neden olur. Nadiren de Echovirus, Adenovirus, Parvavirus B 19 da neden olabilir.
Bakteriyel enfeksiyonlarda TPN alan hastalarda da kolestaz tetiklenir

3.GENETIK VE METABOLIK NEDENLER
ALLAGILLE SENDROMU

Genetik bir sendrom olup intralobiler safra kanal tikanikliklarina sekonder kronik progresif kolestaz ortaya gikar.
Yaklasik prevelansi 1/30bin .Otozomal dominant kalitim bilinse de yeni mutasyona bagli olarak sporadik de
izlenebilir. Cogu ALGS olgu ( %90) JAG1 gen mutasyonu tagisa da kiguk bir grup NOTCH2 mutasyonu tasir.
Kolestaz siklikla hayatin ilk 3 ayinda baslar.Kronik kolestaz,sarilik,siroz,kasinti, ksantomalar izlenir. Kardiak
anomali (Periferik pulmoner stenoz (en sik) , TOF, duktus arteriozus, septal defektler, aort koarktasyonu), kelebek
vertebra, posterior embriotokson, dismorfik y(iz (liggen yUz, derin gdzler, hipertelorizm, semer burun), renal tutulum
(renal displazi, RTA, glomeruler mezengiolipidoz), kisa gérinim de siktir. Siklikla malnutrisyona bagdli gelisme
geriligi de izlenir. Karakteristik bulgular ve direkt bilirubinemi olan vakalarda KC biyopsisinde azalmig intralobuler
safra kanallari izlenir. Genetik analizde JAG 1 veya NOTCH2 gen mutasyonu gésterilebilir. ALGS da biliyer atrezi
tanisi mutlaka ekarte edilmelidir. Tipik olarak direkt hiperbilirubinemi, ALT, AST ve GGT yuksekligi izlenir. Tani igin
ayrica; abdominal usg, hemivertebra veya kelebek vertebray gdstermek icin spinal grafi, EKO ve posteriyor
embriyotokson gorunimu tanisi igin goz muayenesi istenmelidir. Hastaligin etkiledigi sistemi tedavi etmek gerekir.
Kolestatik karaciger hastaliginin agirhgi degiskendir. Bazen okul ¢adina kadar stabil seyredebilir. Malnutrisyon,
biylme gelisme geriligi, puberte gecikmesi sik izlenir. Yiiksek enerjili formulalar ve vitamin destegi gerekir Kardiak
ve renal hastalik derecesi degiskendir hastalija gére tedavi verilir. Hastalarin biyik ¢ogunlugunda (%25-50)
medikal tedavilere direngli kasinti izlenir Kasinti i¢in genelde ursodeoksikolik asit, rifampin, kolestiramin verilir.
Portoenterostomi (Kasai ) genelde faydali degildir ve 6nerilmez. Hastalarda ilerleyici karaciger hastagina gidis
siklikla olur ve karaciger transplantasyonu gerekebilir.
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ALFA 1 ANTITRIPSIN EKSIKLIGI

Karaciger hastaliginin genetik sebeplerinde en sik izlenidir ve yaklagik 1/2000 sikliginda izlenir, bazi formlarinda
neonatal kolestaz izlenir (%1-10 oraninda). A1AT eksikligine yol agan gen mutasyonu otozomal dominant kalitimla
gerceklesir. Alfa 1 Antitripsin bir proteazdir, aktive nétrofillerden salinan serin proteazi inhibe eder dolayisiyla uygun
inhibisyon olmadidi i¢in bu proteaz ve elastazlar hiicresel yikima yol agar. PI*Z homozigot ve heterozigot olanlarda
neonatal hepatit sik gérilir. lging olarak AAT iligkili karaciger hastaligi yenidogan déneminde izlenen tipi siklikla
spontan geriler, erken baglangi¢ kétli prognoz degildir. Klinik olarak A1AT eksikliginde hem karaciger hem de
akciger bulgulari ile gelebilir. Karaciger tutulumu olan vakalar siklikla neonatal dénemde ortaya ¢ikar ce kolestatik
sarilikla kendini gosterir. Etkilenmis homozigot mutasyonlu (PI*Z homozigot) vakalarda bazen portal hipertansiyon
ve karaciger yetmezIigi gelisebilir. Cogu vakada ilging olarak AAT iligkili karaciger hastaligi yenidogan doneminde
izlenen tipi siklikla spontan geriler, erken bagslangi¢ kotu prognoz degildir. Tanisi proteaz inhibitr fenotipleme
sistemi ile yapilir. Serum A1AT seviyeleri dlgimii cok guvenilir degildir ¢linki sistemik inflamasyon ya da enfeksiyon
durumlarinda da yiikselebilir. A1AT fenotipleme (Pl tipi) en spesifik ve tani koydurucu testtir. S ve Z varyantlari en
sik serum A1AT seviyelerini digtiren mutasyonlardir ve siklikla PIZZ ya da PIZS varyantlarinda karaciger hastalig
izlenir. Tedavide destek tedavisi disinda bir tedavi sansi yok. Yenidogan déneminde major problemler kolestaz,
yag malabsorbsiyonu ve vitamin eksikligidir. Cogu infant orta zincirli yag asitleri ve yagda eriyen vitamin destegine
ihtiyac duyar. Ursadeoksikolik asit verilebilir ama klinik faydasi ile ilgili net bilgi yok. Annesiitii desteklenmeli ama
formulaya Ustunligu ile ilgili net bilgi yok. Son dénem karaciger yetmezligine giren vakalarda karaciger
transplantasyonu gerekir.

GALAKTOZEMI

Siklikla galaktoz 1 fosfat Uridil transferaz eksikligi olur ve galaktoz , galaktoz 1 fosfata metabolize edilemez. OR
kalitilir, sikigr 1/60bindir. Toksik metabolitler; karaciger, beyin, bobrek ve gozlerde birikir. Klasik olarak hayatin ilk
haftalarinda anne sltii ya da standart formula alan bebeklerde semptomlar baglar. En sik eslik eden bulgular;
kusma, diyare, sarilik, blytme gelisme geriligi, katarakt, koagulopati, sepsis ve sepsis ile iligkili asidozdur. Ek klinik
bulgular, hepatomegali, asit, kanama, hipotoni, ddem olabilir. Tani, eritrositlerdeki GALT aktivitesi ile konur (Test
oncesi eritrosit transflizyonu yapildiysa sonuglar hatali olabilir). Tedavisi, dncelikle kritik hasta bebekleri 6ncelikle
stabilize etmek, parenteral glukoz tedavisi, antibiyotik, k vitamini ve galaktozdan fakir diyetdir. Tedaviye ragmen
pekgok hastada belli derecede gelisme geriligi izlenir.

TIROZINEMI
Herediter Tirozinemi Tip 1; Fumaril asetat hidrolaz eksikligi vardir ve infantil ddnemde bulgu verir

OR gegislidir, insidansi 1/100bin. Neonatal dénemde akut olarak izlenir ve akut neonatal karaciger yetmezliginde
ayirici tanida mutlaka olmalidir. Progresif Karaciger Hastaligi, renal tlibiler asidoz ve nérolojik etkilenme ile kendini
gosterir. Neonatal dénemde kolestaz ,koagtilopati, kusma, asit, hipoglisemi, asidoz ve hiperbilirubinemi izlenir.
Daha biyik gocuklarda siklikla biylime gelisme geriligi, norolojik belirtiler ve kronik karaciger hastaligi izlenir.
Tanida, idrarda suksinil aseton ve belirgin artmig kan tirozin konsantrasyonu izlenir. Tedavide tirozin diyetten
elimine edilir. Daha spesifik tedavisi NTBC (2 nitro 4 triflurometilbenzol), siksinil asetonun hepatotoksik
komponentlerini inhibe eder.

SAFRA ASIT METABOLIZMA BOZUKLUKLARI

Ana safra asitleri olan kolik asit ve kenodeoksikolik asitin uygun salinmamasina bagl ortaya ¢ikar ve dolayisiyla
toksik ara metabolitler artar. Neonatal donemde persistan kolestaz, akut hepatit veya karaciger yetmezIigi ile
karsimiza gikabilir. Safra asit metabolizma bozukluklarinda, yenidoganda sarilik, hepatosplenomegali, rickets veya
kanama semptomlari izlenebilir. Steatore, akolik gaita ve kasinti olur. Bazi formlari da nérolojik problemlerle(nébet,
gelisme geriligi, sagirlik, korluk, néromuskuler zayiflik) birliktelik gésterebilir. Tedavi edilebilir formlarda, primer
safra asitleri (kolik asit) tedavide kullanilir. Ursodiol kullanilmaz ¢linkii anormal safra asit ara bilesenlerinin
olugsumunu suprese etmez.
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PROGRESIF FAMILYAL INTRAHEPATIK KOLESTAZ (PFIK)

Safta salinminda defekt ile karakterize bir hastalik grubudur ve neonatal kolestaz olgularinin %10-15 i dir. OR
gegcislidir. Genelde klinikte sarilik, kasinti ve sekonder K vitamin eksikligine baglh kanama bozukluklari izlenir.
Cocuklarda karaciger transplantasyon oraninin %10-15 nedenidir. En sik PFIC 2 izlenir. PFIK 1 (Byler hastaligi),
Kromozom 18q21-22 (zerindeki ATP8B1 genindeki mutasyon sonucu olusur. Etkilenen hastalarda hayatin ilk
aylarinda tekrarlayan sarilik ataklari izlenir. Cocukluk déneminde tipik bulgular, kisa boy, sagirlik pankreatit ve
kronik diyaredir. PFIK 2, En sik izlenen tiptir, ABC 11 geninde mutasyon vardir.Kasint ve koagulopati ( K vitamini
malabsorbsiyonuna bagl), klinigi hizli ve agir gider. Genellikle hayatin ilk yilinda karaciger yetmezIigi gelisir. Bu
hastalar hepatoseliiler ca ve kolanjiokarsinoma agisindan risk altindadir. Kesin tanisi spesifik genetik testlerle
konulur. Labarotuvar testlerinden PFIC dlstnduren bulgular; Belirgin artmis safra asitlerinin yaninda orta
yukseklikte bilirubin seviyesi, PFIC 1 ve 2 de normal ya da dlstik GGT, normal serum kolesterol , orta yikseklikte
transaminaz seviyesi izlenir. PFIC 3 de ekstrahepatik biliyer obstriiksiyon bulgulari olmadan artmis GGT izlenir.
Tedavide kolestaz varliginda, yag ve yadda eriyen vitaminlerin eksikligini gidermek ve tarti alimini saglamak igin
beslenme destedi saglanmalidir. Kasinti i¢in agresif tedavi gerekebilir (ursodiol, kolestiramin, rifampin,opioid
tdrevleri). Karaciger yetmezligi ilerlerse, enterohepatik dolagimi cerrahi girisim ya da karaciger transplantasyonu
gerekebilir.

4 ALLOIMMUN NEDENLER
GESTASYONEL ALLOIMMUN KARACIGER HASTALIGI (GALD)

Gebelikte transplasental yol ile reaktif maternal immunglobulinler geger. Eski adi ‘Neonatal Hemokromatozis’.
Klinik; Karaciger yetmezligi ve hepatik, ekstrahepatik demir birikimi ile karakterizedir (neonatal donemde
hemosiderozis oluyor). intrauterin dénemde baslar ve yenidogan déneminde agir karaciger yetmezligi, koagilopati,
asit, hipoalbuminemi ortaya ¢ikar. Hem konjuge hem de unkonjuge bilirubinde artis olur. Yenidogan déneminde
hepatik siroz siktir. GALD maternal alloimmUn hasarlanma nedeniyle ortaya cikar. Transplasental yolla, spesifik
reaktif maternal immunglobulin gegisi olur. Maternal alloantikorlar, fetal kompleman kaskadini aktive eder fetal
karaciger zedelenmesi ortaya gikar. GALD In bir sonraki gebelikte tekrar gérilme olasiligi %95 dir ( fetal kayip ya
da neonatal karaciger yetmezIigi olabilir). Fetal alloimmin etkilenme oldudu icin tekrarlayan gebeliklerde de yiksek
oranda izlenir. Antenatal yliksek doz IVIG tedavisi dramatik olarak fetal etkilenmeyi ve fetal kaybi azaltir. 1 gr/kg/
hafta (14-18 GH dan itibaren) baslanir. Dogumdan hemen sonra exchange transfiizyon ve IVIG. Tedaviye yanitsiz
ise karaciger nakli gerekir. Exchange transflizyon ya da IVIG tedavisi aimayanlarda prognoz kétu, karaciger nakli
olmazsa sagkalim sansi %10.

5. TOKSIK NEDENLER
Parenteral Nutrisyon llikili Karaciger Hastaligi (PNALD)

Neonatal ddnemde PNALD kolestaz, hepatit ve karaciger iligkili morbiditelerin dnemli bir nedenidir. PNALD i¢in pek
Gok risk faktorl vardir bazilari; prematiirite, distk dogum agirligi, enteral beslenme olamamsi, sepsis, kisa barsak
sendromu, NEK gelisimi gibidir. PNALD gelisen bebekler de %33-85 oraninda 1 haftadan uzun parenteral nutrisyon
oykusi vardir. Parenteral nutrisyon 2 haftadan kisa streli kullanilirsa genelde karacigerde meydana gelen hasar
iyilesir fakat bu stire uzarsa karacigerde fibrozis ve yetmezlik gelisebilir. Tanida konjuge bilirubin seviyeleri 2 mg/dl
uzerine gikar, ALT (st limitin 2 katina ulagir ve GGT de artis izlenir. PNALD siddetini azaltmak igin olabildigince
erken donemde enteral beslenmeye gecilmeli, parenteral lipid inflizyonu 1 gr/kg 1 asmayacak sekilde ve mimkiinse
soya bazli formlar yerine omega -6 ve balik yagi bazli formlarla yapilmalidir. Safra akimini iyilestirmek igin ursadiol
20-30 mg/kg/ g eklenebilir.
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6.IDIOPATIK
IDIOPATIK NEONATAL HEPATIT

Belirgin bir etyolojik neden olmadan devam eden uzamis kolestaz veya hepatit durumudur. Enfeksiydz ya da
genetik metabolik nedenler diglandiktan sonra bu taniya yonlendirilir. Karaciger biyopsisinde karakteristik bulgular
izlenir (Cok hicreli dev hiicreler, lenfosit, nétrofil, eozinofil infiltrasyonu). Fakat unutulmamalidir ki bu bulgular PFIC
ya da alfa 1 antitripsin eksikliginde de izlenir. Son vyillarda genetik tanimlama ile pek ¢ok hastaligin tanisinin
konmasiyla bu tani nadiren konulmaktadir.

NEONATAL KOLESTAZ TANI BASAMAKLARI

Neonatal kolestaz olgularinda siklikla gériiniim sarilik disinda kétii dedgildir. Siklikla digki akoliktir. Geg bagvuran (
90 giinden sonra) biliyer atrezili hastalarda karaciger hastaliina bagh asit, hepatosplenomegali gérilebilir. Eger
hastanin kliniginde kotllesme varsa enfeksiyon ya da metabolik hastalik altta yatan hastalik olabilir. ALP biliyer
obstriiksiyonu gdsterir. Birgok genetik ya da metabolik hastalik GGT nin yliksek ya da normal olmasina gore ayrilir.
GGT yuksekligi; Genelde kolestatik durumlarda (Biliyer atrezi ya da Allagille). Normal ya da dlsiik GGT; Safra asit
sentez defektleri, progresif familyal intrahepatik kolestaz, artrogriposis renal disfonksiyon kolestaz sendromu.
Protrombin zamani (PT) ve serum albumin seviyesi de karaciger sentez fonksiyonlarini gdsterir. K vitamini
parenteral uygulamasi kolestaza bagli vitamin K eksikligi iliskili PT uzamasini diizeltir, ancak karaciger sentez
bozukluguna bagl PT normale getirmez. Albumin yarilanma émr0 21 glindr, akut karaciger yetmezliginde normal
gbz(ikebilir. Abdominal usg tlim hastalara yapilmali (Koledok kisti, safra kesesi agenezisi, periportal ekojenite
artigl). Hepatobiliyer sintigrafi ,biliyer obstriksiyon ile ilgili dederli bilgi verir.Testin etkinligini arttirmak icin 5 glin
oncesinde fenobarbital (5 mg/kg/g) verilebilir. MRCP (MR kolanjiyopankreatografi)intra- ve ekstrahepatobiliyer
sistemi degerlendirmede kullanilabilir. T2-agirliki MR, GALD tanisinda ekstrahepatik dokularda, ornegin
pankreasta siderozise gdéstermede faydall. Intraoperatif kolanjiogram, biliyer atrezi tanisinda altin standartdir.
Cerrahi olarak eger kontrast safra agacini doldurup barsaga inmezse cerrahi olarak KASAI
(hepatoportoenterostomi) operasyonu yapilir. ERCP, yenidoganda kullanimi sinirli, uygun endoskopi yok.
Karaciger biyopsisi, laboratuvar ve gérintlleme ile tani konulamazsa ultrasonografi esliginde perkutan karaciger
biyopsisi onerilir.

NEONATAL KOLESTAZDA TURK NEONATOLOJi DERNEGI (TND) TEDAVI ONERILERI
Kolestazli hastada TND’nin parenteral ve enteral beslenme &nerileri

Uygun lipid soliisyonu segilmelidir. Ozellikle uzun stireli TPB'de (>21 gtin) lipid dozunun 1 g/kg/giin ile sinirlanmasi
ve balik yadi bazli emiilsiyonlarin (Omegaven) kullanilmasi dnerilmektedir. Glukoz sinirli verilmelidir, fazla veriimesi
hiperinstlinemiye ve karacigerde yag depolanmasina neden olur. Elektrolit, vitamin ve mineral diizeyleri yakin
izlenmeli, bakir ve manganez safra yolu ile atildigindan, TPB solisyonundan ¢ikariimalidir. Enteral beslenmeye
mumkun olan en erken donemde baglanmali ve tolere ettikge artirarak besin ihtiyacinin tamaminin enteral yoldan
almasi hedeflenmelidir.

Kolestazli hastada TND’nin vitamin Onerileri

K vitamini baslangi¢ dozu: Her glin veya glin asir 2,5-5 mg'dir, D vitamini, 25-OH vitamin D oral preparati, 3-5
mcg/kg/gtin verilmelidir, A vitamini, 5000-25000 iU/kg/giin énerilir, E vitamini, standart alfa tokoferol soliisyonu
veya jel formu kullanilabilir dozu 50 1U/kg/giindir.

Kolestazli hastada TND’nin ilag 6nerileri

Ursodeoksikolik asit (15-30 mg/kg/giin): Transaminazlarin, alkalen fosfataz veya direkt bilirubinin artisi durumunda
koleretik olarak etki eder ve kisa ddnemde biyokimyasal parametreleri diizeltir ancak uzun dénem etkileri bilinmiyor.
Fenobarbital (5 mg/kg/gtin): Sitokrom P-450 enzimini indlkler. Safra asitlerinden bagimsiz olarak safra akimini
artirir. Hepatobiliyer sintigrafinin etkinligini artirmada da kullanilir.,
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Rifampin (5-10 mg/kg/gin): Safra asitlerinin hepatositler tarafindan alinmasini engeller. Refrakter pruritiste
faydalidir. Eritromisin: Kullanimi konusunda fikir birligi yok, gastrointestinal motiliteyi artirarak ve oral beslenme
toleransini saglayarak PBIK'i 6nleyebilecegi bildirilmigtir.

OZET VE ONERILER

2 haftadan uzun slren tim sariliklar arastiriimali, 3 haftadan uzun slren sariliklar ileri arastirma gerekirir.
Arasgtirma igin esik deger direkt bilirubin degerinin 1 mg/dl izerinde olmasi ya da total bilirubin dederinin %20’sinden
yuksek olmasidir. Term bebeklerde siklikla biliyer atrezi ve neonatal hepatit izlenirken, pretermlerde parenteral
nutrisyon iligkili kolestaz daha sik izlenir. Kolestazi arastirirken 1. Adim, tedavi olabilir durumlari ayirdetmek (
sepsis, hipotiroidizm, dogumsal metabolik hastalik gibi).2. Adim, biliyer atrezi mutlaka diger tanilardan ayiredilmeli
ve mimkiinse 60 giinliikten dnce Kasai operasyonu gergeklesmeli. 3.AdiEslik edebilecek koagulopati gibi durumlar
arastinimaldir. GGT ylksekligi; genelde kolestatik durumlarda (Biliyer atrezi ya da Allagille). Normal ya da disuk
GGT; safra asit sentez defektleri, progresif familyal intrahepatik kolestaz 1 ve 2, artrogriposis renal disfonksiyon
kolestaz sendromunda izlenir. Hepatobiliyer sintigrafi, biliyer obstriiksiyonla ilgili bilgi verir fakat yalanci pozitiflik ve
negatiflik olabilece§i icin, biliyer atrezi tani ya da dislama tanisi i¢in kullanilamaz. Biliyer atrezide altin standart
intraoperatif kolanjiogramdir. Eger kolestaz etyolojisi bulunamazsa karaciger biyopsisi gerekir.
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COCUKLUK CAGINDA NON EPILEPTIK PAROKSISMAL OLAYLAR

RABIA TUTUNCU TOKER
BURSA SEHIR SAGLIK ARASTIRMA VE UYGULAMA MERKEZI

Paroksismal olaylar, tekrarlayici, ani baglayan ve ani sona eren epizodlardir. Epileptik ya da non epileptik olabilirler.
Non epileptik paroksismal olaylar gercek ndbetlere benzeyen yenidogan déneminden geng eriskin dénemine kadar
ortaya ¢ikabilen sik goriilen epizodlardir. Epilepsi tanisi koyarken ayirici tanida non epileptik paroksismal olaylarin
dustniimesi gerekmektedir. Cocukluk ¢caginda gorilen non epileptik paroksismal olaylari sdyle siralayabiliriz.

1. Yenidogan Donemi:

Jitterines; Genellikle ekstremitelerde distik amplitiid ve frekansli tremor seklinde gorliimektedir. Siklikla dis uyari
sonucu ortaya ¢ikar. Uyarinin azaltimasi ile tremor azalir. Nobetlerde gozlenen gozlerde fiksasyon veya deviasyon
hareketi yoktur. Jitterineste etkilenen ekstremite elle tutuldugunda olay sona ererken, nobetlerde ise etkisi yoktur.

Benign yenidogan uyku miyoklonisi: Uykuda g6z kapaginda seyirmeler, agiz cevresinde gekilmeler ve
ekstremitelerde Ozellikle uglarda atimlar goérilebilir. Uyku disinda gériimez. Genellikle term ya da terme yakin
bebeklerde ilk iki hafta icinde goriliir ve 6 aylik oldugunda kendiliginden kaybolur.

Hiperpleksiya (Kati infant Sendromu): Otozomal dominant gegis gdsteren nadir bir hastaliktir. Beyindeki inhibitdr
glisin reseptorlerinin immatir olmasi sonucu gevresel uyaranlara verilen asiri yanittir. Bebeklerde dogumdan kisa
sure sonra sesli gurultilerle ve dokunuldugunda kuvvetli sicrama cevabi g6zlenir. Tanida aile 6ykisu 6nemlidir.

2. Sit Cocuklugu ve Erken Cocukluk Donemi:

Benign Paroksismal Vertigo; Ataklar 1-2 yasinda baslar. Cocuk aniden panikler ve olay boyunca hareket etmek
istemez. Cocukta korku ifadesi, anneye tutunma, bulundugu yere oturma, diisme ve renkte beyazlasma goriilebilir.
Biling kaybi yoktur. Atak genellikle bir dakikadan az surer. Dizelme hizli ve tamdir.

Benign Paroksismal Tortikollis; Sttt gocuklugu doéneminde 2-8. aylar arasinda baglar. Ataklar genellikle birkag saat
surmekte nadiren bir iki gine uzamaktadir. Aralikli boyun bikmeyi takiben kendiliginden diizelme gorilir.

Katilma Nébetleri: 6 ay ile 5 yas arasinda ve %5 siklikta gorilmektedir. Klinik olarak siyanotik ve asiyanotik olarak
goraldr. Siyanotik katilma ndbeti sik gortlen tipidir. Bebek siddetle aglamaya bagladiginda solugu durur, siyanoz
olusur, hemen sonra da gtigstzlik ve biling kaybi olur. Atak kisa siirerse gocuk hemen agilir ve bu durumda epilepsi
ile karismaz. Eger uzun sirerse ¢ocukta tonik postur gelisip, kollarda veya ellerde titreme hareketi olabilir, gozler
yukari kayar ve bu durumda epilepsi n6beti ile karigabilir. Pallid (Soluk) katiima ndbetleri daha az gérilmektedir.
Cocuklarda aci veren olaylar sonrasinda ani hipotoni gelismekte, rengi solmakta ve biling kaybi olusmaktadir.
Bunun nedeni vagal yanit sonrasi gelisen bradikardidir. Cocuk kendine geldiginde genellikle uyumak istemektedir.
Anemik ¢ocuklarda olay daha siddetlidir. Olayin prognozu iyi olmakla birlikte yasin ilerlemesiyle ataklar sona erer.

Sandifer Sendromu; Gastro6zafagial Reflli ile beraber olan ya da olmayan ndbet ile karisan gézlerde deviasyon,
kol ve bacaklarda kasilma ve hatta opistotonus gibi olaylara neden olabilmektedir. Bu olaylar siklikla uykuda veya
postprandial olarak olmakta ve siklikla kusma eslik etmektedir.

Spasmus Mutans; bas sallama ve pandular nistagmus ile karakterizedir. En sik 4-12.aylar arasinda gérulir ve yas
ilerledikge ortadan kalkar. Ayirici tanida posterior fossa timdrleri de dlistinGimelidir.

Uyku Ter6ri: Erkek gocuklarda daha sik gériillir. Uykuya daldiktan yaklasik 2 saat sonra gocuk uykudan bagirarak
kalkar, gozlerini saskin bir sekilde acar, etrafindakileri tanimaz. Olay 5-15 dakika sUrebilecedi gibi bir saate de
uzayabilir. Sabah kalkinca olay hatirlanmaz.

Uyurgezerlik: Cocuk uykuda dolasirken genellikle oda igindeki esyalara g¢arpmaz, uyandirildiginda kisa bir
konfiizyon donemi olur. Atak uykuya daldiktan 1,5-2 saat sonra ortaya ¢ikar ve 5-20 dakika kadar strebilir. Fokal
ndbetler ile karigabilir. Ailesel yatkinlik belirgindir (%80).
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Kabus Bozuklugu: 3-6 yas aras siktir Kabus bireyin korkuyla uyanmasina yol agan uzun ve korkulu rlyalardir.
Cocuklar sabah olay! hatirlar.

3- Cocukluk Donemi:

Senkop: Gegici serebral hipoperfiizyon nedeniyle ani biling ve postural tonus kaybini takip eden spontan diizelme
olarak tariflenir. Cocukluk c¢aginda atonik ndbet ile en sik karisan durumdur. Sagdlikli ¢ocuklarda 6zellikle
addlesanlarda sik gorlur. Pediyatrik acillerin %1'ini olusturmaktadir. Tani klinik olarak konur. Mekanizmasi bir
heyecan veya tetikleyici bir bagka etkenle olusan vazovagal reflekstir. Ani vazomotor tonus kaybi, bunun sonucunda
hipotansiyon,bradikardi ve asistoli ile karakterizedir. Postiktal donem yoktur.

Tikler; Nobetler ile karigabilen tiklerin mutlaka motor komponentli fokal nobetten ayirici tanisinin yapilmasi gerekir.
Genellikle ani baglayan, bir veya birden fazla kas grubunu etkileyen, istemli olarak kisa slrede olsa kontrol
edilebilen hareketlerdir. En sik 5-10 yaslarinda gorUllr. Nobetler ile karisabilen tiklerin mutlaka motor komponentli
fokal nobetten ayirici tanisinin yapilmasi gerekir.

Hiperventilasyon Sendromu: Siklikla adélesan yasta ve kiz cocuklarinda gorilir. Normal gereksinim 6tesinde sik
soluk alma ve kan gazi oranlarini degistirerek alkaloza neden olmaktadir. Hiperventilasyon devam ederse biling
kaybi olusmaktadir.

Psikojenik nébetler: Genellikle adolesanlarda ve kizlarda gérilir. EEG degisikligi olmaksizin epilepsi nébetine
benzer, kaslima ve/veya cirpinmalar gérilebilir. Tani koymak zor olabilir. Yanhslikla epilepsi tanisi alabilirler.
Epileptik olmadiklari icinde antiepileptiklere yanit vermezler ve direngli epilepsilerin %10-30'u olusturdugu
bildiriimektedir. Bazi hastalarda ise epilepsi ve psikojenik nobet bir arada olabilir. Psikojenik ndbet sirasinda Video-
EEG kayitlari normaldir.

Sonug olarak non epileptik paroksismal olaylar epilepsi ile karigabilir .Ayrintili alinmig éyku énemlidir. Her yasta
gorilebilen bu olaylarda epilepsi ile ayirici tani da altin standart video EEG monitorizasyonudur.

Sunumun tam metnini igermektedir.
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OLGULARLA GOZ BULGULARINDAN KALITSAL METABOLIK HASTALIKLARA
GiDIS
DR. GAMZE UCAN GUNDUZ
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI GOZ HASTALIKLARI ANABILIM DALI

Cesitli metabolik hastaliklarin seyrinde g6z bulgulari gortlebilmektedir (1,2). Okuler tutulum gézin herhangi bir
kismini, gézdis| kaslari ve gérme yollariniigerebilir. Yenidogan uzmanlari, pediatristler ve oftalmologlarin metabolik
hastaliklarin g6z tutulumlarina hakim olmasi, 6zellikle géz bulgusu erken dénemde ortaya ¢ikan metabolik
hastaliklarin taninmasi agisindan énemlidir (2,3).

Okuler belirtilerin anormal metabolik Grlnlerin direkt toksik etkileri, enzimatik yollardaki bozukluklar ya da ener;ji
metabolizmasindaki yetersizlik nedeniyle ortaya giktigi distiniimektedir. Dogustan metabolizma hastaliklarinda
okiler anormallikler siklikla dogumdan cocukluga kadar olan dénemde baslamakla birlikte, baslangi¢ yasi
degisebilir (3). Goz anormallikleriyle ilgili baslica metabolik hastaliklar lipid, karbonhidrat, protein ve metal
metabolizmasi bozukluklarini igerir. G6z hareket bozukluklarini iceren metabolik hastaliklar ise lipid depo
hastaliklari, norotransmitter bozukluklari ve solunum zinciri bozukluklaridir.

Bazi hastalik gruplarinda tedavi mimkin oldugu igin erken tani 6nemlidir. Bu nedenle hastalik sirecinde g6z
bulgusu erken donemde ortaya cikan hastaliklari ve bu hastaliklardaki gdz tutulumlarini bilmek énem arz
etmektedir.

Goz, arastirma icin nispeten kolay erisilebilen ézel bir nérolojik organdir ve hekime objektif bilgiler verebilir.
Etkilenen ¢ocuklar klinik pratikte iki sekilde karsimiza gikabilirler: (a) Bilinen bir metabolik bozuklugu olan hastada,
hastaligin bilinen bir semptomu olarak bir oftaimolojik bulgu ortaya ¢ikabilir; (b) G6z bozuklugu ile bagvuran hastada
bir metabolik bozukluktan stiphelenilebilir (4).

ikinci durumda, baglangig yas! ve klinik seyir genellikle bozuklugun metabolik dogasina iligkin énemli ipuglari saglar.
Bazi anormallikler belirli bozukluklar icin o kadar tipiktir ki, yalnizca taniyr dogrulamak icin metabolik incelemeler
gereklidir. Ornegin, retinitis pigmentosa, siddetli kas zayifligi, hepatoseliller disfonksiyon, dismorfik yiiz ve nébetleri
olan bir hastada peroksizomal bir bozukluk olan Zellweger spektrum hastalik olasiligi artar. Ote yandan ilerleyici
gelisim geriligi ve katarakti olan bir cocukta hepatosplenomegali varligi, metabolik arastirmalarin lizozomal depo
bozukluguna yonelik olmasi gerektigini dlstndurir. Galaktozemideki katarakt gibi bazi hastaliklarda géz
anomalileri kolayca fark edilir. Peroksizomal bozukluklarda oldugu gibi bazi hastaliklarda ise, erken bebeklik
déneminde fundoskopik muayene normal olup, bozukluk elektroretinogram ve VEP ile anlasllir.

Metabolik hastaliklarin erken dénemlerinde gorllen géz bulgulari hastaligin tanisinda 6nemli rol oynayabilir.
Metabolik hastaliklardaki goz bulgulari ndrolojik semptomlar gibi genellikle géz disi bulgulara eslik eder. Ancak
onemli olan hangi okuler anormallikte altta yatan bir metabolik hastaliktan stipheleniimesi gerektiginin bilinmesidir.
Bu konugma kapsaminda dogustan gelen metabolizma hastaliklarinda gortlen okuler bulgular irdelenecek ve goze
carpan okuler bulgulari olan metabolik hastaliklara olgularla yer verilecektir.

1.1. Okuler motor belirtiler

Metabolik hastaliklarda g6z hareketi bozukluklarina yol agan mekanizmalar iyi anlagiimamistir. Lipid depo
hastaliklari (sfingolipidozlar), Gaucher hastaligi (beta-glukoserebrozidaz eksikligi) ve Niemann-Pick tip C (anormal
intraselliler kolesterol transportu) siklikla hastaligin erken doneminde istemli goz hareketlerinde bozukluk ile
karakterizedir.
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Gaucher tip 2 (akut tip) ve tip 3 (kronik tip)'te karakteristik okiler hareket bozuklugu, konjenital okiller motor
apraksiye benzer sekilde, 6zellikle istemli bakislarda horizontal bakista ilerleyici yetmezliktir (5). Yukari ve asag
g6z hareketleri siklikla korunmustur. Hastadan bir objeyi takip etmesi istendiginde kompensatuar olarak yatay
dlzlemde bas hareketleri gozlenir. Hastalardaki bas hareketleri muhtemelen bakislardaki degisiklikleri kompanse
etmek igin gelistirilmistir.

Noronopatik Gaucher hastaliginda bebeklik ve gocukluk doneminde siklikla norolojik belirtiler geligmistir.
Noronopatik Gaucher hastaliginin ilk nérolojik bulgusu siklikla supranikleer bakis felcidir (6). Niemann-Pick tip
C'de hastali§in erken donemlerinde vertikal sakkadlarda segici bir yavaslama olup bu durum istemli bakiglarin kaybi
ile devam eder, diger gbz hareketleri normaldir (7,8). Geg baslangigli GM2 gangliosidoz tip B'de bakis bozukluklari
daha az karakteristiktir. Birtakim hastalikta meydana gelen E vitamini eksikligi dissosiye oftalmopleji gibi ilerleyici
bakis kisitliligina neden olabilir (9). Mitokondriyal solunum zinciri bozukluklarinda progresif eksternal oftalmopleji
gorulebilir (10).

Okulojirik krizler, gozlerin sabit veya degisken slrekli konjuge yukari deviasyonu epizodlarindan olusan anormal
okiller hareketlerdir. Bu atak sirasinda hasta asagi veya herhangi baska bir yone bakamaz. Ozellikle néroleptik
ilaglarin yan etkisi olarak karsimiza ¢ikarken birgok bagka nedene de bagl olabilir. Tirozin hidroksilaz (11) ve
aromatik L-aminoasit dekarboksilaz eksikligi (12) gibi ndrotransmitter hastaliklarda okulojirik krizler gérulebilir.
Santral sinir sistemindeki biyojenik aminlerin sentezinde gorevli enzimlerin defekti nedeniyle beyinde dopamin
eksikligi meydana gelir. Semptomlarin baslangici erken donemdedir ve hastalik genellikle ilerleyici hipotoni ve
ekstrapiramidal hareket bozukluklari ile karakterizedir. Tani siklikla BOS'ta norotransmitterlerin ve metabolitierinin
kantitatif 6lcimine baglidir. Dogustan bakir metabolizmasi bozuklugu olan Wilson's hastaliginin ilk bulgusu
okulojirik kriz olabilir (13). Wilson’s hastaliginda ayrica yukari bakis felci ve akomodasyon kaybi da olabilir (14).

1.2. Kornea

Mukopolisakkaridozlarda kaba ytiz gérinimd, kalin cilt, organomegali, kemik degisiklikleri ve korneal bulaniklagma
gibi bazi klinik bulgular dokuda glikozaminoglikanlarin (mukopolisakkaritler, GAG'lar) birikimine bagli ortaya gikar.
Genel bir kural olarak asir dermatan siilfat ve keratan siilfat korneada birikir ve keratinositlerdeki birikim miktari
korneal bulaniklik diizeyi ile iligkilidir. Heparan silfatin bozulmus degradasyonu daha ¢ok santral sinir sistemi ve
retina ile iligkili belirtilere yol acar (15). Fabry hastaliginda slit-lamp muayenesinde kornea vertisillata (korneanin
merkezine yakin bir noktada perifere dogru yayilan sarmal seklinde gortinim) gériillir. Geng Fabry hastalarinda
korneal opasite diffiz bir haze seklinde olabilir (16). Korneal tutulumun kritik bir rol oynadigi metabolik
hastaliklardan birisi Wilson’s Hastaligr'dir (17). Kayser-Fleischer halkasinin (kornea dis kisminda halkasal bakir
birikimi) varli§i ancak slit-lamp muayenesi ile anlasilabilir. Diger karaciger yetmezligi nedenleri de halkaya yol
agabildigi icin halka gériinimii Wilson’s hastaligi igin patognomonik degildir. idrarda atilan bakir miktari ile Kayser-
Fleischer halkasi varligi arasinda baglanti yoktur.

Bobrek tutulumu ile giden sistemik bir hastalik olan sistinozis korneada kristalin-benzeri birikimlere neden olabilir
(18). Tirozinemi tip 2'de (sitozolik tirozin aminotransferaz eksikligi) fotofobi bagvuru semptomu olabilir, daha sonra
avug ve ayak tabaninda basmakla agrili olan hiperkeratotik deri lezyonlari fotofobiyi takip eder (19).

1.3. Lens

Lenste en sik gorulen anomali lensin opaklasmasi yani katarakttir. Lens dislokasyonu gibi diger anomaliler cok
daha az gérulur. Lens avaskUlerdir ve ihtiyaglarini humor akdzden saglar. Lenste metabolize olan glukozun buytk
kismi anaerobik glikolizden elde edilir. Lensteki total ATP’'nin %20-30'u sitrik asit yolundan elde edilir, glukozun ise
sadece %3'U sitrik asit siklusundan gecer (20). Polyol yolu iki enzimden olusur: aldoz rediktaz ve sorbitol
dehidrogenaz. Aldoz rediiktaz glukoz ve galaktoz gibi heksoz sekerleri polyol, sorbitol ve galaktilole indirger. Polyol
birikimi intraselltler sivi artigi ile lenste sisme, artmis membran gegirgenligi ve elektrolit anormalliklerine yol agarak
katarakta neden olur (21).

Kolesterol metabolizmasi lensin saydamligini korumasi icin 6nemlidir, ¢linkii lens membrani bilinen tim
membranlar icinde en ylksek kolesterol igerigine sahip olandir. Kolesterol biyosentezi bozukluklari (mevalonate
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kinase deficiency, Conradi-Hinermann syndrome, Smith-Lemli-Opitz syndrome) ve safra asidi sentezi bozuklugu
(cerebrotendinous xanthomatosis) kristalin lens opasiteleri ile iligkili olabilir (3).

Galaktoz metabolizmasinin ug bilinen hastaligi da galaktoz metaboliti galaktilolin lenste birikmesi sonucu katarakt
ile sonuglanabilir. Galaktilolin gegirgenligi olmamasi nedeniyle lensin igine su geger ve lensin temel yapisini bozar.
Galaktokinaz eksikliginde katarakt tek bulgu olabilir (22).

iskelet displazisi olan peroksizomal bozukluklar ve rhizomelic chondrodysplasia punctata ile varyantlar kataraktlia
iligkilidir. Otozomal resesif bir sendrom olan egzersiz iligkili laktik asidoz, mitokondriyal miyopati ve hipertrofik
kardiyomiyopatisi olan ve akraba olmayan alti ailedeki bazi gocuklarda konjenital katarakt bildirilmistir (23).

Lens dislokasyonu varliinda éncelikle Marfan sendromu ve homosistiniri arastirimalidir. Marfan sendromundaki
olasi mekanizma, lens kapsulinde mikrofibrillerde bozukluk olmasidir (24). Marfan sendromunda hastalarin
%70'inde lens dislokasyonu gortillir. Homosistintrideki lens subluksasyonu genellikle asagi dogrudur, Marfan
sendromunda ise yukari dogrudur. Ama her iki hastalikta da herhangi bir yone dogru olabilir. Eger tedavi ediimezse
homosistin(ri hastalarinin %90'inda ilerleyici ektopia lentis meydana gelir. Homosistiniride tromboembolik olay
riski artar ve cystathionine B-synthetase eksikligi nedeniyle homosistein ve metioninin kanda duzeyleri artmistir.
Lens dislokasyonu sulfit oksidaz eksikliginin erken bir bulgusu olabilir (25).

1.4. Retinal dejenerasyonlar

Hastalik sureci boyunca retina, makula ya da koroidin etkilendigi yaklasik 400 kalitsal hastalik vardir (3). Retinitis
pigmentozada (RP) ve iliskili retinal dejenerasyonlar retinanin fotoreseptdr hiicrelerinin dejenerasyonuna bagli
goérme kaybi meydana gelir. RP; ilerleyici gérme alani kaybi, gece korl(igli ve anormal ya da elde edilemeyen ERG
ile karakterize bir grup hastalia verilen ortak isimdir. Tipik RP’de rod fotoreseptérleri hastaligin erken dénemlerinde
konlardan daha siddetli bir sekilde tutulur. Log isikta gdrme bozuklugu ilk gérsel semptomdur ve retinadaki rodlarin
fonksiyon kaybina baglidir. Rod ve konlarin diffiiz kaybi korlige yol agar. Fotoreseptor hiicrelerin dejenerasyonunu
patofizyolojisi biyokimyasal olarak 3 gruba ayrilabilir.

Fotoreseptdr hiicrelerin primer biyokimyasal defekti
Retina pigment epitelinin primer biyokimyasal defekti
Fotoreseptorlerin veya retina pigment epitelinin genel bir metabolik kusura kargi 6zel duyarliligi (26)

RP'nin temel patofizyolojisi bilinmemekle birlikte, metabolik bozukluklarda RP'nin ortaya ¢ikmasi, anormal
metabolik Urlinler, sentetik yolaklardaki hatalar veya yetersiz enerji metabolizmasi tarafindan induklenebilecegini
distindirmektedir (27). Hasta RP ile geliyorsa ve metabolik bir bozukluktan stipheleniliyorsa, esas olarak lipid
metabolizmasi bozukluklari, lizozomal fonksiyon bozukluklari, mitokondriyal enerji metabolizmasindaki bozukluklar,
bakir metabolizmasi bozukluklari aragtiriimalidir.

Kiraz kirmizisi lekesinin ayirici tanisinda esas olarak lizozomal fonksiyon bozukluklari akla gelmelidir. Foveada
ganglion hicrelerinin olmamasi, beyaz hastalikli hiicrelerle ¢evrili kirmizi noktaya yol agar (3).

Retina dejenerasyonu ile iligkili bozukluklarin taninmasi ve tanimlanmasi ok zor olabilir. Hemen hemen tum
hastaliklar nérolojik tutulum gésterir. isitme kaybi ve/veya deri tutulumunun varligi ayirici tanida yardimer olabilir.
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Girat atrofisi, vicutta bulunan bir mitokondriyal enzim olan ornitin aminotransferaz (OAT) eksikliginden kaynaklanir.
OAT eksikliginde tm vicut sivilarinda neredeyse 10 ila 20 kat ornitin artigi gorlir. Farelerde OAT geninin
bozulmasi, retina pigment epitelinde erken morfolojik kusurlara neden olan yavas ilerleyen bir fotoreseptor
dejenerasyonuna neden olur (28). OAT eksikligi olan bu fare modelinde (OAT_/_), ornitin birikiminin normale
sinirlara getiriimesi retinal hasari onler ki; bu da ornitin birikiminin hastalik surecinde 6nemli bir rol oynadigini
gosterir (29).

1.5. Optik ndropati

Herediter optik atrofi, siklikla norodejeneratif sireclerin bir pargasi olarak ortaya gikar. Bu durumda nérolojik
bozukluklar igin kapsamli tetkikler yapilmalidir. Krabbe globoid hiicre [dkodistrofisinin (galaktosilseramid lipidozis)
seyrinde erken dénemde ortaya gikan optik atrofi ve kortikal kdrlik, bu bozuklugun ézelligi olan ciddi miyelin ve
oligodendroglia kaybinin dogrudan bir sonucudur (30). Optik atrofi erken ortaya ¢iksa da, genellikle nérolojik
bozulmanin gélgesinde kalir (31). Optik atrofi metakromatik I6kodistrofide de (arilstlfataz A eksikligi) sik gorllr ve
beyinde miyelin lipid, siilfatid birikimine bagh ciddi gérme bozukluguna neden olabilir. Mukopolisakkaridozlarda
optik atrofi, glokom, retina dejenerasyonu, optik sinir tutulumu, optik kanalda kalinlagsmis kemik tarafindan basi
veya hidrosefali ile olusur. 3-metilglutakonik asidin artan idrar atilimu ile iligkili bilateral erken bagslangicli optik atrofi,
bir néro-oftalmolojik sendrom olan Costeff optik atrofi sendromunun ayirt edici 6zelligi olarak kabul edilir (32).

Leber herediter optik néropatisi (LHON), akut veya subakut, bilateral merkezi gérme kaybi ve nihai optik atrofi ile
sonuglanan, mitokondriyal DNA mutasyonu yoluyla anneden kalitilan bir hastaliktir (33,34). LHON, retina ganglion
hicrelerinin ve optik sinirin dejenerasyonundan kaynaklanir. Adirlikli olarak geng yetiskin erkekleri etkiler.
Elektroretinogram ve elekiro-okllogram hastalarin ¢ogunda normaldir ve fotoreseptor ve i¢ niikleer tabaka
fonksiyonunun normal oldugunun géstergesidir. LHON hastalarindan alinan kiltiir hiicrelerinde ve sitoplazmik hibrit
hicrelerde mitokondriyal solunum zinciri islevinde kismi eksiklikler gozlenmistir (35). Bu veriler, mitokondriyal
hastaliklarin oksidatif fosforilasyon igin en biylk gereksinime sahip dokulari en siddetli sekilde etkiledigini
gostermektedir. Diger calismalardan, fotoreseptdrlerin, glikoliz tarafindan desteklenen i¢ retina néronlarindan gok
daha fazla oksijen tikettigi iyi bilinmektedir (36). Bu nedenle, LHON mutasyonlarina kargi ganglion hiicrelerinin
duyarlihgr ve fotoreseptorlerin direnci, birincil mtDNA mutasyonunun optik noropati icin yeterli olmadigini
dustndrtr (37). Optik sinir dejenerasyonunun olugsmasi igin gevresel faktorlerin de gerekli oldugu varsayilmaktadir
(38). X'e bagl Menkes hastaligina sahip erkek ¢ocuklarinda benekli retina pigment epiteli ve kivrimli damarlar ile
retina anormallikleri ve optik atrofi vardir (39).
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YENIDOGANDA iNDIREKT HIPERBILIRUBINEMIYE YAKLASIM

DOG. DR. IPEK GUNEY VARAL
BURSA YUKSEK iHTISAS EGITIM VE ARASTIRMA HASTANESI COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANA
BILIM DALI, NEONATOLOJI BILiM DALI

Sarilik: Bilirubinin deri ve mukozalarda birikimi sonucu deri ve skleralarin sari renkte goriilmesidir. Serum total
bilirubin dlzeyi ancak 5 mg/dl'yi astiginda sarilik gortlir. Fizyolojik ve patolojik sarilik ayirimi igin bebegin
gestasyon haftasl, postnatal yasi, risk faktorii ve serum total bilirubini (TB) saat olarak bilirubin nomograminda
degerlendirilmelidir.

Kernikterus, bilirubin toksisitesinin beyinde olusturdugu patolojik bulgulari tanimlayan bir terimdir. Lipofilik 6zelligi
nedeniyle konjuge olmamis serbest bilirubin (alblimine bagl olmayan veya gevsek olarak bagli olan bilirubin) kan-
beyin bariyerini gegebilir. En sik etkilenen bélgeler bazal ganglionlar, hipokampus, substantia nigra, gesiti kraniyal
sinirler; beyin sapi, 6zellikle ponsun retikller yapisi ve medulla spinalisin én boynuz hicreleridir. Hasarin tam
mekanizmasi bilinmemekle beraber nekroz ve apoptosis gelismektedir.

__Gelig;mi§ ulkelerde tahmini kernikterus sikligi 0.4-2.7/100.000; akut bilirubin ensefalpatisi (ABE) sikligi 1/10.000dir.
Ulkemizde yapilan calismada ABE sikli§i 13/5620 hastada (%0.23), yiksek sarilikli bebeklerin %3,6'sinda (13/361)
gorulmastar

Bilirubinin indikledigi nérolojik disfonksiyon (BIND): Hafif nérolojik bozukluklardan, akut bilirubin ensefalopatisi ve
post-ikterik sekelleri igine alan genis bir spekturumu kapsar. Klinik durum biling degisikligi, tonus-hareketler ve
beslenme-aglama durumuna gére 3 kategoride skorlanir (BIND skoru).

Akut Bilirubin Ensefalopatisi (ABE):
Baglangig (ilk 3-5 giin): ilk birkag giinde letarjik, hipotoniktir, emmesi zayiftr.

intermediate (1.haftanin sonu): ilk haftanin sonu stupor, hipertoni, tiz sesle aglama, ates ve konviilziyonlar gérilir.
Ates diensefalik tutulma ile ilgili olabilir. Retrokollis ve opistotonus gérilir. Moro refleksi kaybolur, apne, derin
stupor, koma ve 6llim olabilir. Rijidite, solunum diizensizligi ve pulmoner kanamalar terminal belirtilerdir.

ileri dénem (> 1 hafta): ilk haftanin sonunda, hipertoni geriler ve hastanin durumu iyilesiyor izlenimini verir, bu
bebeklerde daha sonra kronik ensefalopati bulgulari ortaya gikar. Kronik bulgular yaklasik 6 haftalik oldugunda
yerlesmeye baglar.

Kronik bilirubin ensefalopatisi (KBE): Hipotoni, motor gelisim geriligi. Kronik bulgular 1 yastan dnce goriimez. Klasik
sekel tetradi: ekstrapiramidal bozukluklar, yiiksek frekansli sensorinronal isitme kaybi, yukari bakis anormaligi,
dis minesi hipoplazisidir. Mental retardasyon da gortlebilir.

Sariligin Onlenmesi:
Birincil Koruma: Yeterli ve basarili emzirme

ikincil Koruma: Kan gruplarinin belirlenmesi (Gebe ABO, Rh) Klinik degerlendirme ve laboratuvar degerlendirmesi
(KG, DC, TKS, PY, total, indirekt bilirubin, G6PD diizeyi, retikiilosit, iRM, albiimin, serum elektrolitleri, idrar kiiltiird,
AFR, TFT, kolestaz incelemeleri).

Fizik muayene bebek tamamen ciplakken, aydinlik ortamda yapiimali. Sari gériinen tiim bebeklere ulusal tarama
yapilarak degerlendirimeli. Anne kan grubu bilinmiyorsa veya anne kan grubu 0 veya Rh (-) ise kordon kaninda
direkt Coombs testi, ABO ve Rh (D) kan grubuna bakilmalidir. Tarama taburculuk dncesi veya topuk kani aliminda
yapilmal.
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Bilirubin Olglim ydntemleri:
Kanda degerlendirme: Kimyasal ya da fotometrik yontemle.

Transkutan bilirubin (TcB) él¢lim: TcB 6lgiim cihazi cilt yizeyinden total serum veya plazma bilirubinini 6lger.TcB
> 12 mg/dl olan bebekler, ilk 24 saatte sariligin gérlldigi bebekler, tedavi karari verilen bebekler, fototerapi tedavisi
alan bebekler, bilirubin nomograminda TcB 75p astiginda vendz ile dogrulanmalidir.

End-Tidal Karbon Monoksit Olgiimii (ETCOc): Solunumdaki ETCOc dlgiilerek non invaziv olarak CO élgtimii yapilrr.
ETCOc artti§inda (>1.7ppm), artmis eritrosit yikimini gdsterir T.bil yiksekliginin nedeni hemoliz ya da konjugasyon
kaynakli oldugunu gésterir.

Risk Faktorleri: Taburcu dncesi STB/TcB diizeyi yiksek veya ylksek-orta riskte olanlar, diisiik GH (<38), anne st
ile beslenme, dzellikle iyi ememeyen kilo kaybi, ilk 24 saatte sarilik, hemolitik hastalik (izoimmiin, G6PD eksikligi),
daha once fototerapi almis kardes dykiisu, sefal hematom veya yaygin ekimoz, asya kokenli olmaktir.

Sariligin nedgnine yonelik 6zel degerlendirmeler: Ulkemiz G6PD eksikligi kusagindadir ve tilkemizde sikiigi %4-9
arasindadir. Ozellikle kan uyusmazli§i olmayan ama yiiksek bilirubin degerleri ile giden hastalarda akla gelmelidir.
Galaktozemili bebeklerin de ilk glnlerde indirekt hiperbilirubinemi ile seyredebilecegi unutulmamalidir.

Her yenidogan taburcu olmadan dnce ciddi hiperbilirubinemi gelisim riski igin degerlendiriimeli, risk degerlendirme
protokolleri olusturulmalidir. Bilirubin élgtimlerinin yani sira risk faktdrlerinin de belirlenerek nomogramlar tizerinde
persentili belirlenmelidir. Taburculuk dncesi alinan bilirubin dizeyi yiksek risk bolgesinde (>95 persantil) olan
yenidoganlar taburcu edilmemelidir. Taburculuk 24 saatten erken ise (erken taburculuk) 72. saatte, taburculuk 24-
48 saat arasinda ise 96. saatte, taburculuk 48-72 saatte ise 120. saatte kontrole gagirimalidir.

Uzamis sarilik: Term bebeklerde iki haftadan, preterm bebeklerde (¢ haftadan uzun siren sariliklar uzamis sarilik
olarak tanimlanir. Fizik muayene ve genel durumu iyi olan bebeklerde tetkik etmek igin 1 hafta daha beklenebilir.
Baslangig testleri yapiimalidir. ilk planda direkt, indirekt bilirubin tayini, anne-bebek kan grubu, direkt Coombs testi,
tam kan sayimi, periferik yayma, G6PD, tiroid fonksiyon testleri (TSH, sT4), idrar tetkiki, idrar kultird, idrarda
indirgen madde, karaciger enzim duzeyleri bakilabilir.

Sarilikli  bebeklerde kaginilmasi gereken ilaglar: Hiperbiliribinemili hastalarda sulfamidler, dikloksasilin,
sefoperazon ve seftriakson kullaniimasindan kaginiimalidir. Sulfisoksazol, indometasin, ibuprofen, salisilatlar, hatta
ampisilin de hizl verilirse bilirubinle albimine baglanma agisindan yarigmaya girer ve bu maddelerin varliginda
serumda serbest/bagl bilirubin orani artar. Ciddi hiperbilirubinemisi olan bebeklerde lipid solisyonlarinin 2 gr/kg
tizerinde verilmesi dnerilmemektedir.

Tedavi: Amag kernikterustan korumak ve bilirubini giivenli seviyeye indirmektir. Kernikterus bilirubine bagl olmayan
serbest bilirubin diizeyine ve kan beyin bariyerinin gegirgenligine baglidir. Gebelik haftasi kan beyin bariyerinin
gegcirgenligini etkiler. Ancak gebelik haftasi her zaman guvenilir degildir. Dogum agirhgi kullanmak daha giivenli
olabilir. Bilirubin nomogramlarinda tedavi siniri belirlenirken GH 235 hafta bebeklerde GH'na gore, daha kuguk
bebeklerde dogum agirligina gore foto ve exchange sinirlari belirlenmeli.
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Yenidoganda hemoliz kriterleri
ilk 24 saatte sarilik
2. Direkt Coombs testi (+) ve eslik eden laboratuvar bulgulari
a. Periferik yaymada hemoliz bulgulari
b. Retikllosit sayisinda yikseklik
¢. Hemoglobin ve hematokrit dlizeyinde dlisme
3. Artan STB duzeyi ile birlikte G6PD eksikligi
4. Bilirubin duizeyinde saatte> 0.2-0.5 mg/dl artis
5. FT’ye ragmen artan veya diismeyen STB

Fototerapi (FT): Fototerapi biliribini fotoizomerlerine donustirerek konjugasyona girmesini engeller. Geometrik
izomerizasyon (4Z,15E), yapisal izomerizasyon (Lumiriibinin) ve foto oksidasyon (kiiglk polar dipiroller)
mekanizmalari ile etki eder. Bu izomerler suda ¢oziindiklerinden kana gegerek albumine baglanarak tasinirlar ve
karacigerde konjugasyona gerek kalmadan atilirlar. Fototerapi etkinligini 1s1gin dalga boyu ve yogunlugu/giici,
Isiga maruz kalan vicut yizeyi ve bilirubin dizeyinde dlsus hizi belirler.

Etkin fototerapi: En etkin 151k mavi-yesil 151k olup dalga boyu 460-490 nm arasindadir. Kiiveze gelis agisi dik olmall.
(Etki %40 azaliyor). Mesafe Halojen (35-40cm), LED (15-20cm). Yatadi alliminyum folyo veya beyaz materyal ile
kaplamak da FT etkinligini artirir. Fototerapi sirasinda bebegin viicuduna herhangi bir krem, yag vs. surilmemelidir.
Bezi kiictik tutulmali ve 1g1ga maruz kalan viicut yizey alani artiriimaldir.FT etkinligini 1sik kaynagi (en etkin mavi
florasan veya LED isiklar), isik kaynadi ve bebek arasindaki mesafe ve 1s1ga maruz kalan yizey alani belirler.

Standart FT (15-30 pW/cm2/nm): TB foto sinirinin Gzerinde, hizli yikselme yok (0,5mg/dl/saat), kan degisim
sinirindan dustk (2.9 mg/dl), 6 saatlik tedavide en az 2 mg/dl azalma varsa tercih edilmeli.

Yodun FT (>30 yW/cm2/nm): Hizli yikseliyorsa, kan degisim sinirina yakinsa, standart FT e yanit yoksa total
bilirubin ayni yada artiyorsa tercih edilmeli.

Evde fototerapi: Serum bilirubin diizeyi FT sinirinda veya bu sinirin 2-3 mg/dl altinda ise evde FT verilebilir. Evde
FT vermek igin biliblanketler, fiberoptik FT kullanilir (etkinlik az). Hastane masraflarini azaltir, anne ile bebegin
ayrilmasini engeller ve emzirmeyi destekler. Bu nedenle tercih edilebilir.

Helioterapi: Giines 15131 glivenilir degildir ve giines yanigina sebep olabilir, tedavide dnerilmez.

Ne zaman sonlandiralim? Total serum bilirubini term ve risk faktori olmayan bebekte 13-14 mg/dI'nin altina
distuginde fototerapi baglama sinirinin 2-3 mg/dl altina dstiiglinde FT kesilir. Serum bilirubini konvansiyonel
fototerapi ile 24 saatte %20, yogun fototerapi ile %30 kadar diser.

Fototerapi komplikasyonlari: insensibl sivi kaybi, dehidratasyon, gaita kivaminda yumusama, eritemli cilt
dokiintisU, Retinal dejenerasyon, Hiperkalsiliri, hipokalsemi, Sik aglama, jitteriness (melatonini azaltarak, sirkadien
ritm bozulmasi), Bronz bebek, PDA (<1500gr yogun FT), uzun sireli ve yogun kullanimda oksidatif stres, lipid
peroksidasyonu,Riboflavin eksikligi, mortalite (500-750gr agresiv FT) gibi komplikasyonlari vardir.

Uzun dénem komplikasyonlari: immun baskilama, Th1/Th2 (astim, rinit, konjonktivit), melanositik arts, atipik neviis
olusumu, DNA hasari, malign melanom veya gocukluk ¢adi kanserler (?) Uzun dénem komplikasyonlar arasinda
saylabilir. Profilaktik FT kullanimi dnerilmemektedir!

Kan Degisimi: Serum bilirubin diizeyi yogun fototerapi ve IVIG tedavisine ragmen bebek igin belirlenen tedavi
esiklerine ulastiginda kan degisimi uygulanir. Amag kernikterus gelisimini engellemektir. Kan degisim sinirlari
bilirubin nomogramlarina gére belirlenir.

71



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Bilirubin/Albumin orani: Lipofilik 6zelligi nedeniyle konjiige olmamis serbest bilirubin (albumine bagdli olmayan) kan-
beyin bariyerini gegebilir. Aloumin diizeyleri dlistk oldugunda serbest bilirubin diizeyi artacagindan daha duglk
bilirubin diizeylerinde kernikterus gelisme riski vardir. Serum albumin diizeyi 3 gr/dI'nin altinda olmasi risktir.
Bebegin bulundugu risk kategorisine gore kan degisimi planlanmasi gereken bilirubin/albumin orani tablolarda
verilmistir. B/A orani tek basina kan degisimi karari vermek icin kullanilmaz ancak destekler.

Kan degisimi nasil yapilir? Sicak ortamda radyant isitici altinda yapilir. Bebek ag birakiimaz, gerekirse uygulama
oncesi mide nazogastrik sonda ile bosaltilir. Bebegin kollari ve bacaklari, islemi aksatmayacak sekilde stabilize
edilir. Bebek islem boyunca monitorize edilir ve kan degisimi 6ncesi, islem sirasinda ve sonrasinda yogun FT'ye
devam edilir. islem éncesi aileden mutlaka onam alinir.

Hangi kan grubu kullanalim? Kan uyusmazliklarinda kan degisimi sirasinda hangi kanin kullanilacagi tablolarda
verilmigtir. Kan grubu uyusmazliklarinda O eritrosit, AB plazma kullanilir. ABO uyusmazliklari haricinde plazma
yerine serum fizyolojik veya albumin eklenebilir. Subgrup uyusmazligi olan vakalarda uyusmazliga neden olan
antijen yonlinden negatif kan kullanilir. Tam kan kullanilacaksa taze tam kan olmalidir (<24 saatlik). Degisim
dogum odasinda yapilacaksa cross anne kani ile diger durumlarda bebek ile yapilir

Kan degisiminde hesaplama: Kan degisimi icin kullanilacak kan iginlanip filtrelenir. Kan isiticisinda veya oda
Isisinda isitilir. Hiperbilirubinemi tedavisinde cift hacimli kan degisimi yapilir. Term bebekte 2x80 ml/kg ile, preterm
bebekte 2x100 mi/kg ile degisim yani ¢ift hacimle yapilir. Cift hacimle bebek kaninin %85'i degistirilir. Total bilirubin
yaklasik %50 kadar duser. Kan degisim suresi 1-2 saattir. Bir seferde alinip verilecek kan miktar en fazla 5
mli/kg'dir. Kan basincinda ve dolayisiyla intrakranial basingta dalgalanmalarin engellenmesi icin kan degisim hizi 2
mi/kg/dak’nin Uzerine gikilmaz.

Kan degisimi dncesi ve sonrasl laboratuar testleri:

Degisim dncesi: TKS, periferik yayma, Coombs, total ve direkt bilirubin, kalsiyum, kan sekeri bakilir. G6PD, FKU
ve TSH taramas! icin kan alinir. Gerekiyorsa: idrar-kan aminoasitleri. Degisim sonrasi: T.Bil alinir. ikinci bir kan
degisimi ihtimaline karsi tekrar kan istemi yapilir (Kan merkezinde kan ayirtilir). 4 saat sonra bilirubin, Hct/Hb, Ca,
kan sekeri bakilir. Kan degisimi sirasinda rutin kalsiyum inflzyonu 6nerilmez. Kan degisimi sonrasi kullanilan
ilaglarin dozu tekrarlanir veya ilag diizeyleri monitorize edilir.

Kan dedisim komplikasyon:  Olim %1-12, apne, bradikardi, hipotansiyon, hipertansiyon, hipokalsemi,
hipo/hiperglisemi, hiperkalemi, trombositopeni, nétropeni, koagulopati, DIK, metabolik asidoz, vaskiiler spazm,
tromboz, emboli, beslenme intoleransi, iskemik hasar, NEK, omfalit, sepsis.

Farmakolojik Tedavi: Hiperbilirubinemi tedavisinde farmakolojik tedavi yontemleri kullaniimaz. IVIG tedavisi diginda
yenidodan sariiginda farmakolojik tedavi 6nerilmemektedir. IVIG yodun fototerapiye ragmen yikselen serum
bilirubin dizeyi, kan degisimi sinirina yakin (2-3 mg/dL) bilirubin duzeyi olan bebeklerde (0.5-1 gr/kg 2 saatte)
mimkiin olan en kisa siirede verilir, gerekirse 12 saat sonra tekrarlanir.

Ozel Durumlar:

ABO Uyusmazli§i: Direkt Coombs testi sadece 1/3' Unde pozitiftir. Yalanci negatif olabilir. Pozitif ya da negatif
olmasi hemolizin derecesini gbstermez. Hayatin ik 12-24 saatinde ortaya cikar (icterus precox). Annede anti-A
veya anti-B Ig G titresi >1/512 olmasi byik olasilik anlamli hiperbilirubinemi olacagini gésterir. Hb, Htc dlismeden
veya retikllosit artmadan da bilirubin gok yukselebilir.

Rh Uyusmazligi: Dogum 6ncesi 0 Rh (-) eritrosit suspansiyonu, AB plazma + 0 (-) eritrosit hazirlatilir. Dogar
dogmaz; yogun fototerapi baglanir, IVIG verilir. Eger kordon Hb <10 g/dl ve TB >6 mg/dl ise kan degisimi yapilir.
TB artis hizi da>0.5 mg/dl/st ise kan degisimi yapilir. Kordon Hb <10 g/dl ise anemi igin parsiyel ylkseltici kan
degisimi yapilir.

Eve Goturilecek Mesajlar: En 6nemli amacimiz ‘bilirubin toksisitesi'nden korumaktir. Erken taburculuk tehlikeli.
Annelere beslenme egitimi verilmeli. O ve Rh (-) annelerin bebek kan gruplari bilinmeli. Taburculuk éncesi riskli
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bebekleri belirlemeli. Taburculuk 6ncesi total bilirubin seviyeleri risk zonuna gore degerlendirilmeli, takip ve
beslenme plani belilenmeli. GH 235 hafta bebeklerde GH'na gore, daha kuglk bebeklerde dogum agirligina gore
foto ve exchange sinirlari belirlenmeli. Total bilirubin degeri kan degisim sinirina 3mg/dl yakinsa yada artis hizi
>0.5mg/dl ise yogun FT baglanmali. FT etkinligi icin 4-6 saat sonra kontrol bilirubin bakilmali. Total bilirubin degeri
FT esik sinirinin 3 mg/dl altina diglince FT stoplanarak 12-24 saat sonra rebaund bilirubin él¢ilir. Ensefalopati
bulgulari varsa ya da bilirubin kan degisim sinirindaysa KD yapilmali. Uzamig sarilik term 2 hafta, preterm 3 haftay
gecerse ancak klinik ve FM uygunsa 1 hafta daha geg tetkik edilebilir. AS sariiginda emzirmeye devam edilir,
gereginde FT ve anneye destek verilmelidir.
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GASTROENTEROLOJIDE AKILCI iLAG KULLANIMI

DR. HANIFE AYSEGUL ARSOY,
ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI, HEPATOLOJi VE BESLENME BILIM
DALI

Akiler llag Kullanimi (AIK)

AIK tanim, ilk defa 1985 yilinda Nairobi’ de WHO tarafindan yapilmistir. Kisilerin klinik bulgularina ve bireysel
ozelliklerine gére uygun ilaci, uygun siire ve dozda, en diisiik maliyetle ve kolayca saglayabilmeleridir. ilk olarak
Hollanda’da yeni bir klinik farmakoloji ve farmakoterapi egitim modeli planianmis ve bu model ile ilagla tedavi
maliyetlerinde belirgin bir azalma saglanmistir.

Akilci llag Kullaniminda Tani ve Tedavi Stireci

Asagida belirtilen basamaklar kapsar.

-Hastanin sorununun saptanmasi ve uygun taninin konmasi
-Tedavi ile hedeflerin belilenmesi

-ilacli veya ilagsiz, etkili ve giivenilir tedavinin tanimlanmasi
-Tedavinin uygunlugunun ve maliyetinin degerlendirimesi

-Hastaya tedavinin amaci, uygulama sekli, stresi, olasi yan etkiler ile ilgili bilgi ve uyarilarin verilmesi — hasta
uyumunun ve tedavi basarisinin 1 6nemlidir

-Eger ilacla tedavi uygulanacaksa uygun ilaglarin segimi
-Coklu ilag kullanimlarinda etkilesimlerin dngérilmesi

-Her bir ilag i¢in uygun dozun ve uygulama stresinin belilenmesi ve uygun regetenin yazilmasi gerekmektedir. Bu
asamada guncel tani ve tedavi kilavuzlari esas alinmalidir.

Tim sartlar sadlandiktan, tedavi karari verildikten sonra hasta ve hasta yakini tedavi hakkinda tekrar
bilgilendirilmelidir

Akilct ilag Kullaniminda Sorumluluk Sahibi Taraflar

Hekim, eczacli, hemsire, diger saglik personeli, hasta ve hasta yakini, Uretici, diizenleyici otorite, diger (fakiilteler,
diger egitim kurumlari, medya vb..)

Akilci llag Kullaniminda Hekimleri ilgilendiren Sorunlar

Akran destekli 6grenme modeli - meslektastan dgrenme, aligkanliklar, hasta baskisi, sosyo-kiiltirel faktorler,
zaman ve personel sikintisi, strekli egitimin eksik olmasi, sektor baskisi ve yasal faktorler olarak siralanabilir.

Akilci Olmayan ilag Kullanimi Sekilleri
Gerekmedigi halde ya da gereginden fazla gesit ilag kullaniimasi, goklu ilag kullanimi

ilaglarin gereksiz ve asiri kullanimi, kendi kendine ilag kullanma (recete ile verilmesi gereken ilaglarin regetesiz
kullanimi)

Yan etkiler konusunda bilgilendirme eksikligi
Klinik rehberlere uyumsuz, kanita dayanmayan tedavi segimi
Piyasaya yeni ¢ikan ilaglara agir egilim
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ilag kullaniminda 6zensiz davranilmasi (uygulama yolu, siire, doz)
Uygunsuz kisisel tedavilere bagvuruimasi

Gereksiz ve uygunsuz antibiyotik, vitamin, enjeksiyon

Bilingsiz gida takviyesi ve bitkisel Urtinlerin kullanimi

ilag-ilag etkilegimleri ve besin-ilag etkilesimlerinin g6z ardi edilmesi

Dinya genelinde regete edilen ilaglarin yarisindan fazlasinin uygun olmayan bigimde regete edildigi, hazirlandig
ya da satildi§i ve hastalarinda recete edildigi sekilde kullanmadidi bildirilmistir.

Akilei Olmayan ilag Kullanimi Sonuclari

Hastalarin tedaviye uyumunun azalmasina, hastaneye yatista, morbidite ve mortalitenin artmasina, ilag
etkilesimlerine, direng gelismesine, advers olay gortlme sikliginin artmasina, tedavi maliyetlerinin artmasina neden
olur.

Gastroenterolojide Akilci ilag Kullanimi

Cocuklarda gastrodzofagial reflii (GOR) ile gastrodzofagial reflii hastaliginin (GORH) ayirimi; gegekten medikal
tedavi gerekliligi ve kullanimi 6nemli bir konudur. Gastro6zofageal reflii; mide igeriginin yemek borusuna fizyolojik
gegisi olarak tanimlanir. Gastro6zofageal reflli hastaligi ciddi semptomlar veya komplikasyonlarla iliskili reflii olarak
tanimlanir.

Hem GOR hem de GORH'de yasam tarzi degisiklikleri birinci basamak tedavi olarak vurgulanirken, ilaglar yalnizca
GORH'li hastalar igin acikca endikedir.

GOR ve GORH birbirinden ayirt etmek, tiim pediatrik yas gruplarindaki hastalarda asit reflii yénetiminde en iyi
yontemleri uygulamak igin giderek daha 6nemli hale gelmektedir. Giinkii GORH'lii gocuklar ileri degerlendirme ve
tedaviden fayda gorebilirken; komplike olmayan fizyolojik reflilii cocuklarda konservatif dneriler tek gerekli olan
tedavi seklidir.

Cocuk gastroenterolojide akilci ilag kullaniminda dogru tani gok énemlidir. Bu nedenle ilag tedavisi 6ncesinde veya
ilag tedavisine yaniti yanitsiz/yetersiz olan olgularda ilag tedavisinde israrci olunmamali ve gastroenterolojide tani
araclarindan biri olan endoskopik girisimsel uygulamalar hastalarda geciktiriimeden yapilmalidir. Ayrica endoskopik
girisimler; gastrointestinal sistemde makroskopik bulgular ile tedavi seklini yonlendirdigi gibi, makroskopik belirgin
bulgular olmasa da patolojik sonuglariyla hastaligin tedavi yonetimini degistirebilmektedir.

Gastroenterolojide akilci ilag kullanimi igin vaka érnekleri....

DSO Tarafindan Akilci ilag Kullaniminin Tesvik Edilmesi igin Onerilen 12 Temel Miidahale

1. ilag kullanim politikalarini koordine edecek ve bunlarin etkilerini izleyecek kurum

2. Egitim, denetim ve karar alma streglerinin desteklenmesine yonelik Klinik Tani ve Tedavi Rehberlerinden
yararlanma

3. Ik secenek tedavileri esas alan temel ilaglar listesi olusturma

4. Bolgelerde ve hastanelerde ilag ve tedavi kurullari kurma

5. Mezuniyet dncesi mufredat programinda probleme dayali farmakoterapi egitimi vermeyi saglama

6. Bir gereklilik olarak hizmet igi strekli tip egitimleri dizenlenmesi

7. Kurumsal gercevede izleme, denetim ve geri bildirim sistemlerinin gelistiriimesi

8. llaglar konusunda ba§imsiz (tarafsiz bilgi) bilgi kaynaklarini kullanma

9. Kamuoyunun ilaglar hakkinda egitiimesi

10. Etik olmayan mali girisimlerden kaginiimasi

11. Uygun ve zorunlu duzenlemeleri hayata gegirme

12. llaglarin ve personellerin mevcudiyetini givence altina almaya yonelik yeterli devlet harcamalarinin
saglanmasi
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HANGI EKG’DE DIKKATLI OLMALIYIM?

FAHRETTIN UYSAL
ULUDAG UNIVERSITESI TiP FAKULTES]

Cocuklarda gogus agrisi, carpinti ve senkop, gerek acile gerekse ¢ocuk polikliniklere en sik bagvuru nedenleri
arasinda yer alir. Yine acile gelmis kritik hastalarda ritim bozuklugunun dislanmasi son derece énemlidir. Tim bu
semptomlarin degerlendirimesinde EKG olmazsa olmazdir ve mutlaka bu hastalarin hepsinde dogru tani agisindan
dogru yorumlanmalidir. Sporcu ¢ocuklarda da lisans éncesi mutlaka EKG gériilmelidir.

Elektrokardiyografiyi dogru yorumlayabilmek cocuk doktorlarinin en zorlandigi konulardan biridir. Bu konuda her
ne kadar bilgi sahibi olunsa da EKG ¢ok kolay unutulur. Bu sunumda 6zellikle unutulmamasi ve atlaniimamasi
gereken EKG 6rnekleri vakalar esliginde anlatilacaktir.

Vaka-1; Gégus adrisi ile bagvuran 10 yasinda hasta
Vaka-2; Carpinti ile acile gelen 12 yasinda hasta
Vaka-3; Senkop ile poliklinige gelen 8 yasinda hasta
Vaka-4; Suur kaybi ile gelen 14 yasinda hasta
Vaka-5; Sporcu lisans! icin bagvuran 12 yasinda hasta

Vaka-6; Bradikardisi saptanan 4 gunlik hasta
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OLGULARLA KALP BULGULARINDAN KALITSAL METABOLIK HASTALIKLARA
GIDIS
FAHRETTIN UYSAL
ULUDAG UNIVERSITESI TiP FAKULTESI

Kalitsal metabolik hastaliklar (KMH) genellikle multiorgan tutulumu ile seyreden ve temel olarak
karbonhidrat, protein ve yaglarin yapim ve yikimindaki defektlere bagh ortaya ¢ikan heterojen bir
hastalik grubudur. Cogu otozomal resesiftir ancak bir kismi X’e bagh ve otozomal dominant kalitim
ozelligi gosterebilir. Yenidogan déneminden eriskin doneme kadar bulgu verebilir. Tlrkiye gibi akraba
evliliginin yaygin olarak gorildiigu Glkelerde 6zellikle birden ¢ok sistemi ilgilendiren bulgular varliginda
her yas grubunda KMH akilda tutulmalidir. Bu sunumda 6zellikle kalp bulgulari ile gelen hastalarda
KMH’ye yaklasim olgular lzerinden 6rneklerle tartisilacaktir.

Kalitsal metabolik hastaliklarinda kardiyak bulgular kardiyomiyopatiler, kalp ritim bozukluklari, kapak
tutulumu ve konjenital yapisal kalp hastaliklari seklinde kendini gosterebilirler. Ancak bazi hastalarda
birden fazla kardiyak tutulum ayni anda gorilebilir. Kardiyak tutulum; yag asidi oksidasyon defekti
veya Pompe hastaligi gibi hastaliklarda KMH’nin temel klinik bulgusunu olustururken glikojen depo
veya mukopolisakkaridoz gibi hastaliklarda multisistem tutulumunun minor bir komponenti de olabilir.
Mitokondriyopatilerde ise bazen tek organ tutulumu kalp olabilmektedir. Tim bu nedenlerle KMH’de
kardiyak degerlendirme 6nemli bir yer tutar ve klinik tani acisindan 6nemli ipuclari saglar.

Patofizyolojide temelde 3 mekanizma s6z konusudur:
1. Enerji Gretiminin bozulmasi; enzim eksikligi, molekil transportunun bozulmasi veya organel
disfonksiyonu (6rn; mitokondriyopatiler)
2. Kardiyak miyositlerin enzim eksiligi nedeni ile depolanan bir madde ile infiltre edilmesi ve
bunun sonucunda disfonksiyon gelismesi
3. Araci metabolitlerin birikmesi sonucu hiicrelerde toksik etki ile beraber apoptozis
indiklenmesi
Hastalarda klinik bulgular genellikle non-spesifiktir ve dispne, bllylime geriligi, hepatomegali, 6dem,
patolojik Gftirim, kalp yetersizligi ve hatta ani 6limle karsimiza cikabilir. Bu semptomlar hastalardaki
kardiyak tutulumun vyerine gore degiskenlik gosterir. Kardiyak tutulumun tipi ve derecesi
elektrokardiyografi ve ekokardiyografi ile mutlaka belirlenmelidir. Ayni sekilde izlemde ve tedaviye
yanitin degerlendirilmesinde de ekokardiyografi temel gérintileme teknigidir.

Tedavide akut ve kronik olmak tzere iki bolimde hastalar degerlendirilmelidir. Akut tedavide 6zellikle
hayati tehdit edici ritim bozukluklarinin hizla tedavisi, akut kalp yetersizligi durumunda gerekli inotrop
desteginin ve uygun vazodilator tedavilerin saglanmasi ana amag¢ olmalidir. Ancak bazi KMH’lerde
kardiyak komplikasyonlar konvansiyonel tedaviye direncli olabilir. Ornegin primer karnitin eksikliginde
inotrop ve diliretiklere cevap oldukga sinirlidir ve bu hastalarda L- Karnitin ile dramatik olarak hastalarin
klinigi diizelmektedir. Uzun donem tedavide altta yatan hastaligin tedavisi ve uygun enzim replasmanlari
(Orn; Pompe ve Arderson-Fabry hastaligi gibi) ile iyi sonuclar alinabilir. Ozellikle organik asidemilerde
karaciger transplantasyonu ile kard
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BUYUME EGRILERI: NE ZAMAN ENDiSELENMELI?

DR. OMER TARIM
ULUDAG UNIVERSITESI

Neden énemli?

Saglik gostergesi

Normal biyiyen ¢ocuk genellikle sagliklidir.

Saglikli cocuk genellikle normal hizda bayir.

Bliylime egrisinde boy ve agirlik birlikte degerlendirimelidir.

Nerede oldugunuz degil, oraya nasil geldiginiz 6nemlidir.

Hastaliga Ozel Bilyiime Egrileri

Turner sendromu

Noonan sendromu

Down sendromu

Akondroplazi

Prader Willi sendromu

Marfan sendromu

‘Catch-up’ ve ‘Catch-down’

Bebek iri veya kiiglik dogabilir; 2-3 yil icinde genetik hedefine uygun persentile yerlesebilir.

Catch-up: Yakalama
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Catch-down: Yavaslama

Ongbriilen Boy Hatali Olabilir

Bayley Pinneau yonteminin varsayimi:

Children who are accelerated in physical maturity tend to grow with exceptional vigor.
(Fiziksel olgunlasmasi hizianmig ¢ocuklar olagantst bir glcle biylime egilimi gdsterir.)

Bu varsayima gore kemik yasinin ileri olmasi final boy agisindan olumludur. Bunun dogru olmadigini birgok hastalikla
ilgili klinik deneyimlerimizden biliyoruz.

Bayley-Pinneau yonteminin olasi hatalari

Kemik yasi yanlis degerlendirilebilir.

Ongérii tablolari sadece el filmine gére hazilanmistir ve diger kemikleri hesaba katmaz.
Boy 6lgimu hatali olabilir.

Blyume slreci hastaliklar, kazalar, diyet ve hormonal gevrenin degisiminden etkilenebilir.

Bayley Pinneau ydntemi normal ve ileri KY igin iyimser dngorlye; geri KY igin de kétimser 6ngoriye neden olur.
Alternatif olarak mevcut boy TY degil, KY a gore isaretlenir ve ileriye projekte edilirse daha gergekei bir dngori
saglayabilir.

~ Growth Chart for Tarkish Chibren (2-18 years)
Growth Chart for Turkish Children (18 years) _ — h Chart 1

(A)6 yasinda kiz hasta, boy 130,5 cm, KY 7, OB 183,3 cm. KY'a gdre boy 97 persentildedir ve
(A) 9 yasinda erkek hasta, boy 155,9 cm, KY 11, OB: 203.3 cm. Boy KY'a gore projekte edilen boy 174.2 cm dir.
isaretlenirse 97 persentildedir ve projekte edilen 97 persentil boyu 187.9 em dir. (B)12 yasinda kiz hasta, boy 125,8 cm, KY 10, OB 143,9 cm. KY'a gére boy 3 persentikledir ve
(B) 10 yasinda erkek hasta, boy 116,9 cm, KY 8. OB:154,6 cm. Boy KY'a gore projekte edilen boy 152 cm dir
isaretlenirse 3 persentildedirve projekte edilen 3 persentil boyu 164,5 cm dir.

Relatif Agirlik
Relatif agirlik: ~ Gercek agirhik X100
ideal agirlik (boya gore)
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Waterlow kriterleri:

90-110: normal

110-120: fazla kilolu
120-140: obes
>140: morbid obes
Malnutrisyon
<90 Hafif
<80 Orta
<70 Agir

Relatif Agirlik

it

&

CEDD: Cocuk Endokrinoloji ve Diyabet Dernegi

18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Asagidaki adresten elektronik ortamda antropometrik degerlendirme yapilabilir.

https://www.ceddcozum.com

Kaynaklar

1. Tanm O, Lifshitz F. Worrisome growth patterns. International Pediatrics.9:181-188, 1994.

2. Lifshitz F, Tarim O. Nutritional dwarfing. Current Problems in Pediatrics. 23:322-336, 1993.

3. Tanim O. Height predictions by Bayley-Pinneau method may misguide pediatric endocrinologists. Turk J Pediatr.

2013 Sep-Oct;55(5):485-92.

4. Tanm O. Accuracy of Height Prediction by Bayley Pinneau Method. J Pediatri Endocrinol. 2016; 1(1):1002.

5. Darendeliler F et al. Growth curves for Turkish Girls with Turner Syndrome: Results of the Turkish Turner Syndrome
Study Group. J Clin Res Pediatr Endocrinol. 2015 Sep 5;7(3):183-91.
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SISTEMIK JUVENIL iDYOPATIK ARTRIT

AYBUKE GUNALP, FATIH HASLAK, OZGUR KASAPCOPUR )
ISTANBUL UNIVERSITESI-CERRAHPASA, CERRAHPASA TIP FAKULTESI, COCUK ROMATOLOJI BILIM DALI

Jiivenil idyopatik artrit (JIA) tanili hastalarin yaklagik %10-20’sini sistemik JIA alt grubu olusturdugu sdylenmekle
beraber Asya Ulkelerinde bu oranin %40’lara varacak sekilde Avrupa ve Kuzey Amerika'ya gore belirgin yuksek
oldugu bilinmektedir. Her iki cinsiyette esit siklikta gériilmekte olup cinsiyet baskinli§i gostermemektedir.

Etkilenen cocuklar siklikla 4 yas alti olmakla birlikte hastalik herhangi bir yasta da gorulebilmekte, erigkin Still
hastaliginin pediatrik formu olarak tanimlanmaktadir. ILAR siniflamasina gére sistemik baslangigl JiA'da tani
kriterleri; en az 2 hafta siiren ates ve artrite ek olarak tipik dokiinti, yaygin sistemik lenfadenopati, karaciger ve
dalagin bliylimesi veya serozit (perikardit, plevrit (plevral veya perikardiyal efiizyon), peritonit) tablolarindan en az
birinin varligidir.

Sistemik JIA diger alt gruplardan farkli olarak tekrarlayan ates, dokiintii, serdzit, organomegali ve lenfadenopati gibi
sistemik bulgularla seyreden, cinsiyet farkliligi géstermeyen ve otoantikorlar ve HLA molekillleri patogenezde yer
almazken IL-1 ve IL-6'nin temel rol oynadigi, cocukluk ¢caginda en yogun yangisal stirecin gozlendigi otoenflamatuvar
kékenli poligenik bir hastaliktir.

One cikan eklem disi ézellikler, otoantikorlarin olmamasi, HLA alelleri ile zayif iliski ve aktif hastalik ddneminde dogal
immUn yanitin baskinligina isaret eden proinflamatuar sitokinlerde artis gibi 6zelliklerden yola cikilarak sistemik
juvenil idyopatik artritin klasik otoimmiin hastaliklara kiyasla otoinflamatuvar sendromlarla daha fazla benzerlik
gosteren ayri bir hastalik oldugu diisiiniilmektedir. Ayrica klinik ve laboratuvar gézlemler SJIA patogenezinde IL-6,
IL-1 ve IL-18'in majér rol oynadigi, TNF'in ise katkisinin sinirli olduguna isaret etmektedir. SJiA'daki tipik ates
piklerinde IL-6'nin dolasimdaki ve sinovyal sividaki konsantrasyonunun belirgin sekilde yukseldigi gosteriimis olup,
ates piklerinin eklem tutulumunun derecesi ve trombosit sayisi ile iligkili oldugu distntimektedir. Ayrica IL-6'nin agiri
uretimi mikrositik anemi dahil eklem digi belirtileri ve biytume geriligine gerekge olarak gésterilebilir.[50] Bu bilgileri
destekler sekilde sistemik JIA tedavisinde IL-6 reseptérii karsiti monoklonal antikor olan Tosilizumab’in hastalik
aktivitesini dlizeltebildigi ortaya konmustur.

Sistemik JiA'da degisken bir seyir mevcut olup hastalik monosiklik, polisiklik ve persistan seyir olmak tizere 3 farkli
sekilde strer. Hastalarin yaklasik yarisinda hastalik, monosiklik veya relapslarin ardindan remisyon dénemleri ile
seyreden aralikli bir seyir gosterebilmektedir. Bu formlarda artrit ates ataklarina eslik edebilir ancak sistemik 6zellikler
kontrol edildiginde ortadan kalkar. Monosiklik ve intermittan seyirde uzun donem izlemde hastalik gidisati genellikle
iyidir. Hastalarin diger yarisinda araliksiz bir seyir g6zlenebilir ve tamaminda olmamakla beraber cogu vakada eklem
disi belirtiler gerilese de kronik artrit uzun vadeli en biylk sorun olmaya devam etmektedir. Bu araliksiz hastalik seyri
muhtemelen jivenil idyopatik artritin en siddetli alt tipidir ve belirgin eklem yikimina ve ciddi sakatlida yol acabilir.

Hastaligin en belirgin dzellikleri 39,5 dereceye varabilen, tipik olarak giinde iki kez, sabah ve aksam pik yapip normale
donen tekrarlayan yiksek ates ve viicudun herhangi bir béliminde cogunlukla gévde ve proksimal ekstremiteleri
tutan atesli dénemlerde belirginlesen, atesin diismesi ile beraber kendiliginden sénen kasintisiz, somon rengi, ortasi
soluk, bir santimetreden kigik makUlopapuler dokintidur. Doékintller lokal travma ile (Koebner isareti)
belirginlesebilir. Tipik olarak kasintisiz olsa da dzellikle blylik ¢ocuklarda kasinti gzlenebilir ve dokuntuler drtiker ile
karistinilabilir. Ates pikleri hastaligin baslangic dénemlerinde tipik olmayabilir, tedavi bagladiktan sonra da
karakteristik ates pikleri gorulebilir. Yorgunluk, irritabilite, uykuya egilim, karin ve kas agrilari gibi diger sistemik
bulgular genellikle atesin yikselme doneminde gorulur ve atesin dusmesi ile kaybolur. Hastaligin bir diger onemli
bulgusu serdzittir. Plevral ve perikard en sik tutulan serdz zarlar olup steroide iyi cevap verir.
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Artrit eslik ederse siklikla simetrik ve poliartrit seklinde olup bazen hastalik baglangicinda mevcut olmayabilir ve daha
sonra gelisebilir. Eklem tutulumu herhangi bir dagilim ve sayi gosterebilir; el bilekleri, dizler, ayak bilekleri, eller, kalca
eklemi, servikal omurga ve temporomandibular eklemler etkilenebilir. Oligoartikiiler ve poliartikiiler JIA dan farkli
olarak sistemik baslangicli JIA'nin artriti kalgalarda baslayabilir ve cogunlukla bilateraldir, hizli ve destriiktif gidislidir.
Eklem tutulumunun ciddiyeti hastadan hastaya degismektedir. Bazi hastalar eklem bulgulari agisindan tedavi ile
kolaylikla remisyona sokulurken, bazi hastalarda ilerleyici, tedaviye direncli persistan ve sekel birakan bir seyir
izlemektedir. Kronik gidigli Sistemik JIA da mikrognati ve servikal omurga fiizyonu geligebilir.

Hastalik icin tani koydurucu bir test yoktur. Tani klinik bulgulara dayanilarak konulur. Sistemik JiA'li hastalarda
laboratuar bulgularinda; hafif hipokromik mikrositik anemi, l6kositoz, trombositoz, hipoalbuminemi, akut faz
reaktanlarinda ve transaminaz degerlerinde ylikseklik saptanabilir.[34] Diger alttiplerrden farkli olarak belirgin CRP
yiksekligi SUIA igin tipiktir.[51] interlokin-1 benzeri sitokinlerden etkilenen inflamatuar parametreler (IL-18, MRP 8,
MRP 14, S100A12) hastalik aktivitesi ve tedavi cevabinin degerlendirimesinde yardimci olmaktadir.

Hastalarda normositik-normokrom ya da mikrositik-hipokrom karakterde kronik hastalik anemisi gorulebilmekle
beraber mikrositik anemi yaygindir. Aneminin nedeni IL-6'nin eritropoez (izerindeki etkileriyle agiklanmistir. Sistemik
baslangigli JIA'li hastalarin hemen hemen tamaminda ANA ve RF negatiftir.

Sistemik JIA'nin en yikici, ciddi mortalite ve morbiditeye neden olabilip hayati tehdit eden ve hizla taninmasi gereken
komplikasyonu sekonder bir hemofagositoz tablosu olan Makrofaj Aktivasyon Sendromu’dur. Hastalarin yaklasik %5-
8'inde gorlimekte oldugu sbylense de subklinik ve hafif seyirli vakalarla beraber bu oranin %30-40'a ulagabildigine
isaret eden calismalar mevcuttur. Makrofaj Aktivasyon Sendromu tablosunda klinik olarak baslangigta paradoksal bir
iyilesme ve semptomlarda gerileme gdzlenebilse de ardindan aralikli olan atesin persistan bir hal almasi,
organomegalilerin belirginlesmesi, genel durumda ilerleyici kétilesme ve biling bulanikliginin gelismesi ile kendini
gostermektedir. Bu siddetli inflamatuar reaksiyon belirtileri kontrolstiz ve disfonksiyonel immiin reaksiyon nedeniyle
T hucreleri ve makrofajlarin surekli aktivasyonuna bagli olarak ‘sitokin firtinasi’ denilen proinflamatuar sitokinlerin
yogun ve kontrolsiiz hipersekresyonundan kaynaklanmaktadir.

Sedimentasyon hizi klinikle uyumsuz bir sekilde hipofibrinojenemiye bagl olarak hizla diiser. Tipik olarak artmig
karaciger enzimleri, laktat dehidrojenaz (LDH), trigliseridler ve ciddi hiperferritinemiye hipoalbliminemi ve hiponatremi
eslik eder. Hastalarin yaklasik Ugte birinde letarji, irritabilite, disoryantasyon, bas agrisi, nébetler, hatta komaya
varabilen santral sinir sitemi disfonksiyonu tabloya eglik edebilir. Ciddi olgularda renal, pulmoner ve kardiyak
tutulumun eslik ettigi multiorgan yetmezIigi tablosuna varabilir.

Kemik iligi aspirasyonu ve doku biyopsilerinde hemofagositoz yapan hiicrelerin gosterilmesi tanisal olsa da hastalarin
%40 kadarinin doku 6rneklerinde belirgin bir hemofagositoz gdsterilemez, bu nedenle tani konulabilmesi icin sart
degildir. Tani laboratuvar ve klinik bulgulara dayanilarak konulur. 2016 yilinda pek gok romatoloji dernegi (Avrupa
Romatizma ile Savas Dernegdi, Amerikan Romatoloji Birligi, PRINTO) bir araya gelerek MAS siniflama kriterleri
olusturmuslardir. Bu kriterlere gore hastanin MAS olarak siniflandirilabilmesi igin; 684 ng/ml'nin tizerindeki ferritin
degderine eslik eden iki tane destekleyici laboratuvar kriterinin varlii gerekmektedir. Bu destekleyici kriterler;
Trombosit sayisi<181x109/L, Aspartat Aminotransferaz>48 U/L, Trigliserid>156mg/dl, Fibrinojen<360mg/dl olarak
tanimlanmustir.

Sistemik JIA hastalik aktivasyonunun MAS'tan ayrimasi tedavi agisindan énem arz etmektedir. Bu amagla, yeni
yayinlanmig bir calismada ferritin/sedimentasyon oraninin 21,5 ve iizerinde olmasinin sistemik JiA iliskili MAS'|
hastalik aktivasyonundan ayirmada kullanilabilecek bir belirte¢ oldugu bildirilmigtir.

Makrofaj Aktivasyon Sendromu tanisinin erken konulmasi ve uygun tedavisi hayati 6neme haizdir.[35] MAS tedavisi
icin gesitli protokoller 6nerilmis olsa da hentiz higbiri izerinde genis bir goris birligi saglanamamistir. Genel olarak
tani konulur konulmaz hastaya ytksek doz metilprednizolon baglanmasi 6nerilmekte olup siklosporin tedavisinin de
MAS bulgularinin baskilanmasinda oldukga etkin oldugunu bildiren birgok ¢alisma vardir.

Sistemik JIA'nin ayirici tanisinda akilda tutulmasi gereken diger klinik tablolar; enfeksiyonlar (septisemi, bakteriyel
endokardit, bruselloz, tifo atesi, leishmaniasis, viral enfeksiyonlar), maligniteler (I6semi, lenfoma, néroblastoma), akut
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romatizmal ates, bag doku hastaliklari, Kawasaki hastaligi, Castleman hastalidi ve otoinflamatuar hastaliklar seklinde
siralanabilir. Hastalik baglangicinda sJiA'nin Kawasaki'den ayirt edilmesi giig olabilir ancak birgok ortak klinik ve
laboratuvar 0zellik olsa da uzamis ates ve artrit sJIA igin daha spesifiktir.

SJIA'nin olasi komplikasyonlari osteopeni, osteoporoz, biyime geriligi, eroziv artrit ve amiloidoz tablolarini
icermektedir. Hastalarda aktif hastalija bagli inflamasyon, kortikosteroid tedavisi, uzamis immobilizasyon,
malnutrisyon, endokrinolojik anormallikler ve artmis sitokin diizeylerine bagl olarak biyime gelisme geriligi ve
osteoporoz gortlebilmektedir. Ancak aktif hastaligin kontrol altina alinmasi ve remisyonu ile normal buyime
yakalanabilir. Nadiren sistemik JIA'ya sekonder olarak gelisen AA tipi amiloidoz hastaligin dnemli
komplikasyonlarindan birisidir. Hastaligin bilinirliginin artmasi ve tedavi segeneklerinin gesitlenmesi nedeniyle artik
amiloidoz gortimesi ok nadir olmakla beraber Amerika’da daha az gortimesine karsin, Avrupa’da %5 oranda
gorulebilecegi bildirilmistir.

Sistemik JIA tedavisi oldukca zorlu bir siiregtir. Hastaligin bagslangig tedavisinde kortikosteroidler kullanilabilir.
Ardindan ise tedaviye uzun etkili ajanlardan metotreksat eklenebilir. Metotreksat ve steroid yanitsiz olgularda biyolojik
ilaclar hizla tedaviye eklenmelidir. Sistemik JIA tedavisinde etkinlikle kullanilan biyolojik ilaglar anakinra,
kanakunimab ve tosilizumabtir. Biyolojik tedavilerle birlikte hastaligin gidisi oldukca iyidir.
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COCUK ACIL VE YOGUN BAKIM UNITESINDE SIK KARSILASILAN RiTiM
BOZUKLUKLARI

DOG. DR. FAHRETTIN UYSAL

Cocuklarda gerek acilde gerek yogun bakim Unitelerinde (YBU) karsilagilan ritim bozukluklari hayati tehdit edebilen
ve ¢ok hizli taninip ¢ok hizli tedavi edilmesi gereken durumlardandir. Bu ritim bozukluklarinin bazen kendisi bagvuru
ve yatis nedeni olabilirken bazilari ise yogun bakim (nitelerinde yatan hastalarda sik karsilagilan hipoksiye, elektrolit
dengesizliklerine ve kullanilan ilaglara bagli da karsimiza ¢ikabilmektedir. Bu sunumda gocuk acil ve YBU'de sik
karsilagilan ritim bozukluklarinin tanisi ve bunlara yaklasim, vakalar iizerinden anlatilacaktr.

Tasikardiye yaklasim

Gerek acil gerekse de YBU'lerinde tasikardi en sik karsilagilan durumlardan biridir. Bu hastalarda gerek alttan yatan
neden (enfeksiyon, anemi gibi) gerekse de ajitasyon ve adri durumlarinda tasikardi olagan bir durumdur ancak bu
hastalarda bu tasikardinin siniis mi yoksa baska bir tasikardi olup olmadigi hizla belirlenmelidir.

Genel olarak tasikardiler dar ve genis QRS, diizenli ve dlizensiz olarak siniflandiriimaktadir. Her biri igin ayri 6rnekler
sunumda verilmistir. Bazi durumlarda siniis tasikardisini ayirt etmek gercekten zor olabilmektedir. Ozellikle
monitorden takip edilen ritimlerde bu bagli basina bir sorundur. Bu nedenle bu hastalarda tagikardi ayirici tanisi igin
en 6nemli ve ilk basamak 12- kanal EKG ¢ekilmesidir. Monitor ile aritmilerin tipine karar verebilmek dogru degildir ve
yanlig sonuglara yol agabilir.

Dar QRS tasikardilerde dncelikle sinus veya supraventrikuler tagikardiler (SVT) dustnulmelidir. Sinds tasikardisinin
ayirimi igin bazen adenozin iV yapilmasi ¢ok degerlidir ve yine unutulmamasi gereken en énemli durumlardan biri
de adenozin yapilirken 12- kanal EKG'nin kaydinin alinmasidir. Bu sayede ayirici tanida ¢ok degerli bulgular elde
edilebilmektedir.

Genis QRS tasikardiler ise aksi ispat edilene kadar ventrikiiler tasikardi (VT) kabul edilmelidir.

Tani ister SVT ister VT olsun tedavide en 6nemli unsur hemodinamidir. Hemodinamik parametreler bozulmus ise acil
kardiyoversiyon (senkronize) yapilmalidir. Hemodinami stabil ise ilk tercih ilag adenozindir ve hizla damar yolunda
cok hizli bir sekilde yapilmalidir. Eger tanimiz VT ise bu hastalarda lidokain veya amiodaron inflizyonu verilebilir. Bu
noktada bilinmesi gerek en dnemli durum ise amiodaron inflizyonunun yavas verilmesidir (mimkinse 1 saat).
Unutulmamalidir ki amiodaron oldukca toksiktir ve inflizyon sirasinda hastalarin 6nemli bir kisminda ilag iligkili
kardiyak kollapsa neden olmaktadir. Onemli bir diger nokta da bu ilacin acil serviste dedil mutlaka YBU'de
verilmesidir.

Bradikardiye yaklagsim

Bradikardi uyanik durumda iken kalp hizinin yasa gére belirlenen degerlerin altinda olmasidir. En sik nedenler; vagal
tonusu arttiracak nedenler (6rn; aspirasyon gibi), kullanilan ilaclar, derin sedasyon, kafa ici basing artisi sendromu
(KIBAS), uygunsuz kateterizasyondur (6rn; santral kateter pozisyonunun yanlig olmast). Agir hipoksemi, hipotansiyon
ve metabolik asidoz; sinis nod disfonksiyonu, AV nod disfonksiyonu veya ventrikller ileti gecikmesi yaparak
bradikardiye yol agabilecedi unutulmamalidir. Yine bu hastalarda intoksikasyon da mutlaka akilda tutulmahdir.

Bu hastalarda temel yaklagim, hemodinami durumuna gére olmaldir. Perflizyon bozuklugu veya sok varliginda acil
medikal tedavi gerekir. Bu hastalarda kardiyopulmoner resUsitasyon, atropin, adrenalin uygulamalari, uygun
durumlarda gegici pacemaker takilmasi acilen gerekebilir. Hemodinami stabil hastalarda ise mutlaka 12- kanal EKG
cekilmelidir ve AV blok varligi degerlendirilmelidir.
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MASTOSITOZ'LARDA DERi BULGULARI

YAKUP CANITEZ ) )
DOG. DR. BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI, COCUK ALERJi BILiM DALI

Mastositoz

Mastositoz basta deri ve kemik iligi olmak lizere karaciger, dalak ve lenf digumleri gibi gesitli organ ve dokularda MH
artisi ve MH'lerde anormal yiizey reseptor ekspresyonu ile karakterize bir hastaliktir.

Mastositozlar; izole deri tutulumuyla seyreden kutandz mastositoz ve birden fazla organin tutulumuyla seyreden
sistemik mastositoz olarak iki grupta degerlendirilir.

Cocukluk ¢agi mastositozu, en sik izole deri lezyonlari seklinde kutanéz mastositoz olarak karsimiza ¢ikarken,
sistemik mastositoz cocukluk ¢aginda oldukga nadir gorulUr. Erigkinlerde klinik seyir, yavas seyirli indolent sistemik
mastositozdan kotl seyirli mast hiicreli 16semi, mast hiicreli sarkoma kadar degiskenlik gosterebilir. Hastalar siklikla
yiksek triptaz diizeyleri, flushing, karin agrisi, ishal, kas agrilari, osteoporoz, hipotansif ataklar ve néropsikiyatrik
rahatsizliklar ile bagvurabilirler.

Siniflama

Mastositoz, en son 2016'da giincellenmis Diinya Saglik Orgiitii siniflanmasina gére Kutandz mastositoz, sistemik
mastositoz ve mast hicreli sarkom olmak Uzere 3 grupta incelenmektedir (tablo-1). Kutandz mastositoz;
makulopapdler tip, diffliz kutandz mastositoz ve derinin soliter mastositomasi (kutanéz mastositoma) olarak 3 alt
gruba ayrilir.

Tablo-1: Mastositoz siniflamasi

1. Kutandz mastositoz
a. Makiilopapiiler tip (Urtikerya pigmentoza)
b. Diffiz kutanéz mastositoz
c.  Derinin soliter mastositomasi (kutandz mastositoma)
2. Sistemik mastositoz
a. Indolent (Yavas ilerleyen) sistemik mastositoz
b. Smoldering (icin icin yanan) sistemik mastositoz
c. Hematolojik bir hastalikla beraber olan sistemik mastositoz
d. Agresif sistemik mastositoz
e. Mast hicreli [dsemi
3. Mast hiicreli sarkom

Kutandz mastositoz

Kutandz mastositoz hastalarinin ¢ogu izole deri lezyonlari ile bagvururlar ve bu lezyonlar genellikle kagintilidir.
Sistemik semptomlarin gérilme orani gok disiktiir. Soguk-sicak su, egzersiz veya mekanik tetikleyici faktdrler
lezyonlarin kizarmasina neden olabilir. Deri lezyonlarinda hafif basing veya kasima ile 5-15 dakika igerisinde sislik
velveya kizariklik (lezyonun (rtikerimsi, hafif billéz hale dénismesi) gdzlenmesine “Darier isareti” denilir ve
mastositoz i¢in anlamli bir bulgudur. Lezyonsuz deride bu reaksiyon gézlenmez. Nadiren hastalarda klinik tabloya
atopik hastaliklar eglik edebilir.
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Kutandz mastositoz 3 alt grup altinda incelenmektedir;

a- Makiilopapiiler kutandz mastositoz (Urtikerya pigmentoza)
-Polimorfik form
-Monomorfik form

b- Diffuiz kutandz mastositoz

c- Derinin soliter mastositomu (Kutandz mastositoma)

Onceki yillarda kutandz mastositozun daha nadi[ bir alt grubu olarak degerlendirilen “Telangiectasia macularis
erupiva perstans(TMEP)”, 2016 Dinya Saglik Orgliti mastositoz siniflandirmasindan itibaren makulopapler
kutandz mastositoz iginde degerlendirilmeye baslanmistir.

Cocuklukta baslayan kutandéz mastositozlu hastalardaki deri lezyonlari eriskinlerdekinden  daha
heterojendir. Kutandz mastositozun 3 alt formunun tlimi (MakUlopapiler kutandz mastositoz, diffiz kutandz
mastositoz ve kutandz mastositoma) gézlemlenebilir.

Mastositozlu gocuk hastalar genellikle kutandz mastositoz seklinde karsimiza gikar ve nadiren sistemik mastositoz
gorulur. Cocuklarda sistemik mastositoz varsa, ¢ogunlukla “Indolent sistemik mastositoz” olarak teshis edilir. Bu
nedenle, gocuklarda mastositoz genelde benign bir hastalik olarak ortaya gikar.

Makiilopapiiler kutandz mastositoz (Urtikerya pigmentoza): Cocuklarda en sik gériilen mastositoz formudur. Yiiz,
gbvde, sacli deri ve ekstremitelerde yerlesik, nispeten diizgin sinirli, farkli boyut (1-2 cm) ve renklerde
makulopapuler / plak / nodil / bazen de bll ile karakterize goklu lezyonlar seklinde karsimiza gikabilir.
Makulopapller kutanéz mastositoz, son yillarda lezyon morfolojisine gore iki alt gruba ayriimaktadir. Benzer boyut
ve sekle sahip ¢ok sayida kiiglik makilopapller lezyonlari olan hastalar monomorfik MPKM, sekil ve boyut
acisindan heterojenite gosteren diizensiz, daha biyik lezyonlara sahip olan hastalar polimorfik MPKM olarak
degderlendirilir. Bu iki alt grubun daha ¢ok géruldikleri yaslar (cocukluk ¢adi/erigkin yas) ve prognozlari birbirinden
biraz farkl olup, lezyon boyutlari kiiglik olan monomorfik formunda serum triptaz seviyeleri genellikle biraz daha
yuksek seyredebilirken, polimorfik formunda ise genellikle daha dustk seyredebilir.

Polimorfik makulopapiiler kutanéz mastositoz: Sekil, boyut ve dagilim agisindan lezyonlarin zamanla degiskenlik
gosterdigi siklikla gocuklarda karsilagilan formdur. Bu formda deride farkli ¢aplarda (polimorfik), karakteristik, daha
biylik boyutlarda kahverengi lezyonlar gérillir. Serum triptaz seviyeleri genellikle normaldir. Genis ve birlesik deri
lezyonlarina sahip hastalarin serum triptaz seviyeleri hastaligin ilk dénemlerinde ylksek seyretse de zamanla
azalma egilimindedir. Polimorfik form MPKM genellikle iyi prognozla seyreder ve zamanla hastalarin gogunda deri
lezyonlarl tamamiyla geriler, cogunlukla adolesan veya eriskin yasta kaybolur.

Monomorfik makiilopapliler kutan6z mastositoz: Kuglk ve yuvarlak lezyonlar boyut ve sekil bakimindan birbirine
benzerdir. Cocuklarda olgularin dnemli bir kisminda deri bulgulari zamanla geriler ve kaybolur (en ge¢ adolesan
veya eriskin yasa dek), ancak bir kisminda deri bulgulari zamanla gerileme egiliminde degildir. Hastalar polimorfik
forma gore biraz daha ylksek serum triptaz seviyelerine sahip olabilifler. Bu formdaki gocuk hastalar, erigkin
dénemde devam etme ve sistemik mastositoz gelisimi agisindan polimorfik forma nazaran biraz daha kétl bir
prognoza sahip olabilirler. Ayrica erigkinlikte baslayan sistemik mastositoz hastali§i ve kutanéz tutulumu olan
hastalarin cogu, karakteristik kiglk, yuvarlak, kahverengi veya kirmizi monomorfik lezyonlarla bagvururlar.
Lezyonlarin sayisi, 10' dan az lezyondan, ok sayida ve tum deriye yayilabilen yogunluga kadar degisebilir, hastalar
arasinda bayuk farkliliklar gésterir ve lezyon sayilari, serum triptaz seviyesinin yani sira sistemik tutulumun derecesi
ile de iligkili olabilir.

Makulopapdler lezyonlarin polimorfik veya monomorfik formlarina uymayan atipik nadir varyantlari da vardir,
ornegin daha 6nce ksantelazmoid kutanéz mastositoz olarak adlandirilan sari sert lezyonlu bir varyant bu duruma
ornek gosterilebilir. Bu atipik nadir varyantlarin genellikle normal triptaz seviyeleri ve iyi bir klinik seyir gosterdigi,
deri lezyonlarinin geg ergenlik (14-16 yas) doneminde diizeldigi bildirilmektedir.
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Diffiz kutan6z mastositoz (yaygin deri mastositozu): Cocukluk ¢agi kutandz mastositozlarinin sadece %1-3’ inl
olustururken, eriskin ddnemde daha sik goérilen bir formdur. Hastalik, cocukluk ¢agindan eriskin déneme kadar
devam etmekte ve hastalarin kronik semptom kontrolli i¢in uzun sireli tedavilere ihtiyag duyma olasiliklari gok
yiiksektir. TUm viicut derisi ve kafa derisi en ¢ok etkilenen bolgelerdir. Yaygin deri mastositozu dogumda (konjenital
ve neonatal olarak) veya erken bebeklik doneminde de gérilebilir. Hastalarda deri ve sagli deriyi tutabilen sari-
turuncu renkte subkutan nodller veya yaygin billerden olusan lezyonlar gdzlenir. Deride nodil ve billler (erozyone
ve kabuklari patlamis genis biiller) basvuru semptomlari olabilecegi gibi nodiller bazen hemorajik de olabilir. Deri
zamanla kosele gibi yaygin sekilde kalinlagabilir, eriskin donemde hiperpigmentasyon ve dermografizm kalici
olabilir. Hastaligin bu formunda artmig MH mediyatorlerinin aracilik ettigi ishal, hipotansiyon, hipovolemik sok,
anemi, lenfadenopati, organomegali gibi sistemik semptom ve bulgular daha sik gézlenebilir. Cocukluk yaslarda
baslayan kutandz mastositoz olgulari iginde diffiiz kutandz mastositoz olgulari eriskin yasta devam etme ve sistemik
mastositoza donusgme oranlari en yiiksek olan gruptur.

Derinin soliter mastositomu (Kutanéz mastositoma): Genellikle izole, MPKM' ye benzeyen ancak ¢api daha biylk
boyutlara ulasabilen bir veya birka¢ kabarik nodiler tarzda lezyon olarak kargimiza cikar. Genellikle
mastositomanin seyri iyi huyludur ve ergenlikten 6nce kendiliginden gerileme egilimi gosterir. En son dnerilere gore
kutanGz mastositoma terimi, tice kadar olan lezyon varliginda kullanilabilir. Bu nitelikteki dért veya daha fazla lezyon
bulundugunda, MPKM tanisi konulur. Mastositoma lezyonlari genellikle adélesan yaslarda veya gocukluk ¢agindan
sonra geriler ve kaybolur. Serum triptaz seviyeleri cogu zaman normal seviyelerdedir. Nodiler lezyonlar mekanik
bir travmaya maruz kalirsa flushing ve hipotansiyon gibi sistemik semptomlara neden olabileceginden 6zel olarak
dikkat edilmelidir.

Telangiectasia macularis eruptiva perstans: Telangiectasia macularis eruptiva perstans, deride MH birikiminden
kaynaklanan bir kutan6z mastositoz seklidir. Deri mastositozunun en az gorilen sekli oimakla birlikte cocuklarda
nadirdir. Lezyonlar kirmizi veya kahverengi zeminli telanjiektazik makuller ile karakterizedir ve MPKM ile birlikte
bulunabilir. Bu kasintili lezyonlar zamanla kalicidir ve deri yizeyinin herhangi bir yerinde bulunabilir. Genellikle
hasta hem kutan6z hem de sistemik agidan asemptomatiktir, ancak bazen serum triptaz seviyeleri ile korele oldugu
gosterilen gastrointestinal, kas-iskelet sistemi veya pulmoner sistemlerin tutulumuyla birlikte altta yatan sistemik
mastositoz seklinde goriilebilir. Telangiectasia macularis eruptiva perstans neredeyse sadece erigkinleri etkiler. iyi
huylu bir seyir izler ve tedavisi semptomatiktir. Diinya Saglik Orgiitii 2016 mastositoz siniflandirmasi, TMEP' ten
kutandz mastositozun ayri bir formu olarak bahsetmemektedir, bu siniflandirma sisteminde MPKM kategorisinde
degderlendirilmistir.

Kutan6z mastositoz olgularinda klinik seyir

Genel olarak kutandz mastositoz hastalarinin yaklasik Ugte ikisi gocukluk ¢aginda tani alir. Kutanéz mastositozlu
gocuklarin yaklasik %80’ inde deri bulgulari ilk 2 yasta baglar. Mastositozlu tim ¢ocuk ve eriskin hastalarin %80'
inden fazlasi kutanoz lezyonlarla basvurur, ancak bunlarin makroskopik ve mikroskobik 6zelliklerinin yani sira
lokalizasyonlari ve dagiimlari bir hastadan digerine biyik odlgude farklik gdsterebilir. Bazi hastalarda deri
lezyonlari yenidogan déneminde de gorlebilir. Cocukluk ¢aginda kutanéz mastositoz blylik oranda benign bir
tablodur, olgularin gogunlugunda adolesan veya erigkin yasa dek deri bulgulari gerileyerek kaybolur. Tani yasi
daha ileri olan gocuk hastalarin daha uzun stre semptomatik kaldigi, daha geg remisyona girdigi ya da hastaligin
eriskin donemde surdigi dustnulmektedir. Erigkin yasta tani almak, sistemik mastositoz gelisme veya birlikte
goérulme riskini artirirken, gocukluk gaginda kutan6z mastositoz tanisi alan hastalarda ig organ tutulumu ve sistemik
hastalik riski ¢cok daha duglktir. Kutanéz mastositozun siresi ve prognozu hakkinda literatiirde sinirli veri
meveuttur. ilk 2 yagta tani alan 15 pediatrik kutandz mastositoz hastasinin 20 yillik takip verilerinin sunuldugu bir
calismada, hastalarin % 67' sinde tam iyilesme gdzlenmisken, 20 yilin sonunda higbir hastada sistemik mastositoza
ilerleme g6zlenmemistir. Mastositoz klinik seyrinin genis kapsamli literatir taramasinin yapildigi bir meta-analizde
cocukluk gaginda tani almig MPKM ve mastositoma hastalarinin her bir yeni yas icinde tam iyilesme oranlari
sirastyla %1,9 ve %10 olarak bulunmusken, diffiz kutanéz mastositoz hastalarinin gézden gegirilen higbir
galismada tam iyilesme kaniti gdstermedigi belirtilmistir. Yiizotuziic mastositoz hastasinin degerlendirildigi
retrospektif bir kohort galismasinda ise 10 yillik takipten sonra aktif hastalik bulgulari gosteren mastositoma ve
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cocukluk cagi MPKM hastalarinin oranlari sirasiyla %17,8 ve %21,1 e azalmis iken diffliz kutanéz mastositoz ve
erigkin tip MPKM hastalarinda iyilesme gbzlenmemistir. Literatlrde son on yilda gocukluk gagi kutandz mastositozlu
secilmis hasta gruplarinda yapilan calismalarda sistemik mastositoz gelisimi saptanan hastalarin orani %0,9-4,8
araliginda bildirilmektedir ve bu rakamlar daha énceki bilgilere gére biraz daha yliksektir. Ayrica iki ayri ¢calismada
%12,5-35,42' e varan daha yuksek oranlar da bildirilmistir. Bu verilerin bagka galismalar ile desteklenmeye ihtiyaci
vardir, 6zellikle periferik kanda c-KIT D816V mutasyonunun tanimlanmasi veya son yillarda tanisal testlerde
kaydedilen ilerlemelerden vb. kaynaklanabilecegdi dustnulmektedir.

Cocuklukta baglayan mastositoz ile eriskin yasta bagslayan mastositoz arasinda belirgin farkhliklar mevcuttur.
Erigkin yasta baslayan mastositoz ve gocuklukta baslayan mastositozun genel 6zellikleri tablo-2" de verilmistir.

Tablo-2: Cocukluk cadinda baslayan mastositoz ve erigkin yasta baglayan mastositozun genel olarak goriilen
ozellikleri

Parametre Cocukluk cag mastositozu Eriskin yasta baslayan mastositoz

Mastositozun en sik gorilen formu | Kutandz mastositoz Indolent (yavas ilerleyen) sistemik
mastositoz

Hastaligin tipik seyri Gegici Kronik

Anafilaksi sikligi %<10 %50

Triptaz seviyesi <20 pg/L >20 pg/L

KIT mutasyonu Ekzon 8, 9, 11 veya 17 veya yok | Ekzon 17, en sik KIT D816V

E)?rrrl]ulezyonlarlnln en sik gorulen Makulopapler Makulopaptler

Makuloga_puler lezyonlarin tipik Polimorfik Monomorfik

morfolojisi

lt\)/lakulopapuler lezyonlarin tipik Genis Kiigiik

oyutu

(’;Aa%ﬁﬁlr?‘?apmer lezyonlarin tipik Govde, bas, ekstremiteler Uyluk, gévde

Sistemik mastositoz

Sistemik Mastositoz, kutandz mastositozun aksine, MHAS' tan ayirici tani gerektiren ve genellikle kemik iligi, dalak,
karaciger ve gastrointestinal sistemi igeren goklu organ tutulumulari ile karakterizedir. Sistemik mastositoz tanisi,
ilk olarak 2001 yilinda Diinya Saglik Orgiitii tarafindan tanimlanan ve en son 2016 yilinda Diinya Saglik Orgiiti
nce glincellenen kriterlere gére konulabilir (tablo-3). Sistemik mastositoz tanisi igin hastada en az 1 majér ve 1
mindr kriter veya 3 mindr kriter olmasi gerekir. Hastalar ishal, senkop veya nefes darligi gibi semptomlarin yani sira
tekrarlayan akut anafilaktik reaksiyonlar, flushing, agiklanamayan kaginti ataklari, kemik agrisi ve 6zellikle erigkin
donemde daha sik goriilmekle birlikte osteoporoz ile de gelebilirler. Morfin, vankomisin gibi ilaglarla, genel anestezi
veya ari sokmalari ile gorllen anafilaksi Oykuleri olan hastalarda sistemik mastositoz agisindan ayrintili
degerlendirme yapilmalidir.
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Tablo-3: Sistemik Mastositoz Tani Kriterleri®

A.  Major kriterler

1. Kemik iligi ve / veya diger ekstrakiitandz doku/organ kesitlerinde tespit edilen multifokal, yogun 15’ den
fazla mast hicre infiltratlari

B. Minor kriterler

1. Kemik iligi veya diger ekstrakitan6z doku/organ kesitlerinde mast hicrelerinin >% 25" inin i§ seklinde
immatr ve atopik morfolojiye sahip olmasi

2. Kemik iligi, kan veya diger ekstrakutanoz organlarda c-KIT D816 V mutasyonunun saptanmasi

3. Kemik iligi, kan veya diger ekstrakltanoz organlardaki mast hiicreleri, normal mast hicre belirteclerine
ek olarak CD2 ve / veya CD25 eksprese etmesi

4. Serum total triptazinin stirekli olarak >20 ng / mL olmasi (iliskili bir klonal miyeloid hastalik yoksa)

"Sistemik mastositoz tanisl icin hastada en az 1 majér ve 1 mindr kriter veya 3 mindr kriter olmasi gerekir.

Cocuklarda sistemik mastositoz tani kriterleri erigkinlerdeki ile aynidir. Sistemik mastositoz gocuklarda erigkinlere
gére nadiren gériiliir. Sistemik mastositoz, en son 2016’ da giincellenmis Diinya Saglik Orgiitii siniflanmasina gore
5 ayri alt baglikta siniflandinimigtir (tablo-1). Sistemik mastositozun formlari arasinda, “Indolent (yavas ilerleyen)
sistemik mastositoz” en yaygin olanidir. Genellikle iyi bir prognoz, stabil ve yavas ilerleyen bir klinik tablo ile
karakterizedir. “Hematolojik bir hastalikla beraber olan sistemik mastositoz” adindan da anlagilacag Uzere,
muhtemelen tlm hematolojik neoplazi formlarina eslik edebilen bir sistemik mastositoz formudur. Tim sistemik
mastositoz vakalarinin %40 kadarini olustururken indolent sistemik mastositozdan sonra en sik gérilen ikinci alt
tiptir. “Smoldering sistemik mastositoz” kemik iliginin MH’ ler tarafindan tutulumu nedeniyle miyelodisplazi ile
ortlisebilen daha invaziv ve daha nadir bir formdur. “Agresif sistemik mastositoz” agir MH infiltrasyonlari ile
potansiyel olarak ¢oklu organ disfonksiyonlarina neden olan agir, nispeten nadir (%12) bir sistemik mastositoz
formudur.

Mastositoz’'larda Tani

Mastositoz tanisindan fizik muayene ve klinik bulgular esliginde suphelenilirken, histopatolojik bulgular ile
dogrulanir. Deri lezyonundan alinan biyopsi, kutanéz MH’ lerin morfolojisinin ve ylizey belirteglerinin
tanimlanmasini saglar. Doku biyopsilerinde karakteristik histopatolojik bulgularin tanimlanmasinin yani sira, serum
ve / veya idrarda MH mediyatorlerinin dl¢tlmesi tanida 6nemlidir. SUpheli deri lezyonlarinda Darier isaretinin pozitif
olmasi mastositoz stiphesini artirir. Mastositozdan sliphelenilen hastada kutanéz mastositoz veya sistemik
mastositoz ayirici tanisi dikkatle yapiimalidir.

Kutan6z mastositoz hastalari tutulumun derecesini degerlendiren SCORMA (SCORing MAstocytosis index) indeksi
ve serum ftriptaz duzeyleri ile takip ve tedavi edilebilir. Tedavi oncesindeki deri lezyonlarinin sekli, dagilimi
(baslangig ve izlemde tercihen fotograflarla dokiimente edilmeli) ve bazal serum triptaz diizeyleri kayit altina
alinmalidir. Serum triptaz seviyeleri, MH'’ lerin toplam yiikinii yansitir ve genellikle kutandz mastositozlu gocuklarda
normal araliktadir. Serum triptaz diizeyinin yiksek seyretmesi sistemik mastositoza ilerlemeyi diigstindirmekle
birlikte, monomorfik MPKM veya diffliz kutanéz mastositoz tanililarda da ylksek seyredebilir. Ailenin diger
fertlerinde de serum triptaz dlizeyleri yiksek seyreden hastalarda herediter alfa-triptazemi sendromu ayirici tanida
mutlaka degerlendirilmelidir. Yiksek serum triptaz diizeylerine eslik edebilecek organomegali, lenfadenopati ve tim
viicutta yaygin kizariklik, kasinti, karin agrisi, ishal veya kemik agrisi gibi sistemik semptomlar varliinda sistemik
mastositozdan stiphelenilmeli, hasta gérintiileme yontemleri ve kemik iligi biyopsisi ile degerlendirilmelidir.
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Tedavi ve yonetimi

Hastalarin ydnetiminde amag, semptomlarin tekrarlama riskini en aza indirmek ve semptomlar oldugunda etkin bir
sekilde tedavi etmektir. MH’ lerin degranilasyonunu tetikleyebilecek her tirli faktorden kaginmak igin hastalara
yeterince egitim verilmesi Onerilmektedir. Sistemik mastositozlu eriskin hastalara potansiyel olarak siddetli
anafilaktik reaksiyonlar gelistirme egiliminden dolay! adrenalin otoenjektori regete edilmelidir. Cocukluk ¢aginda
baslayan mastositozda anafilaksi riski yetiskinlere gore daha dustktur. Anafilaksi riski mastositozlu erigkinlerde
%22-50 iken gocuklarda %5-10 oldugu tahmin edilmektedir. Bu nedenle, kutanéz mastositozlu tim ¢ocuklara
adrenalin otoenjektorlinin regete edilip edilmeyecedi konusunda bir fikir birli§i yoktur. Genis deri tutulumu, sik
kabarma, stirekli yliksek serum triptaz diizeyi ve tibbi dykisiinde anafilaksi olan kutanéz mastositozlu ¢ocuklar igin
adrenalin otoenjektdrinin regete edilmesi dnerilir. Hasta yonetimi igin ek oneriler tablo-4’ de dzetlenmigtir.

Tablo-4: Mast hiicrelerinin degranilasyonunu tetikleyen faktorler ve dnerilen premedikasyon rejimleri

A. Tetikleyicilerden Kaginma: Hastaya Ozel Onlemler

Spesifik gidalar, ilaglar (NSAIi, vankomisin, kinolonlar), gevresel alerjenler ve genel tetikleyiciler (stres,
uykusuzluk, emosyonel bozukluk)

Fiziksel tetikleyiciler (egzersiz, sirtlinme, basing)

Ani sicaklik degisiklikleri (soguk, sicak)

Asiri sicakliklar

Deri kurulugu

B. Cerrahi, invaziv islemler icin Onerilen Premedikasyonlar (endoskopi, kolonoskopi), Kontrast Maddelerle
Radyolojik islemler, Dis Tedavileri ve Asilamalar (12 saat ve 1 saat 6nce)

Antihistaminik ajanlar (H1 ve H2 blokerler)

Steroid (0,5-1 mg/kg)

NSAIl: non-steroid anti-inflamatuvar ilag

Antihistaminik ajanlar (H1 ve H2 blokerler): H1 antihistaminikler, non-sedatif (setirizin, feksofenadin, loratadin,
desloratadin, levosetirizin) ve sedatif (difenhidramin, hidroksizin, siproheptadin, doksepin, ketotifen) kombinasyonu
ile tedavinin temel tagidir. Kaginti, Urtiker ve / veya kizariklik gibi hafif semptomlari olan ¢ocuklarda antihistaminik
ajanlarla tedavi genellikle faydalidir. Mast hiicre degranilasyonunun belirti ve semptomlarini hafifletmek igin yaygin
deri tutulumu ve / veya bazal serum triptaz seviyeleri yiksek (>11,3 ng/ml) seyreden hastalarda profilaktik tedavi
de Onerilebilmektedir. Bu amagla hem sedatif hem de non-sedatif antihistaminikler kullanilabilmekte iken, ikinci
kusak H1 antihistaminikler, guinlik hayati, okul performansini etkilemeden daha ylksek dozlarin kullanimina izin
veren sedatif olmayan 6zellikleri nedeniyle tercih edilmektedir. Sedasyon ve mukozada kuruluk disinda ciddi yan
etkilere dair kanit yoktur. Onerilen dozun 4 katina kadar artirilabilir. Tedaviye famotidin, ranitidin gibi bir H2
antihistaminik ajaninin eklenmesinin, tek basina H1 antihistaminik tedavisine kismi yanit veren veya 6nemli
gastrointestinal semptomlari (karin agrisi, ishal gibi) olan hastalarda tedavide ek fayda sagladigi gosterilmistir.

Lokotrien antagonistleri: Mast hiicre hastaliklarinda kullanimlari, MH degrantilasyonu ile blytk miktarda Iokotrien
salinmina dayanmaktadir. Ozellikle sistemik mastositozlu hastalarda I6kotrien atlimi artar ve MH aracili
semptomlara katkida bulundugu dlstnulmektedir. Montelukast veya zafirlukast gibi I6kotrien antagonistleri
Amerikan Gida ve llag Dairesi (FDA) tarafindan onerilen dozlarda reseptér blokaji ile koruma saglayabilir.
Mekanizma olarak mantikli olmasina ragmen, sistemik mastositozda I6kotrien antagonistleri kullanimina yonelik
oneri yalnizca uzman géristne ve sinirli vaka raporlarina dayanmaktadir, etkinlikleri hakkinda hentiz guglu bir
kanit bulunmamaktadir.

Mast hiicre stabilizatorleri: Mast hiicresi stabilizatorl olarak bilinen kromonlar 30 yildan beri sistemik mastositoz

tedavisinde antiinflamatuar amagla kullaniimaktadir. Etkisini MH duvarini stabilize ederek, eozinofil ve epitel

hicrelerin aktivasyonunu engelleyerek gosterirler. Kullanimdaki MH stabilizatorleri; kromolin sodyum, nedokromil

sodyum ve ketotifen'dir. Ketotifen hem ikinci kusak H1 antihistaminik hem de MH stabilizatorli olarak hem kutan6z

mastositoz hem de sistemik mastositoz tedavisinde uzun yillardir bagari ile kullaniimaktadir. Kromolin sodyumun,

farkli randomize kontrollii galismalarda deri, gastrointestinal ve ndropsikiyatrik semptomlarin iyilesmesini
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saglayabilecedi gbsterilmistir. Topikal sodyum kromoglikat (%0,21 konsantrasyonda), semptomatik lezyonlarda
kasintiyr azaltmak icin ek bir tedavi segenegi olarak kullanilabilir. Etkinligine dair kanitlar gogunlukla vaka raporlari
ile sinirlidir.

Diinya Saglik Orgiitii 2016 siniflamasi temeline dayali olarak son yillarda mastositozda risk belirleme ve yonetimi
hakkinda giincelleme amagli bazi ek oneriler de bildiriimistir. Genel olarak indolent sistemik mastositoz hastalari
icin tedavi hedefleri olarak dncelikle anafilaksi dnleme, semptom kontrolil, osteoporoz tedavisine yénelik tedbirler
onerilmekteyken, ilerlemis sistemik mastositozlu hastalar icin ise, hastaliga bagli organ disfonksiyonunu iyilestirmek
igin MH sitoredUktif tedavileri onerilmektedir.

Diger tedaviler:

Omalizumab (anti-IgE) standart sistemik tedavilere direngli kutandz mastositozu olan hastalarda, etkili ve givenilir
bir tedavi segenegdi olabilir. Ancak etkinligi ve guvenilirligine dair kanitlar vaka raporlari ile sinirhdir.

Topikal kortikosteroidler, emoliyentler, kalsinGrin inhibitorleri, ultraviyole-A 0Ozellikle kutandz mastositoz
hastalarinda tercih edilebilir. Sistemik kortikosteroidler ise agir deri lezyonlari olan hastalarda kisa sireli tedavi
secenegi olarak dusuntlebilir. Kortikosteroidlerin deri atrofisi gibi lokal, adrenokortikal baskilanma gibi sistemik yan
etkileri agisindan dikkatli izlenmelidir. KalsinGrin inhibitdrlerinin (pimekrolimus, takrolimus), fare modellerinde deride
MH’ nin yogunlugunu azalttigi, MH apopitozunu indiikledigi gosterilmistir. Kutandz mastositozlu 18 ¢ocuk hastada
topikal pimekrolimus tedavisi yanitinin degerlendirildigi bir calismada, lezyonlarin %26,7" sinin tamamen
kayboldugu, %67' sinin kismi regrese oldugu ve %82’ sinde ise Darier igaretinin negatiflestigi bildirilmistir. Topikal
kalsindrin inhibitérleri, dzellikle semptomatik veya kozmetik olarak hassas bdlgelerde lezyonlari olan hastalarda
uygun bir topikal tedavi segenegi olarak dlstintlebilir.
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KEMOTERAPI UYGULAMALARI ve HEMSIRELIK BAKIMI

ARIFE ALBAYRAK _.
SABAHATTIN GAZIOGLU GOCUK HEMATOLOJI VE ONKOLOJI HASTANESI KIT UNITESI

Kemoterapi, kanser hiicrelerini yok etmek veya bu hiicrelerin biyimesini kontrol altina almak igin kemoterapétik
ilaglar kullanilarak yapilan bir tedavi seklidir. Kemoterapide kullanilan ilaglara “kemoterapétik”, “antineoplastik”,
“sitotoksik ajanlar” ya da “antikanser” ilaglar adi verilmektedir.

Kemoterapinin ilk baglangi¢ donemlerini inceledigimizde; birinci diinya savasi sirasinda zehirli gaz olarak kullanilan
ve ciltte toksik vezikil olugturan kukurtll hardalin insanlarda kemik iligi ve lenfoid dokuda atrofi yaptigi saptanmis.
Buda azotlu hardal bilesiklerinin gelistiriimesine yol agmis ve bdylece modern kanser kemoterapisi baglamistir.

Kemoterapi verilig amaci:

|.Kanseri kontrol altina alarak tam iyilesme saglamak,
[l.Yayilimini dnlemek, ilerlemesini yavaslatmak,
[Il.Yasam kalitesini yukseltmek,
IV.Yagsami tehdit eden spesifik komplikasyonlarin gelisme riskini en aza indirmek
V.Kanserin neden olabilecegi semptomlari hafifletmektir
Kemoterapi ile kanser hiicrelerinin maksimum 6limii hedeflenirken, yiksek bdliinme 6zelligi olan normal hiicrelerin
ise (kemik iligi, oral mukoza, sag folikGlleri) minimal etkilenmesi hedeflenmektedir.

Kemoterapi ilaglarinin siniflandiriimasi:

A. Hiicre dongi asmalarina gére

hiicre dongustne 6zgu olanlar

hicre dongusiine 6zgl olmayan ilaglar

B. Biyokimyasal yapl, etki sekline gore

Alkilleyici ajanlar( siklofosfomid, ifoSfomid, melfalan ...)
Antimetabolitler ( 5- fluorosil, methotrexat, sitarabine, gemsitabin ...)
Antitimdr antibiyotikler ( daktinomisin, bleomisin, epirubisin...)

Bitki alkoloidleri (vincristine, etoposide, paklitaksel... )

diger ajanlar

.....D..D

11, ANTIMETABOLITLER:
Ddneme 6zgu ilaglardir.

Cogalma fraksiyonu ylksek tipteki timdrlere etkilidir.

En dnemli toksik etkileri kemik iligi ve barsak mukozasi epiteli Gzerine olanlardir.

Ornek:

] 5-Fu

] Methotrexate
] Sitarabine

] Gemsitabine
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1.3.  ALKILLEYIiCi AJANLAR:
Hucre siklusuna ve faza spesifik degillerdir.

Ancak G 1 ve S donemlerinde daha duyarlidiriar.

Protein ve enzimleri alkilleyerek solunum ve ara metabolizmayi bozarlar.
Radyoaktif ve X 1sinlarina benzer etki gosterirler.

Omek:

Ifosfomid

Siklofosfomid

Melfalan

Tiotepa

14. VINKA ALKALOIDLERI VE DIGER BITKISEL ALKALOIDLER :
Hiicre bolinmesinin metafazda durmasina neden olurlar.

M ddénemine dzgu ilaglardir.
Néronlarin mikrottbullerinin olusumunu bozduklarindan nérotoksik etkileride vardir.
Ornek:

Vinkristin

Vinblastin

Vindesin

Vinorelbin

Etoposid

Teniposid

Paklitaksel

Dosetaksel

1.5. SITOTOKSIK ANTIBIYOTIKLER:
Mide-barsak kanalinda absorbe olmadiklarindan IV uygulanir.

Radyomimetik etki gosterdiklerinden radyoterapi ile ayni zamanda kullaniimaz.

Ornek:

> Antrasiklin tirevleri
> Daktinomisin
> Daunorubisin
> Doksorubisin
> Epirubisin

2. KEMOTERAPI CESITLERI
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2.1. Adjuvan Kemoterapi: Cerrahi ve radyoterapi sonrasinda timoriin metastatik oimayan ilk lokalize evresinde
akciger, kemik, kemik iligi, lenf nodlari ve diger alanlardaki metastazlari engellemek ve tekrarlanmasini
onlemek igin uygulanan kemoterapi tiirtid(r.

2.2. Neoadjuvan Kemoterapi: Lokal ileri kanserlerde tlimor kitlesini kiigilterek lokal basari saglamak,
mikrometastazlari erken dénemde tedavi etmek amaci ile cerrahi ve/veya radyoterapi 6ncesinde kullanilan
kemoterapi tirtidUr.

2.3. Konkomitan Kemoterapi: Radyoterapi ile kemoterapi tedavilerinin birlikte verildigi es zamanli uygulanan
kemoterapidir.

24, Kombine Kemoterapi: ileri evre ve metastatik tiimérlerde ayni tedavide birden fazla kemoterapétik ilag
kullaniimasidr.

UYGULAMA STANDARTLARI

Ayaktan Kemoterapi; poliklinide gelip ,gunu birlik yatis yaparak-uzun hazirlik rejimi yapmaksizin)

Yatarak Kemoterapi; hastanede ilgili tiniteye yatisin yaparak- uzun hazirlik ve tedavi rejimi olan hastalarda

31, VERILIS YOLLARI

311 Oral
3.1.2.  Sistemik
. Subcutan
. intramuskuler
. intraarteriyel
. intratekal,
. intraventrikiiler
. intraperitonial
. intraplevral
. intravesikiiler
. intravenéz
3.1.1. ORAL YOL
] Sinirl olarak kullaniimakla birlikte giinimiizde artig gostermistir.
| Dezavantajlari;

u Kusma ile birlikte doz kaybi olasiligi
d ilag/bitki/diyet etkilesimi olasilig

a ilag semasina uyum guicliigi
a Maliyet/sosyal glivence sorunlari
] Olasi Komplikasyonlar
a ilaca dzel yan etkiler
d Kullanilan diger ilaglarla etkilesime bagl geligebilen komplikasyonlar
d Yutma gugclugu ile iliskili komplikasyonlar
u Yasli ve cocuk hastalarin tabletleri yutma durumu, kendi kendine ilag rejimini yonetebilme

yetenegi dnemli
Oral kemoterapi kullaniminda hasta ve aile egitimi;

ilacin adi, dozu, semasl, nasil alacag ve givenligi, kapsili agmamasi ya da tabletleri kirmamasi, viicut
sivilari ile maruziyette ne yapacagini bilmesi, yan etkileri ve yan etkilerin kontrolli konusunda egitim

verilimelidir.
3.1.2. INTRAVENOZ YOL
] Avantajlari;
Q Emilim tamdir. Vezikant ajanlarin uygulamasi igin gereklidir.
] Dezavantajlari:
u Uzun sure kullanildiginda venlerde irritasyona neden olur.
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u Santral venoz kateterlerin( port, hickman) yerlesimi igin cerrahi islem gerektirir.
Olasi Yan Etkileri:
(] infeksiyon, flebit, ekstravazasyon, lokal rahatsizlik, ilaca iliskin yan etkiler

Kemoterapi protokoliinde etkili tedavinin strdrulebilmesi igin ilaglarin neden olabilecegi reaksiyonlar

hakkinda hemsirelerin bilgilerinin tam olmasi, tedaviye bagh gelisebilecek reaksiyonlarin izienmesi ve gerektiginde
ekip yaklagimi ile hastada ortaya ¢ikan sorunlari kontrol altina almak igin etkili hemsirelik girisimlerinin planlanmasi
oldukga dnemlidir.

3.2.

3.3.

Planlanan kemoterapi uygulamasina y6nelik hasta ve ailesi bilgilendirilmesi oldukca énemlidir

UYGULAMA ONCESI HAZIRLIK

. Premedikasyonlar

. Hidrasyon

. Aldigi ve cikardigi izlemi

. Laboratuvar sonuglari kontrol ediimeli

. Nétrofil 500 mma3 alti ve trombosit 20.000 mm3 alti ise kemoterapi verilmez.

. Hastanin adi soyadi/ dogum tarihi/protokol numarasi kontrol edilmeli

. Hastanin kir 6ncesi boy-kilo 8lglimi yapilarak bki hesaplanmali

. ilag isteminin tarih ve zamani ilacin adi ilacin dozu m2 ye uygun olarak hesaplandigi kontrol
edilmeli

. ilacin uygulama yolu kontrol edilmeli ilacin uygulama sikiigi uygulama tarihinin ve protokol
ilaglarinin siralamasinin dogrulugu kontrol edilmeli

. ilaci order eden doktorun kase ve imzasi kontrol edilmeli

. Tedavi semasinin dogrulugu iki hemsire tarafindan kontrol edilmeli ve ilk kiirden sonra hastalarin

toksisite degerlendirmesi uygulama dncesi yapilmali

. Kemoterapi suresince diyeti sorgulanmali

. Kemoterapdtik ve ek olarak kullanilan ilaglarin olasi yan etkileri bilinmeli

. Vital bulgu kontrolleri mutlaka yapiimalidir

. Lenf diseksiyonu yapilan veya cerrahi islem olan ekstremiteler damar yolu i¢in kullaniimamali
(kurum prosedriine uygun kol bandi kullaniimali)

. Daokdlme kitinin oratmda hzir bulundurulmasi gerekir

. Uygulama igin gerekli diger malzemelerin hazirlhidi (isik korumali set, pump v.b.

. Eger gerekiyorsa monitorizasyon igin malzeme saglanmasi gerekir.

UYGULAMA ESNASINDA

Hazirlanan ilag;

Hasta adi

Protokol numarasi

Uygulama yolu

Kemoterapi ajani

Dozu, infiizyon siresi

ilacin son kullanma tarihi

. Bozulma siiresi kontrol edilmelidir.

Kisisel koruyucu onlemler alinir.

3.3.1. KISISEL KORUYUCU ONLEMLER

. Kemoterapi eldiveni

(pudrasiz ve kalin (0,3-0,4 mm)

(cift eldiven ve 30 dk da bir degisim)

. Kemoterapi Ortiisti
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(alt gegirgen olmayan Ustl emici 6zellikte)

. Kemoterapi gomlegdi
(3 saatte bir degisim)

. Galos ve bone
Loer-look baglantili igne uglari kullanilir

ilac istemi mutlaka yazili olmali szel order olmamalidir.
Uygulama sirasinda cift kontrol yapilmalidir.

Oncesinde damar yolu varsa degerlendirilir.

Bdlge eritem, adri ve hassasiyet yoniinden degerlendirilir.

Damar yolu etkinliginden emin olunduktan sonra uygulama yapilir.
Eger etkinligi tam degilse uygulama yeri degistirilir

3.3.2. YENI DAMAR YOLU ICIN YER SECIMi ONEMLIDIR.
o Hastanin el ve kollari asagidan yukariya dogru degerlendirilerek en uygun bolge segilir.
. Hematom, 6dem, bozuk lenfatik drenaj, flebit, enflamasyon yoninden dikkatli olunmalidir.
° Gozle gorilebilen infeksiyon bulgusu olan, 24 saat dncesinde uygulanmis anjioket ve giris bolgesine yakin
alanlar kullanilmamalidir
o Kullaniimamasi gereken diger bdlgeler ince venler, dnceden radyoterapi uygulanan bolgeler, bilegin ic
kismi ve antekbital fossadir.
. Eger hicbir sekilde damar girisi saglanamiyorsa implante port takilmasi saglanmalidir.
Port Katater;
<& Tekrarlanan ilag uygulamalarinda glvenli ve kolay damar girisi saglayan,
<& Tamami cilt altina implante edilmis olan sabit kataterlerdir.
<& Hematoloji ve onkolojide Iv kemoterapilerde,
< Sik kan transflizyonu ve kan érnegi alinmasinda
< Hastanin sosyal yasaminin rahatlatiimasinda etkilidir.

KEMOTERAPILERIN YAN ETKILERI
Kemoterapi, hastalarda fiziksel, psikolojik, sosyal ve manevi boyutunu etkileyecek sorunlara ve yan
etkilere neden olmaktadir.

Gogu gegici olan bu yan etkiler uygun tedavi ve bakimla énlenebilmekte ya da olumsuz etkileri en aza
indirilebilmektedir.

Hematolojik Yan Etkiler:

. Anemi
. Trombositopeni
. Notropeni

Gis Yan Etkiler:

Mukozitler
Bulanti-Kusma
Ozefajt

Diyare

Konstipasyon
Beslenmede degisim
Cilt Degisiklikleri:

Alopesi,
Ekstravazasyon

El ayak sendromu,
Tirnak degisiklikleri
. Cilt reaksiyonlari
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Organ Toksisiteleri:

Kardiyak toksisite

Norotoksisite

Hepatik toksisite

Hemorajik sistit ve nefrotoksisite
Pulmoner toksisite

Genel Semptomlar:

. Agn

. Uykusuzluk

. Yorgunluk
Psikososyal Semptomlar:

. Anksiyete

. Depresyon

. Distres

41. TROMBOSITOPENI
Trombosit sayisi 150.000 mma3 altina dismesi trombositopeni olarak tanimlanmaktadir.

. Petesi, ekimoz ve hematom 6nemli klinik bulgulandir.

. Ayrica intrakraniyal kanamalar trombositopenide mortalite nedeni olabilecek en korkulan ve istenmeyen
bir bulgudur

. Trombosit miktari 20.000-50.000/mma3 ’nin altina dustigi zaman kanama riski artar, 20.000/mm3 ’n
altinda artik spontan kanamalar baglamaktadir.

. Hastanin aktivite, beslenme, bosaltim ve gunlik bakimina yonelik gerekli girisimler ve dizenlemeler

yapilarak trombositopeniye bagli kanamaya neden olabilecek konstipasyon, diisme, kafa i¢i basincin artiriimasi
gibi durumlar kontrol altina alinarak kanama 6nlenebilmekte ya da risk azaltilabilmektedir.

. Hasta yatakta hareket ederken, defekasyon sirasinda ve agir objeleri kaldirirken valsalva manevrasindan
kaginilmali, yaralanmalari dnlemek igin cevre glivenligi saglanmali (esya dizenlemesi, banyo vb.), gerektiginde
aktivite kisithhigr yapiimahdir.

. Protein megakaryositlerin gogalmasi icin gerekli oldugundan yuksek proteinli, yiksek kalorili besinler ve
icecekler ile en iyi sekilde beslenme durumu korunmali ve strdUrGimelidir.

. Konstipasyon, ikinmaya neden olarak intrakraniyal kanama riskini arttirir. Bu nedenle trombositopeni riski
olan hasta, posall yiyecekler ve yeterli sivi almasi yoninde cesaretlendirilmeli ve konstipasyon takibi yapilmalidir
. intrakraniyal basing artigini énlemek igin sistolik kan basinci 140 mm/Hg'nin altinda tutulmalidir.
Konstipasyonu énlemek icin diski yumusatici ve laksatifler kullaniimalidir.

. Cogu trombosit agregasyonunu degistirdikleri igin nonsteroid antiinflamatuvarlarin ve aspirin igeren
ilaglarin kullanimi engellenmelidir.

. Deri ve mukoz membran butunligind korumak icin kas igi, cilt alti enjeksiyonlardan rektal isi alma,

supozutuvar uygulama ve kateter yerlestirme islemlerinden mimkin oldugunca kaginilmalidir. Mimkun oldugunca
V. yol kullaniimalidir.

. Eger kas igi enjeksiyon uygulamasi gerekli ise enjeksiyon sonrasi enjeksiyon yerine 3-5 dakika basing
uyguladiktan sonra, hematomu dnlemek igin basi bantlari kullaniimalidir. VVazokostriksiyon igin soguk uygulama
yapilabilir

. Kemik iligi aspirasyonu ya da biyopsi yapilan trombositopenili hastalara uygulama bolgesine basingli
pansuman uygulanmali ve hastaya bu bélgenin (zerine yatmasi séylenmelidir.
. Burun kanamasinda vazokonstriksiyon amaci ile buz uygulamasi yapiimalidir.
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4.3.  NOTROPENI
Amerika Birlesik Devletleri Ulusal Kanser Enstitlisii tarafindan mutlak nétrofil sayisinin (MNS) 2000/mm3
(2x109 /L)'Un altinda olmasi olarak tanimlanmistir.

Semptom kontrolinde hemsirenin sorumluluklari arasinda enfeksiyon belirtilerini takip etmek, deri
butunliginu korumak ve gunlik bakim yapmak, agiz hijyenine 6zen gostermek, hasta ve ailesini enfeksiyondan
korunma yontemleri hakkinda bilgilendirmek, dizenli araliklarla hastanin yagam bulgu takibini yapmak, hekim
istemine gore ilag destedi saglamak, hastanin dinlenmesine ve beslenmesine dikkat etmek yer alir.

Hemsirelik Bakimi;

L] Gevrenin Diizenlenmei

L] Deri Bltindginin Saglanmasi

L] Agiz Bakim

[ Yeterli ve Dengeli Beslenmenin Saglanmasi

HASTA EGITIMI

. El yikama sekli ve dnemi (su ve sabun kullanimi, ellerin kurulanmasi)

. Beslenme (pismemis ya da az pismis etlerden, deniz trlnlerinden, yumurtadan ve iyi ylkanmamis sebze-
meyvelerden kaginiimasi)

. Hastanin olasi enfeksiyonu olan bireylerle temasindan ve ziyaretinden kaginmalari

. Taze veya kuru cicekler /bitkilerden uzak durma (aspergillius enfeksiyon riski)

. Hastalara hayvan digkisi, sekresyonu, idrarlyla temas ve bulastan kaginmasi

. Kalabalik ortamlardan mimkuin oldugunca uzak durmasi ve gerekli durumarda maske kullaniminin 6nemi
anlatiimahdir.

4.4, ORAL MUKOZIT
Kanser tedavisine bagli gelisen oral mukozit; adri, beslenmede yetersizlik, kilo kaybi ve tedavinin
ertelenmesi gibi birgok soruna yol acan ve hastalarin yagam kalitesini olumsuz yonde etkileyen dnemli bir sorundur.

Oral mukozit yénetimi tedavi baslamadan énce planlanmalidir. Mevcut veya tedavi sirasinda sorun
¢ikaracagi distintilen hastaliklar ve durumlarin (dis ¢uriigi, dis eti hastalilari, kéti dolgu ve protezler, vb.) tedavisi
yapilmalidir. Oral mukoza dizenli olarak degerlendirilmelidir. Hasta bakimina aile bireylerinin dogrudan katkida
bulunmalari saglanmalidir.

Oral Mukozitte Onlem ve Tedavi Oral bakim;

Ginde 2-3 kez yumusak fircayla dis fircalama
* Hafif gargaralar: SF, sodyum bikarbonat sollisyonu her 2-3 saatte bir yapilir

* Antimikrobiyal gargaralar: Klorheksidin (Klorhex) ile glinde 3-4 kez birka¢ dakika
* Agriyi azaltmak igin %2'lik lidokain ve magnezyum hidroksit solisyonu (Mucaine) karigimi kullanilir.
+ Topikal olarak kullanilan bir diger ajan, i¢inde alkol ve gliserin bulundurmayan morfin sollisyonlaridir.

* Anestezik ile sukralfatin (bariyer olusturucu) (Antepsin, Peptiliz) birlikte kullanimi, agri gidericiye olan ilag ihtiyacin
azaltir.

+ Karigim soliisyonu olarak antepsin 10 cc + vemcain 7 puff + fungostatin 5 ml kullaniimaktadir.
* Benzidamin (Tantum,Tanflex, Benzidan) topikal analjezik icerikli gargaralar kullanilir.

4.5. BULANTI KUSMA
. Hastanin gida alimi diizenlenmelidir, baharatli, kafeinli gidalarin alinmamasi konusunda bilgilendirilmelidir
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. Hastanin aldigi ¢ikardigi dengesi takip edilmeli, yasam bulgulari takip edilip gerekli girisimler
uygulanmalidir.
. Trakeal aspirasyonu 6nlemek igin hasta basi semi-fowler pozisyonda olmalidir.

Sirekli kusmasi varsa NG sonda takilabilir. Sivi elektrolit kaybina karsi paranteral beslenme saglanabilir.
Uygun agiz bakimi saglanmalidir.

Soguk ve kokusuz besinleri tercih etmesi 6nerilmelidir.

Beslenme Oncesi antiemetik uygulamasi daha rahat beslenmeyi saglayabilir.

4.6. KONSTIPASYON
Bireylerde digkilima sikliginin hafta da iki kez ya da daha az sekilde azalmasi, kalin bagirsak hareketlerinin
kuru ve sert diskiya sebep olacak sekilde azalmasi durumu konstipasyon olarakta tanimlanir.

Organik bir neden s6z konusu degilse semptomatik tedavi, opioid kullanan hastalarda gelisen
konstipasyon durumunda ise proflaktik olarak gaita yumusaticilar ya da stimdlanlarin verilmesi uygun
olabilmektedir.

<> Hastanin bagirsak fonksiyonlarini degerlendirmeli,

< Gastrokolik refleksi uyarmak igin yemeklerden 30-60 dakika sonra tuvalete gitmesini,

<> Tuvalet ihtiyaci igin yeterli zaman ayirmasini

< Agri kontrolin

< Lifli gidalarla beslenmesi,

< Yeterli sivi alimina tesvik edilmesi (herhangi bir sorun yoksa 1500-2000 ml.), Diyette yeterli lif ve sivi alimi
saglanmali,

< Hasta ile defekasyon icin uygun zaman belirlenmeli ve hasta her glin ayni saatte barsak bosaltimini
yapmasl igin yonlendirilmeli,

<& Defekasyonu uyaran i¢eceklerin alimi énerilmeli (6rn. Erik suyu, sicak limon suyu kahve, portakal suyu
vb),

< Sirgl yerine tuvaleti kullanmasi dnerilmeli,

<& Glinde 800 gr meyve ve sebze (dort porsiyon) almasi Gnerilmeli Baklagillerin alimi agamali olarak
arttinimali, baklagilleri gok fazla tuketmemesi dnerilmeli (Gl kanali irrite edebilir, gaz ve diyareye neden olabilir),
<> Egzersiz aligkanhigi dederlendirilmeli. Diizenli olarak orta dereceli egzersiz yapmasi (sakincasi yoksa)
sa@lanmali

< Hastanede yatan hastalar tolere edebildigi kadar hareketli tutulmall,

<> Yataga bagimli hastalara ROM (range of motion = eklem aciklidi) egzersizleri yaptiriimali,

<> Yatak icinde donme ve pozisyon degisimi saglanmall,

4.7. DIYARE

Bagirsak hareketinin frekansinda(ginde 2-3 kezden fazla) ve sivi igeriginde artis olmasi ile birlikte miktar
olarak gaitanin 200 mg/giin ‘Uin Gzerinde bulunmasi seklinde tanimlanmaktadir.

Neden olan faktorleri belirlemeli,

Hastanin normal bagirsak aligkanhgini,

Dehidratasyon bulgularini,

Sivi-elektrolit kayiplarini,

Abdominal agriy1,

Halsizlik, ates gibi semptomlari degerlendirmeli,

Cilt buttnltgina korumal,

Hastanin kilo ve yasam bulgularini takip etmelidir.
zellikle

o
o3
o3
o
o3
o
o3
o3
o

o Kafein, alkol, st rlinleri, yagh, posali, baharatl yiyecekleri tiketmesi dnlenmeli

o Posasiz besinleri (yogurt, pilav, makarna, Gzim suyu, muz, beyaz peynir, beyaz ekmek, patates haslama,
piring haglama gibi) tliketmesi desteklenmeli

o Asiri sicak ve soguk yiyecekleri tiketmesi 6nlenmeli
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Hastaya baharatli, kizarmis gidalar, kepekli ve tahilli gidalar, ¢ok sicak veya soguk besinler, alkol ve

kafeinli icecekler, yagli ve asidik gidalar ile st ve st uriinlerinden kaginmasi gerektigi agiklanmalidir.

Hastanin posa yonunden fakir, yiksek kalorili ve potasyum agisindan zengin gidalarla beslenmesi

onerilmelidir

Cilt bakiminiza dnem gostermesinin 6nemini vurgulayin (cilt butlnlugtndzd koruyun, perianal cilt bolgesini

Ik su ile temizleyin, 1lik su ile oturma banyosu yapin, nemlendiriciler kullanin).

EKSTRAVAZASYONDA HEMSIRELIK YONETIMi
Intravenoz olarak uygulanan ilacin damar disina gikisi ve ¢evre dokuya yayiimasidir.

Ekstravazasyon belirtileri:

Agri, sisme, lokal 1si artisi gibi lokal inflamatuar reaksiyon
Hiperpigmentasyon, yanma, eritem

Damar trasesinde hassasiyet

Ciltte kuruma ve endlrasyon

Nekroz, skar olusumu, Ulserasyon

Kaniil yerinde sisme, yanma, agri olmasi

Hemsirelik yonetimi:

Acilen inflizyon durdurulur

Kanul ¢ekilmeden set ayrilir ve ilag aspire edilir

Kanll gikartilir ve ekstremite yukseltilir

Basi uygulanmaz. ilaca 6zel sicak veya soguk lokal uygulama yapilir

Vinka ve alkaloid grubu ilaglara ilik- sicak uygulama yapilir. Vazodilatasyonla dolagima katilmasi igin 24

saat boyunca 3 saatte bir 15 dakika uygulanir.

Diger tim vazikant ajanlar icin soguk nedeni ile meydana gelen vazokonstriiksiyon ile beraber vezikantin

subkutan dokulara emiliminin azalmasi ve hicre hasarinin boyutunun sinirlandiriimasi saglanir.

Ekstreminin istirahat ve elevasyonu saglanir.

KEMOTERAP] UYGULAMALARINDA GUVENLI UYGULAMA

Maruziyet Riski;

Hastalarda

Yiiksek dozda maruziyet
Birkag ilag

Birkac ay icinde

Saglik calisaninda

Disik dozda maruziyet
Bircok ilag

Birkac yil icinde
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52.  MARUZIYETE UGRAYAN CALISANLARDA GORULEN YAN ETKILER

. Bas agrisi

. Sag dokllmesi

. Kontakt dermatit

. Abdominal agri

. Karaciger hasari

. AQi1z ve burunda yaralar
. Allerjik reaksiyonlar

Onkoloji alaninda calisan saglik personeli:

. Hazirlamada %40 , Uygulamada %20, Atiklarda %40 Maruziyet yasanmaktadir

Hangi Alanlarda Guivenli Calismalyiz?

6. Depolama

7. ilag Hazirlama

8. Uygulama

9. Tasima

10. Dékilmeler

11. Atiklarin Kontroll

UYGULAMA ESNASINDA:

. Enjektdrdeki ilaci serum igine verme

. ilag bulunan serum torbasinin setle baglantisini saglama
° ilac bittikten sonra serum torbasini yada seti ¢ikarma

° Tablet ilaglari bélme, sivi haline getirme

. ilag temini sirasinda ila¢ flakonlarinin kirimasi yada sizinti yapmasi nedeniyle dis yiizeylerinin ilacla

kontamine olmasi

. Girig cikislarin kontrolli oldugu izole merkezi yer
. Egitimli ve deneyimli eleman
. Sinif i tip b yada sinif i laminar akimli BGK
. Kapali sistem aparati kullaniimali
. llag hazirlama alaninda géz yikamak igin acil géz yikama ekipmani yada NaCl solusyonlari hazir
bulundurulmali
. Daokilme talimati gorular bir yerde asili olmali
. BGK miihendislik kontrolleri diizenli araliklarla yapilmali
5.2. KISISEL KORUYUCU ONLEMLER
. Kemoterapi eldiveni

(pudrasiz ve kalin (0,3-0,4 mm)
(cift eldiven ve 30 dk da bir degisim)

. Kemoterapi Ortusu
(alti gecirgen olmayan Ustl emici dzellikte)

. Kemoterapi gomlegi
(3 saatte bir degdisim)

. Galos ve bone

5.3. DOKULME SACILMA SETi

. Dokulme oldugunu belirten uyari igareti,
. Iki cift kemoterapi eldiveni
. Bir ¢ift lateks temizlik eldiveni
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Uzun kollu arkadan bagl sivi gecirmez kullanilip atilabilen bir gdmlek

Koruyucu gozlik ve maske

Emici 6zellikte iki ortl (30x30 cm)

Galos

Kucuk bir firga ve kirek

iki adet atik torbasi

. Deterjan

DOKULME SAGILMA DURUMUNDA

Kontamine alan (hasta,aletler v.s) izole edilir.

Hastalarin ve caliganlarin mutlak guvenligi saglanir.

Eger varsa cam kiriklari firca ve faragla toplanir

Emici pet kullanilarak sivilarin gevreye yayilmasi engellenir.

Ug kez deterjanli su ile temizlenmesi, {i¢ kez duru suyla (temiz alandan kirli alana dogru) temizlenmelidir.
Eldiven ve gdmlek hemen gikariimali

Etkilenen deri su ve sabunla yikanmali

. Etkilenen g6z cesme altinda ya da izotonik serum fizyolojik ile en az 15 dk yikanmal

. Bulasmaya maruz kalan personele yonelik kayit tutulmali ve en kisa strede tibbi muayene yapilmalidir.

Giivenlik Onlemlerine Yénelik Ayrintili Bilgi Sahibi Olmak Igin:
ANTINEOPLASTIK ILAGLARIN GUVENLI KULLANIM STANDARTLARI REHBERI - 2009

(www.onkohem.org.tr) inceleyebilirsiniz.

KAYNAKLAR
1. Kav S. Glindogdu F. Kemoterapi ve Biyoterapi llac Bilgileri. (2). Ankara: Alter; 2017
2. Bahar A, Ovayolu O, Ovayolu N. Onkoloji Hastalarinda Sik Karsilagilan Semptomlar ve Hemsirelik

Yonetimi. Erciyes Universitesi Saglik Bilimleri Fakltesi Dergisi.2019;6:42-58

3. Unsal E. Konstipasyon Baskin Irritabl Bagirsak Sendromu (IBS) Olan Bireylerde Farkli Diyet Tedavilerinin
Yasam Kalitesi ve Bazi BiyogoOstergeler Uzerine Etkisi. Gazi Universitesi Saglik Bilimleri Enstitlisi. Doktora
Tezi.2021

4, Akgdz B. Hemsirelik Bolimii Ogrencilerinde Abdominal Masajin Konstipasyon Ciddiyeti ve Yasam
Kalitesine Etkisinin Incelenmesi. Karabiik Universitesi. Yiiksek Lisans Tezi . 2021

3. Pekmezci H. Kanser Hastalarina Verilen Egitimin Kemoterapi Semptomlarina Etkisi. Trabzon: Karadeniz
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6. Dogan |. Kemoterapi Alan Hastalarin Semptom Kontrolli ve Hemsirelik Bakimindan Memnuniyeti. Edirne:
Trakya Universitesi Saglik Bilimleri Enstitlisi, Yiiksek Lisans Tezi; 2019
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Kitabevleri; 2010
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2004, istanbul
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COCUKLUK CAGINDA DERI DOKUNTULERI

PROF. DR. KENAN AYDOGAN S
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI DERi VE ZUHREVI HASTALIKLAR AD
TIBBI MIKROBIYOLOJi PHD

Cocuklarda gorilen deri hastaliklarinin sikhii, dagilimi ve 6zellikleri de hem eriskinlerden farklidir, hem de kendi
icinde yasa bagli olarak farklilik gostermekte olup konu ile ilgili birgok epidemiyolojik ¢alisma bulunmaktadir. Konu
ile ilgili en kapsamli calismada Nanda ve ark(1) 10.000 ¢ocugu prospektif olarak inceleyerek 162 dermatoz
tanimlanmig ve en sik atopik dermatit (%31.3), verrukalar (%13.1), alopesi areata (%6.7), pitriyazis alba (%5.25),
psoriazis (%4), diaper dermatit (%4) saptamistir. Hayden ve ark (2) pediatri poliklinigine bagvuran 1547 ¢ocuk
hastay! prospektif olarak degerlendirdiginde belirledigi 235 dermatolojik hastalii 9 grupta toplamistir ve en sik
olarak deri enfeksiyonlari (%36), diaper dermatit (%16) ve atopik dermatit (%9), seboreik dermatit(%6), miliaria(
%5), kontakt dermatit(%5), akne(%3), kserozis(%3), parazitozlar(%3) ve digerleri (%15) saptamistir. Wenk ve ark.
(3) ise Isvigre’de 0-16 yas grubu 1105 gocuk hastayi prospektif olarak degerlendirmis ve saptanan 257 farkli
dermatoz arasinda en sik %25.9 atopik dermatit, %9.1 pigmenter nevus, %5 verrukanin goéraldigund
bildirmislerdir. Ulkemizde konu ile ilgili en genis hasta serisinde (n=4025); tiim yas gruplarinda en sik goriilen ilk
10 hastalik sirasiyla; kontakt dermatit (%15.6), sigiller ( %8.7), atopik dermatit (%7.8), akne vulgaris (%6.9),
seboreik dermatit (%4.3), insekt bite (%3.6), molluskum kontagiozum (%2.9), keratozis pilaris (%2.6), kserozis
(%2.4), Urtiker (%2.2) saptanmistir(4)

“‘Cocuklarda Deri Dokuntilerine Pratik Yaklagim™ adli kurs programi iginde; ilag reaksiyonlari, enfeksiyoz
dermatozlar ve mastositozlar disinda toplumda sik gorllen pediatrik dermatozlari(5) ve ciddi pediatrik
dermatozlari(6) “ Gocukluk Caginda Deri Dokuntuleri” adli sunumumda algoritmik pratik yaklagimlar cercevesinde
aktaracagim.

Kaynaklar

1. Nanda A, Al-Hasawi F, Alsaleh QA. A prospective survey of pediatric dermatology clinic patients in Kuwait: An
analysis of 10.000 cases. Pediatr Dermatol 1999;16:6-11.

2. Hayden GF. Skin diseases encountered in a pediatric clinic. A oneyear prospective study. Am J Dis Child
1985;139:36-8.

3. Wenk C, Itin PH. Epidemiology of pediatric dermatology and allergology in the region of Aargau, Switzerland.
Pediatr Dermatol 2003;20: 482-7.

4. Akbas A, Kiling F,Yakut i, Metin A, Cocuklarda Dermatolojik Hastaliklar: 4025 Hastanin Prospektif Analizi

Turkish Journal of Pediatric Disease 2015; 9: 6 - 11

Schellack N, Skin rashes in children.S Afr Pharm J 2011;78:13-22

6. Santistevan J, Long B, Koyfman A. Rash decisions: an approach to dangerous rashes based on morphology.
J Emerg Med. 2017;52; 457-471
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DERi BULGULARI iLE GELEN HASTADA iMMUNOLOJIK YAKLASIM

PROF.DR. YILDIZ CAMCIOGLU

ISTANBUL UNIVERSITESI-CERRAHPASA, CERRAHPASATIP FAKULTESI

COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI AD

ENFEKSIYON HASTALIKLARI BILIM DALI, ALLERJI VE KLINIK IMMUNOLOJI BiLi DALI
EMEKLI OGRETIM UYESI

Viicudumuzu saran derinin 4 temel islevi vardir:
1-Endojendz dengeyi saglamak; vlcut isisini ve sivi dengesini diizenler
2-Metabolik ; Vitamin D Gretir
3-Duyu organi olarak; soguk, sicak, yumusak, sert, agri, baski, temas algilari

4-Dis ortamdan gelen saldirilara karsi vicudu koruma gorevi; enfeksiyon, mekanik hasar, ultraviyole
Isinlarina karsi koruma iglevi

Derinin en dnemli gorevi olan viicudumuzu disetkenlerden koruma islevi, dogal ve edinsel immun sistemin derideki
islevlerini de yansitmaktadir. Teknolojik gelismelerin 1s1ginda yapilan incelemeler ile deri ile immain sistem hicreleri
ve sitokinleri arasindaki karmasik iliski daha iyi aydinlatilmistir.

Deri ve epidermis histolojik olarak incelendiginde, keratinositlerden ve Langerhans hicrelerinden (LCs) zengin
epidermisin bazal tabakasinda kok hiicrelerin (stratum basale) yer aldigi ve bu tabakalarin altinda spinoz tabaka
(stratum spinosum), filaggrin monomerlerin iceren  keratohiyalin grandilleri ve lipidleri iceren lamellar tabakanin,
siki badlantilarin da yer aldi§i granuler tabakada(stratum granulosum) oldugu, farklilasan hiicrelerin korneum
tabakasini olusturdugu (stratum korneum)gérlir. Deri pH'1, granular tabakadan korneum tabakasina ulasincaya
kadar duzenlenerek deri yizeyi pH'1 4.5-5.3 arasinda dengede tutulmaktadir. Keratinositlerin ylzeyinde, cok
sayida patojen-eslikgi molekiler kaliplar (PAMP) icin reseptorler ve sitokin reseptorleri bulunur. Keratinositler,
sitokinler, kemokinler ve biyime faktorlerine karsi yanit verebildikleri gibi kendileri de sitokin dretebilirler. Bu
nitelikleri ile keratinositler, enflamasyon dahil tim deri belirtilerinin gelismesine katkida bulunurlar. immiin
sisteminde dogustan kusuru bulunan kisilerde immtin sistemdeki bozuklugun tipine gore deriye iliskin lenfoid doku
da (SALT) etkilenmekte, deri belirtilerinin patogenezinde rol oynamaktadir.

Uluslararas! immiinoloji Dernekleri Birligi (IUIS), altta yatan immiin sistem bozukluguna dayanarak, 2020 yilinda
immin sistemin dogustan kusurlarini 10 baslik altinda kiimelemistir. Glinlimiize kadar 430'dan fazla immiin
yetersizlik hastali§i tanimlanmigtir. immiin yetersiziik hastaliklari ile yakindan ilgili uzmanlar, diinyada immiin
sistemin dogustan kusurlari(IEI) tanisi konulan yaklasik 60 000 hasta olmasina karsin yaklasik olarak 6 milyon
Kisinin bu hastaliklardan etkilendigini ileri siirmektedirler. immiin sistemin dogustan kusuruna sahip hastalarin %40
ila %70'inde deri belirtileri bulunmaktadir. Derinin stafilokokkal enfeksiyonlarinda kronik granulomatoz hastaliklar
ve TIRAP(MAL eksikligi) sendromu, deride Bacille Calmette-Guerin asisina bagli lokal reaksiyona bagli
enflamasyonlarda IL-12R, IFN-Gama rseptorleri eksiklikleri ve bircok yeni tanimlanan immin yetersizlik hastaliklari
akla gelmelidir. Human papilloma viriis enfeksiyonlarinda WHIM sendromu, mukokutandz kandidiyazis durumunda
IL-17R eksiklikleri taniya gétlren énemli ipuglaridir.

Cok az sayida aragtirmada PIY hastalarinda goriilen deri belirtileri incelenmistir. Kiiveyt ulusal Primer immiin
yetersizlik kayit sistemindeki (KNPIDR) 313 ¢ocuk incelenerek deri belirtileri olan hastalar irdelenmis, deride
belirtileri olan 126 hastanin %47.6(n:60)'sinde tek deri belirtisi, %22.2(n:28) iki deri belirtisi ve % 30.2 (n:38)'sinde
3 den fazla deri belirtileri oldugu gosterilmistir. En sik deri enfeksiyonlari, ekzama/ekzematoid dékintiler ve
otoimmiin deri belirtileri gérilmustir. Bu arastirmada, deri belirtilerine, hiper IgE sendromu, DOCKS8 eksikligi,
STAT3 eksikligi, ataksi-telanjiektazi hastalarinin %100'Unde, RAG1 eksikligi olanlarin %82’sinde rastlanmistir.
Primer ailevi hemofagositik lenfohistiositoz'de Langerhans hiicre histiyositozisi, Chediak—Higashi sendromunda gri
renkli sagli gocuklarin derisinde hipopigmente lekelerin bulunmasi, Griscelli sendromunda gri renkli sag ve deride
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pigmentasyon bozukluklari, Papillon-Lefevre sendromunda palmoplantar keratoderma, psoriyazis benzeri deri
dokuntdleri ve dis anormalileri, Blau sendromunda sarkoidoz, C1 esteraz inhibitor eksikliginde anjioodem gibi
bulgularin tanida dnemi vurgulanmistir.

Sonug olarak, buzulun gériilmeyen yliziinde tani konulmamis gok sayida immiin sistemin dogustan kusurlarina(IEl)
sahip bireyler bulunmaktadir. Bu hastalarin yarisindan gogunda deri belirtileri bulunmaktadir, bu deri bulgularinin
hekimler tarafindan géz ardi edilmemesi ve taniya gétiiren 6nemli ipuglari oldugu unutulmamalidir.
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ANJIOODEM

HIKMET TEKIN NACAROGLU
ISTANBUL MEDIPOL UNIVERSITESI

Anjioddem (AO) genellikle subkutan dokuda belirginlesen, ayrica solunum ve gastrointestinal sistem submukozal
tabakasinda gegici, lokalize 6dem ile karakterize bir hastaliktir. AO, viicudun herhangi bir yerinde gériilse de en
cok ekstremiteler, yiz, genital organlar, hava yollari ve gastrointestinal sistemde gérilir. Anjioddem vakalarinin
¢ogundan histamin ve bradikinin adli mediatorler sorumludur. Bu mediatérlere gére, anjioddem siklikla histamin ve
bradikinin-aracili anjioddem olarak siniflandirilir. Anjioédem (rtikerin bir belirtisi olarak da gérulebilir ve bu sekli
¢ogunlukla histaminerjik (allerjik, IgE-aracih) tiple iligkilidir. Histaminerjik anjioddem en sik anjioddem nedenidir.
Urtikerle beraber olan anjioddem, akut ya da kronik, spontan ya da indiiklenebilir bir Girtikerin gdstergesidir. Urtikerle
birlikte olmayan anjioddem, Urtikerli hastalarin yine de %10'unda gérulebilir fakat ayri bir semptom olarak da
olusabilir. Dogru teshis ve uygun tedaviyi segmek igin, anjioddem fenotipinin ve semptomlarin altinda yatan
mediatdriin iyi bilinmesi esastir. Herediter anjioddem (HAO) ise nadir gériilen, genelde C1 inhibitér (C1-INH)
eksikligine bagli, tekrarlayan anjioddem ataklariyla bilinen élimcl olabilen otozomla dominant gegisli bir hastaliktir.
Anjiodem ataklari aniden olusur, siklikla tahmin edilemez ve tipik olarak ekstremite, govde, ylz, karin, genital
organlar ve Ust solunum yollarini tutan sisliklere yol agar. Herediter anjioddem hastalarinda tipik olarak eslik eden
urtiker olmamasi siklikla nonhistaminerjik (bradikinerjik) anjioddem seklinde distiniimesine yol agar. Ataklar 6nemli
derecede islevsel bozukluga, yasam kalitesinin azalmasina ve larengeal atak olgularinda ise élime yol agabilir.
Herediter anjioddemin karin tutulumuyla giden atagi genelde tanida gecikme ve uygunsuz tedaviye neden olan
ailevi Akdeniz atesi (FMF) ve apandisit gibi bazi akut batin durumlarini taklit eder. Herediter anjioddem tedavisi
kisa ve uzun streli profilaksi ile atak tedavilerini icerir. Akut/atak tedavi secenekleri arasinda, plazma kaynakli C1-
INH konsantresi, rekombinant C1-INH konsantresi, ecallantide ve ikatibant glinimiizde kullanilan ilaglardr.
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EPITHELIAL BARRIER HYPOTHESIS: NOVEL ASPECTS

CEZMi A. AKDIS
SWISS INSTITUTE OF ALLERGY AND ASTHMA RESEARCH (SIAF), UNIVERSITY ZURICH, DAVOS

Humans are exposed to a variety of toxins and chemicals every day. According to the epithelial barrier hypothesis,
exposure to many of these substances damages the epithelium, the thin layer of cells that covers the surface of
our skin, lungs and intestine. Defective epithelial barriers have been linked to a rise in almost two billion allergic,
autoimmune, neurodegenerative and psychiatric diseases. There has been a steep rise in allergic and autoimmune
diseases, reaching epidemic proportions and now affecting more than one billion people worldwide. These diseases
are more common in industrialized countries and their prevalence continues to rise in developing countries in
parallel to urbanization and industrialization. Intact skin and mucosal barriers are crucial for the maintenance of
tissue homeostasis as they protect host tissues from infections, environmental toxins, pollutants and allergens. A
defective epithelial barrier has been demonstrated in allergic and autoimmune conditions such as asthma, atopic
dermatitis, allergic rhinitis, chronic rhinosinusitis, eosinophilic esophagitis, celiac disease, and inflammatory bowel
disease. In addition, leakiness of the gut epithelium is also implicated in systemic autoimmune and metabolic
conditions such as diabetes, obesity, multiple sclerosis, rheumatoid arthritis, systemic lupus erythematosus,
ankylosing spondylitis, and autoimmune hepatitis. Finally, distant inflammatory responses due to a ‘leaky gut' and
microbiome changes are suspected in Alzheimer’s disease, Parkinson’s disease, chronic depression and autism
spectrum disorders. The immune response to opportunistic pathogens and commensals that cross the damaged
barrier causes microbial dysbiosis and is involved in the development of these diseases. Nature Reviews
Immunology. 2021. DOI: 10.1038/s41577-021-00538-7. Here the “epithelial barrier hypothesis” is introduced, which
proposes that the rise in epithelial barrier damaging agents linked to industrialization, urbanization and modern life
underlies the rise in allergic, autoimmune and other chronic conditions. After breaking of the epithelial barriers by
various environmental agents and infections, microbiome which normally floats above the skin and mucosas goes
deeper between and beneath the epithelial barrier. Microbial dysbiosis and decreased biodiversity develop following
the colonization of commensals, such as S. aureus, Moraxella, Haemophilus and Pneumococcus. An immune
response develops against colonizing opportunistic pathogens together with commensals. An inflammation like an
expulsion response against dysbiotic microbiome, which is deeper than its usual position takes place inside and
around the epithelium. Defective epithelial barrier healing capacity due to microbial dysbiosis, chronic tissue
inflammation and epigenetic mechanisms lead to the chronicity of the disease.
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OLGULARLA GOZ BULGULARINDAN KALITSAL METABOLIK HASTALIKLARA
GiDIS
DR. GAMZE UCAN GUNDUZ
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI GOZ HASTALIKLARI ANABILIM DALI

Cesitli metabolik hastaliklarin seyrinde gdz bulgulari gortlebilmektedir (1,2). Okuler tutulum gézin herhangi bir
kismini, gézdisI kaslari ve gérme yollariniigerebilir. Yenidogan uzmanlari, pediatristler ve oftalmologlarin metabolik
hastaliklarin g6z tutulumlarina hakim olmasi, 6zellikle goz bulgusu erken donemde ortaya gikan metabolik
hastaliklarin taninmasi agisindan énemlidir (2,3).

Okuler belirtilerin anormal metabolik Griinlerin direkt toksik etkileri, enzimatik yollardaki bozukluklar ya da ener;ji
metabolizmasindaki yetersizlik nedeniyle ortaya c¢iktigi dusuntlmektedir. Dogustan metabolizma
hastaliklarinda okuler anormallikler siklikla dogumdan cocukluga kadar olan dénemde baslamakla birlikte,
baslangi¢ yasi degisebilir (3). Goz anormallikleriyle ilgili baglica metabolik hastaliklar lipid, karbonhidrat, protein
ve metal metabolizmasi bozukluklarini icerir. Géz hareket bozukluklarini iceren metabolik hastaliklar ise lipid
depo hastaliklari, nérotransmitter bozukluklari ve solunum zinciri bozukluklardir.

Bazi hastalik gruplarinda tedavi mimkiin oldugu icin erken tani dnemlidir. Bu nedenle hastalik siirecinde géz
bulgusu erken donemde ortaya ¢ikan hastaliklari ve bu hastaliklardaki g6z tutulumlarini bilmek 6nem arz
etmektedir.

Goz, arastirma igin nispeten kolay erisilebilen 6zel bir norolojik organdir ve hekime objektif bilgiler verebilir.
Etkilenen gocuklar klinik pratikte iki sekilde karsimiza gikabilirler: (a) Bilinen bir metabolik bozuklugu olan
hastada, hastaligin bilinen bir semptomu olarak bir oftalmolojik bulgu ortaya ¢ikabilir; (b) G6z bozuklugu ile
bagvuran hastada bir metabolik bozukluktan suphelenilebilir (4).

ikinci durumda, baglangig yas ve klinik seyir genellikle bozuklugun metabolik dogasina iligkin énemli ipuglari
saglar. Bazi anormallikler belirli bozukluklar igin o kadar tipiktir ki, yalnizca taniyr dogrulamak i¢in metabolik
incelemeler gereklidir. Ornegin, retinitis pigmentosa, siddetli kas zayifli§i, hepatoseliiler disfonksiyon, dismorfik
yuz ve ndbetleri olan bir hastada peroksizomal bir bozukluk olan Zellweger spektrum hastalik olasiligi artar.
Ote yandan ilerleyici gelisim geriligi ve katarakti olan bir gocukta hepatosplenomegali varligi, metabolik
arastirmalarin lizozomal depo bozukluguna ydnelik olmasi gerektigini diistindurir. Galaktozemideki katarakt
gibi bazi hastaliklarda g6z anomalileri kolayca fark edilir. Peroksizomal bozukluklarda oldugu gibi bazi
hastaliklarda ise, erken bebeklik déneminde fundoskopik muayene normal olup, bozukluk elektroretinogram
ve VEP ile anlasllir.

Metabolik hastaliklarin erken donemlerinde gérilen géz bulgular hastaligin tanisinda énemli rol oynayabilir.
Metabolik hastaliklardaki goz bulgulari norolojik semptomlar gibi genellikle goz disi bulgulara eslik eder. Ancak
onemli olan hangi okuler anormallikte altta yatan bir metabolik hastaliktan stpheleniimesi gerektiginin
bilinmesidir. Bu konugsma kapsaminda dogustan gelen metabolizma hastaliklarinda gérulen okuler bulgular
irdelenecek ve goze garpan okuler bulgulari olan metabolik hastaliklara olgularla yer verilecekir.

1.1. Okuler motor belirtiler

Metabolik hastaliklarda gbz hareketi bozukluklarina yol agan mekanizmalar iyi anlagilmamustir. Lipid depo
hastaliklar (sfingolipidozlar), Gaucher hastaligi (beta-glukoserebrozidaz eksikligi) ve Niemann-Pick tip C
(anormal intraselliiler kolesterol transportu) siklikla hastaligin erken déneminde istemli goz hareketlerinde
bozukluk ile karakterizedir.
Gaucher tip 2 (akut tip) ve tip 3 (kronik tip)'te karakteristik okiiler hareket bozuklugu, konjenital okiler motor
apraksiye benzer sekilde, ozellikle istemli bakiglarda horizontal bakista ilerleyici yetmezliktir (5). Yukari ve
asagl gbz hareketleri siklikla korunmustur. Hastadan bir objeyi takip etmesi istendiginde kompensatuar olarak
yatay dlizlemde bas hareketleri gbzlenir. Hastalardaki bas hareketleri muhtemelen bakiglardaki degisiklikleri
kompanse etmek igin geligtirilmigtir.
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Noronopatik Gaucher hastaliginda bebeklik ve gocukluk doneminde siklikla ndrolojik belirtiler gelismistir.
Noronopatik Gaucher hastaliginin ilk norolojik bulgusu siklikla supranikleer bakis felcidir (6). Niemann-Pick
tip C'de hastaligin erken donemlerinde vertikal sakkadlarda segici bir yavaslama olup bu durum istemli
bakislarin kaybi ile devam eder, diger gdz hareketleri normaldir (7,8). Geg baslangigli GM2 gangliosidoz tip
B'de bakis bozukluklari daha az karakteristiktir. Birtakim hastalikta meydana gelen E vitamini eksikligi
dissosiye oftalmopleji gibi ilerleyici bakis kisithligina neden olabilir (9). Mitokondriyal solunum zinciri
bozukluklarinda progresif eksternal oftalmopleji gorilebilir (10).

Okulojirik krizler, g6zlerin sabit veya degisken srekli konjuge yukari deviasyonu epizodlarindan olusan
anormal okiiler hareketlerdir. Bu atak sirasinda hasta asagi veya herhangi baska bir yone bakamaz. Ozellikle
noroleptik ilaglarin yan etkisi olarak kargimiza cikarken birgok bagka nedene de bagli olabilir. Tirozin hidroksilaz
(11) ve aromatik L-aminoasit dekarboksilaz eksikligi (12) gibi norotransmitter hastaliklarda okulojirik krizler
gorulebilir. Santral sinir sistemindeki biyojenik aminlerin sentezinde gorevli enzimlerin defekti nedeniyle
beyinde dopamin eksikligi meydana gelir. Semptomlarin baglangici erken dénemdedir ve hastalik genellikle
ilerleyici hipotoni ve ekstrapiramidal hareket bozukluklari ile karakterizedir. Tani siklikla BOS'ta
norotransmitterlerin ve metabolitlerinin kantitatif Slgiimtne baglidir. Dogustan bakir metabolizmasi bozuklugu
olan Wilson’s hastaliginin ilk bulgusu okulojirik kriz olabilir (13). Wilson’s hastaliinda ayrica yukari bakis felci
ve akomodasyon kaybi da olabilir (14).

1.2. Kornea

Mukopolisakkaridozlarda kaba yiz gorlnimd, kalin cilt, organomegali, kemik degisiklikleri ve korneal
bulaniklasma gibi bazi klinik bulgular dokuda glikozaminoglikanlarin (mukopolisakkaritler, GAG'lar) birikimine
bagl ortaya c¢ikar. Genel bir kural olarak asir dermatan siilfat ve keratan siilfat korneada birikir ve
keratinositlerdeki birikim miktari korneal bulaniklik dlzeyi ile iligkilidir. Heparan stlfatin bozulmus
degradasyonu daha ¢ok santral sinir sistemi ve retina ile iliskili belirtilere yol agar (15). Fabry hastalijinda slit-
lamp muayenesinde kornea vertisillata (korneanin merkezine yakin bir noktada perifere dogru yayilan sarmal
seklinde goriinim) goralur. Geng Fabry hastalarinda korneal opasite diffliz bir haze seklinde olabilir (16).
Korneal tutulumun kritik bir rol oynadigi metabolik hastaliklardan birisi Wilson’s Hastaligi'dir (17). Kayser-
Fleischer halkasinin (kornea dis kisminda halkasal bakir birikimi) varligi ancak slit-lamp muayenesi ile
anlagilabilir. Diger karaciger yetmezligi nedenleri de halkaya yol acabildigi i¢in halka gorinimu Wilson’s
hastaliy igin patognomonik degildir. idrarda atilan bakir miktari ile Kayser-Fleischer halkasi varligi arasinda
baglanti yoktur.

Bébrek tutulumu ile giden sistemik bir hastalik olan sistinozis korneada kristalin-benzeri birikimlere neden
olabilir (18). Tirozinemi tip 2'de (sitozolik tirozin aminotransferaz eksikligi) fotofobi bagvuru semptomu olabilir,
daha sonra avug ve ayak tabaninda basmakla adrili olan hiperkeratotik deri lezyonlari fotofobiyi takip eder
(19).

1.3. Lens

Lenste en sik gortlen anomali lensin opaklagmasi yani katarakttir. Lens dislokasyonu gibi diger anomaliler ok
daha az gortllr. Lens avaskiilerdir ve ihtiyaglarini humor akdzden saglar. Lenste metabolize olan glukozun
biylk kismi anaerobik glikolizden elde edilir. Lensteki total ATP’nin %20-30'u sitrik asit yolundan elde edlilir,
glukozun ise sadece %3'U sitrik asit siklusundan gecer (20). Polyol yolu iki enzimden olusur: aldoz rediktaz ve
sorbitol dehidrogenaz. Aldoz rediiktaz glukoz ve galaktoz gibi heksoz sekerleri polyol, sorbitol ve galaktilole
indirger. Polyol birikimi intraselliler sivi artisi ile lenste sisme, artmig membran gegirgenligi ve elektrolit
anormalliklerine yol acarak katarakta neden olur (21).

Kolesterol metabolizmasi lensin saydamhgini korumasi igin 6nemlidir, ¢linkii lens membrani bilinen tim
membranlar icinde en ylksek kolesterol igerigine sahip olandir. Kolesterol biyosentezi bozukluklari (mevalonate
kinase deficiency, Conradi-Hiinermann syndrome, Smith-Lemli-Opitz syndrome) ve safra asidi sentezi bozuklugu
(cerebrotendinous xanthomatosis) kristalin lens opasiteleri ile iligkili olabilir (3).
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Galaktoz metabolizmasinin ug bilinen hastaligi da galaktoz metaboliti galaktiloliin lenste birikmesi sonucu katarakt
ile sonuglanabilir. Galaktilolin gegirgenligi olmamasi nedeniyle lensin icine su gecer ve lensin temel yapisini bozar.
Galaktokinaz eksikliginde katarakt tek bulgu olabilir (22).

iskelet displazisi olan peroksizomal bozukluklar ve rhizomelic chondrodysplasia punctata ile varyantlari kataraktla
iligkilidir. Otozomal resesif bir sendrom olan egzersiz iliskili laktik asidoz, mitokondriyal miyopati ve hipertrofik
kardiyomiyopatisi olan ve akraba olmayan alti ailedeki bazi cocuklarda konjenital katarakt bildirilmigtir (23).

Lens dislokasyonu varliginda éncelikle Marfan sendromu ve homosistiniri arastiriimalidir. Marfan sendromundaki
olasi mekanizma, lens kapsulinde mikrofibrillerde bozukluk olmasidir (24). Marfan sendromunda hastalarin
%70’'inde lens dislokasyonu gorllr. Homosistinurideki lens subluksasyonu genellikle agagi dogrudur, Marfan
sendromunda ise yukari dogrudur. Ama her iki hastalikta da herhangi bir yone dogru olabilir. Eger tedavi ediimezse
homosistintri hastalarinin %90’inda ilerleyici ektopia lentis meydana gelir. Homosistintride tromboembolik olay
riski artar ve cystathionine B-synthetase eksikligi nedeniyle homosistein ve metioninin kanda diizeyleri artmistir.
Lens dislokasyonu stilfit oksidaz eksikliginin erken bir bulgusu olabilir (25).

1.4. Retinal dejenerasyonlar

Hastalik sUreci boyunca retina, makula ya da koroidin etkilendigi yaklasik 400 kalitsal hastalik vardir (3).
Retinitis pigmentozada (RP) ve ilikili retinal dejenerasyonlar retinanin fotoreseptdr hiicrelerinin
dejenerasyonuna bagli gérme kaybi meydana gelir. RP; ilerleyici gérme alani kaybi, gece korlligi ve anormal
ya da elde edilemeyen ERG ile karakterize bir grup hastaliga verilen ortak isimdir. Tipik RP’de rod
fotoreseptorleri hastaligin erken donemlerinde konlardan daha siddetli bir sekilde tutulur. Los 1sikta gérme
bozuklugu ik gérsel semptomdur ve retinadaki rodlarin fonksiyon kaybina baglidir. Rod ve konlarin diffuz kaybi
kérlige yol agar. Fotoreseptor hicrelerin dejenerasyonunu patofizyolojisi biyokimyasal olarak 3 gruba
ayrilabilir.

1. Fotoreseptdr hiicrelerin primer biyokimyasal defekti

2. Retina pigment epitelinin primer biyokimyasal defekti

3. Fotoreseptorlerin veya retina pigment epitelinin genel bir metabolik kusura karsi 6zel duyarliligi (26)
RP'nin temel patofizyolojisi bilinmemekle birlikte, metabolik bozukluklarda RP'nin ortaya gikmasi, anormal
metabolik Grlnler, sentetik yolaklardaki hatalar veya yetersiz enerji metabolizmasi tarafindan
indiiklenebilecegini dustndirmektedir (27). Hasta RP ile geliyorsa ve metabolik bir bozukluktan
siipheleniliyorsa, esas olarak lipid metabolizmasi bozukluklari, lizozomal fonksiyon bozukluklari, mitokondriyal
enerji metabolizmasindaki bozukluklar, bakir metabolizmasi bozukluklari arastiriimalidir.

Kiraz kirmizisi lekesinin ayirici tanisinda esas olarak lizozomal fonksiyon bozukluklari akla gelmelidir. Foveada
ganglion hticrelerinin olmamasi, beyaz hastalikli hiicrelerle cevrili kirmizi noktaya yol agar (3).

Retina dejenerasyonu ile iliskili bozukluklarin taninmasi ve tanimlanmasi ¢ok zor olabilir. Hemen hemen tiim
hastaliklar nérolojik tutulum gésterir. isitme kaybi ve/veya deri tutulumunun varligi ayirici tanida yardimel
olabilir.

Girat atrofisi, viicutta bulunan bir mitokondriyal enzim olan ornitin aminotransferaz (OAT) eksikliginden kaynaklanir.
OAT eksikliginde tim vicut sivilarinda neredeyse 10 ila 20 kat ornitin artigi gortlir. Farelerde OAT geninin
bozulmasl, retina pigment epitelinde erken morfolojik kusurlara neden olan yavas ilerleyen bir fotoreseptor
dejenerasyonuna neden olur (28). OAT eksikligi olan bu fare modelinde (OAT_/_), ornitin birikiminin normale
sinirlara getirimesi retinal hasari onler ki; bu da ornitin birikiminin hastalik surecinde 6nemli bir rol oynadigini
gosterir (29).

1.5. Optik ndropati
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Herediter optik atrofi, siklikla nérodejeneratif streglerin bir parcasi olarak ortaya gikar. Bu durumda nérolojik
bozukluklar i¢in kapsamli tetkikler yapiimalidir. Krabbe globoid hiicre I6kodistrofisinin (galaktosilseramid
lipidozis) seyrinde erken dénemde ortaya ¢ikan optik atrofi ve kortikal korllik, bu bozuklugun 6zelligi olan ciddi
miyelin ve oligodendroglia kaybinin dogrudan bir sonucudur (30). Optik atrofi erken ortaya giksa da, genellikle
norolojik bozulmanin gélgesinde kalir (31). Optik atrofi metakromatik [dkodistrofide de (arilsiilfataz A eksikligi)
sik gorulur ve beyinde miyelin lipid, stlfatid birikimine bagli ciddi gérme bozukluguna neden olabilir.
Mukopolisakkaridozlarda optik atrofi, glokom, retina dejenerasyonu, optik sinir tutulumu, optik kanalda
kalinlasmis kemik tarafindan basi veya hidrosefali ile olusur. 3-metilglutakonik asidin artan idrar atilimi ile iligkili
bilateral erken baglangigli optik atrofi, bir ngro-oftalmolojik sendrom olan Costeff optik atrofi sendromunun ayirt
edici 6zelligi olarak kabul edilir (32).

Leber herediter optik néropatisi (LHON), akut veya subakut, bilateral merkezi gérme kaybi ve nihai optik atrofi ile
sonuglanan, mitokondriyal DNA mutasyonu yoluyla anneden kalitilan bir hastaliktir (33,34). LHON, retina ganglion
hicrelerinin ve optik sinirin dejenerasyonundan kaynaklanir. Adirlikli olarak geng yetiskin erkekleri etkiler.
Elektroretinogram ve elektro-okllogram hastalarin gogunda normaldir ve fotoreseptdr ve i¢ nikleer tabaka
fonksiyonunun normal oldugunun géstergesidir. LHON hastalarindan alinan kiltiir hiicrelerinde ve sitoplazmik hibrit
hiicrelerde mitokondriyal solunum zinciri islevinde kismi eksiklikler gézlenmistir (35). Bu veriler, mitokondriyal
hastaliklarin oksidatif fosforilasyon icin en blyik gereksinime sahip dokulari en siddetli sekilde etkiledigini
gostermektedir. Diger calismalardan, fotoreseptdrlerin, glikoliz tarafindan desteklenen i retina néronlarindan ¢ok
daha fazla oksijen tikettigi iyi bilinmektedir (36). Bu nedenle, LHON mutasyonlarina karsl ganglion hiicrelerinin
duyarlihi§r ve fotoreseptdrlerin direnci, birincil mtDNA mutasyonunun optik néropati icin yeterli olmadigini
dUstindlrdr (37). Optik sinir dejenerasyonunun olusmasi igin gevresel faktdrlerin de gerekli oldugu varsayiimaktadir
(38). X'e bagh Menkes hastaligina sahip erkek gocuklarinda benekli retina pigment epiteli ve kivrimli damarlar ile
retina anormallikleri ve optik atrofi vardir (39).
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METABOLIK ASIDOZA YAKLASIM

TUGBA AKBEY KOGAK
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

Hipoglisemi, plazma glukoz diizeyinin 50 mg/dl den diigtik olmasidir. En sik yenidogan ve sit cocuklugu déneminde
goriilir. Ozellikle prematiire ve diisik dogum adirlikli bebeklerde metabolik rezervlerin diisiik olmasi nedeniyle
veya sepsis, dogum asfiksisi, hipotermi gibi enerji gereksiniminin artti§i durumlarda yasamin ilk glinlerinde

yenidogan bebegin glukoz dengesinde gegici bozukluklar sik olarak gorulur.

Yenidogan doneminde gortlen hipoglisemilerin bazilari gegici olurken, bir kismi kalici olup direnglidirler. Yenidogan
déneminde baslayip, slt ¢ocuklugu déneminde devam eden bu direncli hipoglisemilerin nedenleri arasinda:
Hiperinslinizm, Hormon eksiklikleri, Glikojenoliz bozukluklari, Glukoneogenez bozukluklari, Yag asidi oksidasyon
bozukluklari sayilabilir. Daha az siklikla malnutrisyon, diyabetli ¢ocuklarda fazla insllin kullanimi sonucu, agir

karaciger hastaliklarinin seyrinde gorulebilir.
Cocuklarda baskin glikoz kaynagi;
Yemekten <2,5 saat sonra - besindir.

Kisa bir aglik sirasinda énce hepatik glikojenoliz (>2.5 saat ila yemekten 8 saat sonra) ve sonra glukoneogenez

(giderek artan)
>8 saat ila 12-15 saat ve uzun bir orug >15 saat sirasinda hepatik glukoneogenezdir.

Bu zamanlama yasa ve beslenme durumuna gbre degisebilir. Hipoglisemiye Klinik yaklasim dort temele

dayanmaktadir.

-karaciger boyutu

-hipogliseminin karakteristik zamanlamasi

-laktik asidoz varligi

-keton varlig

Hipogliseminin ne zaman ortaya ¢iktigi onemlidir:

-Tahmin edilemez ve sadece yemekten sonra (<2,5 saat sonra) (hiperinsilinizm veya munchausen by proxy

dustndirtr)

->2,5 saatten 8 saate kadar kisa bir agliktan sonra (glikojenoz tip 1, 111 veya 0 diistndurtr)

-Orta ila uzun agliktan sonra >8 saatten 24 saate kadar (glukoneogenez kusurlarini gdsterir)

-Karaciger yetmezIigi, dehidratasyon, boy kisali§i, ensefalopati, miyopati veya kardiyomiyopati de arastiriimalidir.

Karaciger buyUkIigune gére hipoglisemiler su sekilde siniflandirilabilir:
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1) Hepatomegali ile hipoglisemi: Hepatomegali ile iligkili hipoglisemi genellikle bir metabolik bozukluktan
kaynaklanir. Karaciger yetmezligi olmaksizin hepatomegali en belirgin 6zellik oldugunda, GSD tip | ve tip lll en
olasi tanilardir. FBPase eksikligi ve mitokondriyal yag asidi oksidasyon kusurlari, hipoglisemik ataklar sirasinda

hepatomegali ile ortaya ¢ikabilir.
Kalitsal tirozinemi tip | gibi hepatik fibroz ve siroz ile ortaya ¢ikan bozukluklar da hipoglisemiye neden olabilir.
Geg baslangicli HFI formu, postprandiyal fruktoz kaynakli hipoglisemik ataklar ile ortaya gikabilir.

S-adenosil homosistein hidrolaz eksikligi, genellikle yuksek protein veya metiyonin alimi ile tetiklenen, aglik
hipoglisemisi ve karaciger yetmezIigi ile kendini gdsterir ve hepatik fibroz, zeka geriligi ve belirgin hipermetioninemi
ile iligkilidir.

Solunum zincir hastaligi, FBPase eksikligini taklit edebilen karaciger yetmezIigi, hipoglisemi ve laktik asidoz ile

ortaya gikabilir.

Hepatik fibroz ve eksudatif enteropati ile birlikte PMM2 ve MPI-CDG (fosfomannoz izomeraz eksikligi), bebeklik

doneminde erken dénemde hipoglisemiye neden olabilir.

2) Hepatomegali olmadan hipoglisemi:  Hipogliseminin zamanlamasini belirlemek ve hasta hipoglisemik
oldugunda metabolik asidoz ve ketozis varligini degerlendirmek dnemlidir. Postprandiyal veya ¢ok kisa bir
acliktan sonra ve ketozis olmaksizin meydana gelen éngortlemeyen hipoglisemi ataklari, gogunlukla herhangi
bir yastaki hiperinstilinizme (dogustan veya Munchausen) veya erken bebeklik déneminde biyime hormonu

eksikligi veya ilgili bozukluklara baglidir.

Hepatomegali eslik etmeyen metabolik hastaliklara bagl hipoglisemi epizodlarinin ¢ogu, en az 8 saatlik agliktan
sonra ortaya ¢ikar. Bu 6zellikle yenidogan donemi disinda kalitsal yag asidi oksidasyon bozukluklari i¢in gecerlidir.
Keton negatif siddetli aclik hipoglisemi, yag asidi oksidasyon bozukluklarini, HMG-CoA liyaz eksikligini veya HMG-

CoA sentetaz eksikligini kuvvetle distndurtr.

Hipoglisemi sirasinda ketoasidoz varsa, ketolitik kusurlar, organik asidemiler, ge¢ baslangigh MSUD ve gliserol
kinaz eksiklikleri disundlmelidir, ancak bu bozukluklarda hipoglisemi ¢ok nadiren ortaya cikan metabolik
anormalliktir. Adrenal yetmezlikler, ozellikle hipotansiyon, dehidratasyon ve hiponatremi varliginda ayirici tanida

dlsundlmelidir.

Esas olarak sabahlari ortaya ¢ikan ve metabolik asidozun olmadigi keton pozitif aglik hipoglisemisi, tekrarlayan
fonksiyonel ketotik hipoglisemiyi distndurir; bu, gogunlukla geg bebeklik veya cocukluk ddneminde, gebelik yasina
gore kiglk olan veya makrosefali olanlar gocuklarda goérilir. Bu durum nadiren metabolik hastaliklarla ile

iliskilendirilir.
HIPERAMONYEMIYE YAKLASIM

AYDAN SEZGIN ERSOY
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BURSA ULUDAG UNIVERSITESI
GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI METABOLIZMA B.D.

2 glnliik erkek bebek, huzursuzluk ve kusma sikayeti nedeni ile acil servise basvurdu.
FiZIK MUAYENE

Genel durum kotu.

Kilo: 3950 gr (50-90 p)

Boy : 52 cm (50-90 p)

BC :35¢cm (50 p)

Hipotonik, adrili uyaranlara fleksor yaniti var,

Yenidogan refleksleri zayif, takipneik-inlemeli solunumu var,
Kalpte Gftrtim yok, ritmik

Batin muayenesinde karaciger kot altinda 2-3 cm ele geliyor.
Haricen erkek, testisler skrotumda

OZGECMIS - SOYGECMIS

32 yasinda annenin G4p4Y3 miadinda NSVY ile 3.950 gr olarak dogmus. Anne-baba arasinda akrabalik yok, ayni
kéyden

LABORATUVAR
Tam kan : Normal
Crp:0,2 mg/di

Ast:94

Alt:91

Ure:10 Cre:0,59
T.Bil:12,76 direkt bil:0,64
Ck:713

Glukoz:178 mg/d
Ph:7,62

Pco2:14,8
HCO3:28,4
Laktat:26,1 (P02:153)
Amonyak:633

ON TANI

Hiperamonyemi saptanan hasta; metabolik hastalik, tre siklus defekti, erken neonatal sepsis on tanilari ile tetkik
ve tedavi amaciyla yenidogan yogun bakim diizey 3 e yatirildi.
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YATISINDA

Septik gdriinimde olan hastaya neonatal sepsise yonelik sefotaksim ve amikasin tedavileri baslandi. Oral alimi
kesildi. Dextroz :8 mg/kg/dak IV inflizyon baslandi. 24x1 kan sekeri takibi yapildi, dextroz inflizyonu 12 mg/kg/saat
dozuna kadar ¢ikarildi, hiperglisemiyi dnlemek amaciyla insulin inflizyonu baslandi. Hastaya IV sodyum benzoat
baslanip, yiikleme yapildi, ardindan idame tedavisi verildi. 6x1 amonyak ve kan gazi deGerleri takip edilen hastanin
amonyak degerinde belirgin diisme olmamasi nedeniyle hastaya periton diyalizi baslandi. Hiperamonyeminin
devam etmesi nedeniyle sodyum fenilasetat + sodyum benzoat igerikli preparat baglandi.

kan aa

Glisin 415.71 pmol/L  0-400

Alanin 1026.74 umol/L 0 - 600

Valin 129.66 pmol/lL 0 - 280
Losin+izolosin 124.65 pmol/L 0 -280
Ornitin 115.54 pmollL 0 -250
Metyonin 4798 pmol/l  0-100

Fenilalanin 78.46 pmol/lL  0-150

Arginin 5.93 pmollL  0-100
Tirozin 78.27 ymol/L  0-200
Aspartik Asit 22.23 pmol/L 0-100
Glutamik Asit ~ 522.98 pmol/L 0 - 650
Sitrulin 105.38 umollL 0-60
Metyonin/Fenilalanin 061 0-3
Metyonin/Losin 039 0-1
Fenilalanin/Tirozin 1 0-17

Ornitin/Sitrulin -~ 1.1 0-25
GENETIK
ASL geni ¢.556C>T homozigot varyant saptanmigtir. NM_001024943 ( olasI patojenik)

HIPERAMONYEMI
Prematire yenidogan >150 pymol/l

Matir yenidogan >110 pumol/|
Cocuk ve erigkinde >80 pumol/l
PATOFIZYOLOJi

Amonyak , NH3, dnemli bir azot kaynagidir. Amonyak, proteinlerin pargalanmasindan, amino asit
metabolizmasindan kaynaklanir ve bagirsak bakterileri tarafindan Uretilir. Daha sonra amonyak portal dolagim
yoluyla periportal hepatositlere taginir ve burada amonyagin %85-90' ire déngustne girer ve Ureye donusturdlUr.
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HIPERAMONYEMIi NEDENLERI

Ure ddngiisiinde sorumlu enzim ve tastyicilarin eksikligine bagli gelisen primer hiperamonyemi nedenleri
N-asetil glutamat sentetaz eksikligi

- Karbamoil fosfat sentetaz eksikligi

- Ornitin transkarbamilaz eksikligi

- Argininosuksinat sentaz eksikligi

- Argininosuksinat liyaz eksikligi

- Arginaz 1 eksikligi

- Hiperornitinemi-hiperamonyemi-homositrilintri sendromu (intramitokondriyal ornitin eksikligi)
- Sitrin eksikligi (sitrilinemi tip 2)

Ure dongiisiinii inhibe ederek gelisen sekonder hiperamonyemi nedenleri

- Propiyonik asidemi

- Metilmalonik asidemi

- 3-Hidroksi-3-metilglutaril-CoA liyaz eksikligi

- ATP eksikligi

- Valproik asit tedavisi

Substrat eksikligine yol agarak sekonder hiperamonyemiye yol acan nedenler
- Yag asidi oksidasyon defektleri

- Karnitin déngst bozukluklari

- Piruvat dehidrogenaz kompleks bozukluklari

- Akut/Kronik karaciger yetersizligi

- Lizindrik protein intoleransi

- Piruvat karboksilaz eksikligi

- Pirolin-5-karboksilaz sentetaz eksikligi
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Karacigerde by-pass mekanizmasiyla hiperamonyemiye yol agan nedenler
- Duktus venosus agiklig

- Portokaval santa yol agan vaskiiler malformasyonlar

- Yenidoganin gegici hiperamonyemisi

Hiperamonyemi hemen miidahele edilmesi gereken metabolik acillerden biridir. 400 pmol / L'nin Gzerindeki
amonyak degerleri hemen dusUrilmelidir.

Hafif Etkilenen Bebekler

Bu yenidoganlar 24 saatlik bir stire boyunca hidrate edilmeliler. Toksinlerin uzaklastiriimasi igin bir prosedur
hazirlanir.

iv hidrasyon sivisi standart olarak %5-10 glikoz ¢ozeltisi kullanilarak hazirlanir (75 mmol /| Na + (4.5 g / | NaCl) ve
20 mmol/ I K + (1.5 g/ I KCI).

Karbonhidratlar ve lipitler kullanarak 100 kcal / kg / gin ‘den olusan yiksek kalorili proteinsiz beslenme
baslanmalidir.

Akut protein malnutrisyonunu 6nlemek igin 2 glinden fazla protein icermeyen diyet kullaniimamalidir.

Hastanin beslenmesi toksik metabolitler azaldiktan sonra 6zel mamalarla ve dogal protein de igeren bir diyet ile
duzenlenmelidlir.

Ciddi Sekilde Etkilenen Bebekler ;

Siddetli ketoasidozlu yenidoganlarda, agresif hipotonik sivilarla rehidrasyon ve alkalizasyon serebral 6deme sebep
olabilir. Bu nedenle, rehidrasyon 48 saatlik bir stire boyunca planlanmalidir. ortalama igeren 150 ml / kg / 24 saatten
daha az bir inflizyon 75 ila 150 mmol / | Na + konsantrasyonu (4.5 ila 9 g / | NaCl), 30-40 mmol /1 K + (2-3 g / | KCl)
ve% 5 glikoz. Asidoz, direngli giderse toksin uzaklastirma yontemlerine gegilir.

Yetiskinlerde klinik ve Yénetim

Davranis degisiklikleri (sinirlilik, kaygi) ve kafa karigikhigi hiperammonemili erigkinlerde en sik gortlen
semptomlardir.

ilk 48 saat boyunca hidrasyon ve parenteral beslenme tercih edilen yéntemdir bununla birlikte azot temizleyicilerin
uygulanmasina baglanmalidir.

Toplam gunluk enerji alimi kadinlarda 2500 kcal, kadinlarda 3000 kcal'i olarak planlanir.

Norolojik semptomlarin siddetine bagli olarak (koma) ve amonyak seviyeleri (> 400 pmol /1), hemodiyaliz belirtilen
ve derhal baglatiimalidir.

Bununla birlikte, hemodiyaliz sadece kisa araliklarla yapilmalidir yetigkin beyni olarak santral pontin miyelinoliz
riskini azaltin ozmolarite degisikliklerine karsi gok hassastir.

48 saat sonra proteinler ideal olarak enteral besleme kullanilarak tekrar uygulanmalidir.
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Enteral beslenme

Kugctk hacimler ile baglanir.6rnedin 60 ml / guin, baslangigta verilir ve daha sonra sivi gereksinimi kargilanana kadar
her 24 saatte bir arttirilir

Enteral beslenme arttik¢a, parenteral inflizyon orani karsilikli olarak azaltilir.
Sirekli kusma varsa Ondansetron (0.15 mg / kg icinde 15 dk i.v., giinde (¢ defaya kadar) denenebilir.
Beslenmede ilk adim, protein miktarini kademeli olarak arttirmaktir.
Mineraller, vitaminler ve mikro besinler de eklenmelidir .

Acil tedavide kullanilan ilaglarimiz ;

Sodyum benzoat velveya sodyum fenilbitirat

Sodyum benzoat 10 gr/100 cc

Yikleme.....:500 mg/kg/doz

idame.........:250-750 mg/kg/giin; 4 doz; oral

L-arginin ...... 250-500 mg /kg /guin ;4 doz oral

Acil tedavide kullanilan ilaglarimiz ;

Karnitin; organik asitlerin Griner atilimi sebebiyle olusan sekonder karnitin eksikliklerini kompanse etmek amaciyla
Uzun zincirli YAO defektinden stipheleniliyorsa karnitin uygulanmasindan kaginilmalidir, kardiyak aritmi riski vardir

Vitamin Tedavisi

Biyotin; hem holokarboksilaz sentetaz, hem de biyotinidaz eksikligi
Hidroksokobalamin; tim metilmalonik asiduri

Riboflavin; glutarik asidiiri tip | ve tip [I'de

Tiamin; MSUD’da, yetersiz besinsel alima bagl herhangi bir ciddi metabolik dekompansasyonda ve ciddi laktik
asidemide

Ek ilaglar

Metilmalonik asidiride idrarin sodyum bikarbonatla alkalinizasyonu metilmalonik asidin eliminasyonuna yardim
eder

Propiyonik ve metilmalonik asidurilerde metranidazol, intestinal bekteriyel propiyonat yapimini baskilar

Vicut Digi Toksin Uzaklastirma Prosedurleri Amonyak konsantrasyonu 400 umol/l'yi asarsa velveya amonyak
seviyeleri uygun tedaviyle 4-6 saat iginde yeterli miktarda diismezse yapilmalidir

Tedaviler multiorgan yetmezliklerinde tercih edilmelidir
Diyaliz ekibi acilen haberdar edilmelidir
Vcut Digi Toksin Uzaklastirma Prosedurleri Teknigin tercihi merkezin imkanlari ve tecriibeyle yakindan alakalidir.

Hemodiyaliz (HD), Stirekli veno-vendz hemofiltrasyon (SVVHF) Hemodiafiltrasyon (SVVHDF); kan degisimi (KD)
ve PD’ye gore daha etkin olarak gosterilmistir

Vicut digi detoksifikasyon islemleri yapilamiyorsa hasta bu islemlerin yapilabildigi ileri merkeze hizla transfer
edilmelidir
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Vicut Disi Toksin Uzaklastirma ProsedUrleri

Kan Degisimi

Etkisi gegicidir ve yalnizca diger metotlarla kombine olarak kullaniimalidir
Periton Diyalizi

Herhangi bir pediatrik yogun bakim (initesinde hizlica uygulanabilir. Yenidoganlarda etkisi daha fazla. Basarisizligin
aslil sebebi sok ve septisemiye sekonder olarak i¢ organlara zayif kan akim hizidir. Vicut agirligina oranla daha
kliclik peritoneal alana sahip oldugu igin daha blytik ¢ocuklarda daha az

Sirekli Hemofiltrasyon

Avantajlari;

Hemodinamik instabilite, multiorgan yetmezligi ve hiperkatabolik durumu olan bebeklerde iyi tolere edilmesi
Ylklenme olmadan ylksek miktarda siviya imkan saglamasidir

Bu prosediirler viicut disi dolagim teknikleri konusunda egitilmis pediatrik yogun bakim (initesi personeli tarafindan
uygulanmaldir

Hemodiyaliz

Kuguk ¢ozlnir maddelerin uzaklastirimasinda gok etkili ve hizli bir yontemdir

Toksik metabolitlerin dolagima geri gelmesi nedeni ile goklu diyaliz seanslarina genelde ihtiyag duyulur.
Vaskuler instabiliteden etkilenir

Toksin uzaklastiriimasinin etkinligini degerlendirmek igin dlizenli biyokimyasal degerlendirme yapilmalidir
Kan hiicre sayimi da ayrica énemlidir ¢link organik asidurilerde nétropeni ve trombositopeni olusabilir
Septisemi igin tekrarlayan degerlendirmeler yapiimali

Spesifik Tedaviler ;

Anabolizmay! Arttirmak

instilin Anabolik etkisi ile katabolizma baskilanir ve asidoz da diizelir.

insiilin infiizyonu ile birlikte kullanilan yiiksek dozlarda (0.05-0.2 IU / kg / saat) TPN tarafindan saglanan biiyiik
miktarda glikoz yararli olabilir hipoglisemiyi nlemek igin instilin dozu sik sik ayarlanmalidir.

Hiperamonyeminin akut kontrolU

* Temel yagam destegi

+ Tum protein kaynaklarini hem enteral hem de parenteral beslenmeyi maksimum 24-48 saat sureyle durdurun
* Glikoz seviyesini kontrol edin

* Amonyak dikkatli alinmalidir (turnikesiz, buzlu su icinde laboratuvara naklediimeli, toplandiktan sonra 30 dakika
icinde ayristiriimali ve hemen analiz edilmelidir)

+ Serum K sonucu elde edilene kadar 1.5 ila ¢ift bakim IVF'yi D10%, 0.45 NS + KCI 30 meg/L olarak baglatin,
ardindan buna gore ayarlayin

Hiperglisemi gelisirse, 0,05-0,1 birim/kg/saat dozunda insiiline baglamay disiiniin ve kan sekeri kontrol edilene
kadar titre edin .Toplam glukoz gereksinimleri (mg/kg/dk) yasa baghdir
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(0-1 yil: 8-10, 1-3 yil: 7-8, 4-6 yil: 6-7, 7-12 yil: 5-6 , ergen: 4-5, yetiskinler: 3-4)

Bebeklerde, cocuklarda ve yetiskinlerde amonyak >100 pmol/L ise; ve >150 pymol/L yenidoganlarda kombine
sodyum benzoat ve sodyum fenilasetat ve arginin ylikleme dozunu baslatin

Ek kalori vermek igin intralipid %20 2-3 g/kg/giin baslayin (yag asidi oksidasyon kusurlari haric)

Hasta sodyum benzoat ve fenilasetat veya arginin kombinasyonu kullaniyorsa hiperkloremik hipokalemik metabolik
asidoza neden oldugu igin KCI 40 meg/L verin. KCl, 60 meq/L'ye kadar periferik hattan verilebilir; hiz 0.125
meq/kg/saati gegmemelidir

Yenidoganlarda ve ¢ocuklarda amonyak >300-500 umol/L ise ve 4 saat iginde tibbi tedaviye yanit yoksa diyalize
baslayin.

Yeniden ylikleme, 6zellikle ilk 24 saat boyunca dikkatli bir sekilde yapilmalidir, ¢linkli >750 mg/kg/24 saat kombine
sodyum benzoat ve fenilasetatin kiimdlatif dozlarinin toksisite geligimi ile iligkili oldugu gosterilmis (kusma, letarji).
Yalnizca ciddi bozukluklari olan veya diyalize giren yenidoganlarda yeniden yikleme ve en az 6 saat arayla
yapiimalidir.

Tani konmamis bir akut vakada ayrica N -karbamilglutamata baslayin. Sadece enteral formda bulunur, bu nedenle
genellikle NG tiip ile verilir. 100 mg/kg'i bir kez ve ardindan 50 mg/kg'i 6 saatte bir veriniz. Hastanin NAGS veya
CPS1 eksikligi veya organik asidemileri olmadigi netlestikten sonra durdurulmalidir.

Hastanin bilinen bir teshisi varsa, diger oral kronik ilaglari kesmeyin (kusma durumunda varsa IV formlarina
dénustiriin)

Herhangi bir sepsis kaniti varsa antibiyotik baslanabilir. Bu yonetim asamasinin hizlanmasi sirasinda dizenli
araliklarla amonyak, elektrolit ve kan gazlari analizlerinin yapilmasi gerekir. Siklik, hastanin durumuna ve
sonuglarin alinma hizina gére belirlenir.

Hasta diyalize girse bile, tedavinin baglamasindan sonraki 24-48 saat icinde protein yeniden verilmelidir.
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MSUD’A YAKLASIM

AYDAN SEZGIN ERSOY
BURSA ULUDAG UNIVERSITESI
GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI METABOLIZMA B.D.

5 gunlik erkek bebek; kasilma sikayeti nedeniyle bagvurdugu devlet hastanesinde gaz sancisi olarak
degerlendiriliyor.

1 guin sonrasinda solunumu kottlesiyor. Bu kez bagvurdugu devlet hastanesinde yogun bakima yatirilarak tetkik
edilmis.

Yapilan tetkiklerde valin, izoldsin, 8sin yikseklik saptandidi igin hastanemize yonlendiriliyor.

Transfontanel ultrason normal, EEG normal, tam kan sayimi normal, hipoglisemisi yok, karaciger enzimleri ve
bdbrek fonksiyon testleri normal olan hastanin idrar keton (++), glu (-)

Kan aminoasitlerinde Losin 7130 MMOL/L (48-160) izolésin ve valin de yiikseklik mevcut.
OZGECMIS -SOYGECMIS

Anne baba hala-dayi gocugu

1.gocuk;12 yas, erkek; hiperaktif

2.hastamiz

Fizik muayene

VA: 3580 gr

Boy: 53 cm

BC 35,2 ¢cm

Hipotonik, Emme Zayif

Onfontanel Gergin Huzursuz Bebek.
Hepatomegalisi yok.

Testisler Skrotumda.Genitolriner Sistem Dogal.
BCKDHA Geni Mutasyon Analizi: normal

Maple Syrup Hastaligi BCKDHB Geni Mutasyon Analizi SONUG: p.Ala338Thr (c.1012 G>A) HOMOZIGOT, VUS
varyant

Anne: p.Ala338Thr (c.1012 G>A) heterozigot
Baba: p.Ala338Thr (c.1012 G>A) heterozigot
kardes: p.Ala338Thr (c.1012 G>A) normal
MSUD

Akcaagag surubu idrar hastaligi (MSUD), dalli zincirli a-ketoasit dehidrojenaz kompleksindeki kusurlarin neden
oldugu, plazmada dalli zincirli amino asitlerin ve idrarda a-ketoasitlerin yiikselmesine neden olan dogustan gelen
bir metabolik hastaliktir.

Patognomonik hastalik belirteci alloizol6sin Gretimidir.
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Klinik spektrum, bes taninmis klinik varyantla oldukga genistir.

Klasik prezentasyon yenidogan doneminde gelisimsel gecikme, gelisme geriligi, beslenme gugligu ve kulak kiri ve
idrarda akgaaga¢ surubu kokusu ile ortaya ¢ikar ve tedavi edimezse stereotipik hareketler, metabolik
dekompansasyon ve dlim gibi geri ddniisti olmayan nérolojik komplikasyonlara yol acabilir.

Tedavi, BCAA'larin diyet kisitlamasindan ve yakin metabolik izlemeden olusur. Tedaviye erken bagslanan
hastalarda klinik sonuglar genellikle iyidir.

Dért alt birim, BCKAD multienzim kompleksini olusturur.

Bu alt birimler arasinda dihidrolipoamid dehidrojenaz (E3 alt birimi) ve dihidrolipoil agiltransferaza (E2 alt birimi)
bagli BCKAD dekarboksilaz (E1 alt birimi) yer alir.

iki diizenleyici alt birim (BCKAD kinaz ve BCKAD fosfataz) ayrica E2 alt biriminin gekirdegiyle iligkilidir.

Ayrica, E1 alt birimi, E1alpha ve iki E1beta alt biriminden olusur. Metabolik bozukluk, mitokondri iginde yer alan
dalli zincirli alfa-ketoasit dehidrojenaz (BCKAD) kompleksinin azalmis aktivitesi nedeniyle olugur.

Otozomal resesif olarak kalitilir.

EPIDEMiYOLOJI

Akcaagac surubu idrar hastaligi, erkekleri ve kadinlari esit olarak igerir.

Dinya ¢apinda tahmini insidansi 185.000 canli dogumda 1 vakadir.

Daha ylksek akrabalik oranina sahip popilasyonlarda daha yiiksek siklik kaydedilmistir.

Askenazi Yahudi nifusunda, gortlme sikliginin 26.000 canli dogumda 1 oldugu tahmin edilmektedir.

Mennonitlerde, ak¢aagda¢ surubu hastaligi 380 yenidoganda 1 oraninda gdrilir. Bu genellikle BCKDHA (E1a)
geninde (c.1312T>A) kurucu etkisi olarak adlandirilir.

Portekiz gingenelerinde vakalarin %1.4'4 BCKDHA geninin homozigot delesyonu (117delC) nedeniyle meydana
gelir. 71 dogumda 1 vaka olarak tahmin edilebilir.

PATOFIZYOLOJi

Dalli zincirli ketoasit dehidrojenaz (BCKAD), iskelet kasi, karaciger, bobrek ve beyin gibi gesitli dokularin ig
mitokondriyal membraninda bulunur. Ug katalitik alt birimden (E1, E2 ve E3) olusur. Dalli zincirli amino asit
transaminaz ile birlikte, dalli zincirli amino asitlerin (BCAA) katabolizmasina aracilik etmeye yardimci olur. Tiamin
pirofosfat varliginda E1, alfa ketoasitleri dekarboksile eder. E2'deki lipoik asit kalintisi, asil grubunu E1'den CoA'ya
aktarir. E3 alt birimi, E2'deki lipoik asit kalintisinin yeniden oksitlenmesine yardimci olur. Dalli zincirli ketoasit
dehidrojenazin aktivitesi ayrica BCKAD fosfataz ve BCKAD kinaz tarafindan diizenlenir. Bu nedenle, mitokondri
icinde dall zincirli amino asitler ilk dnce dalli zincirli amino asit transaminaz enzimi tarafindan ilgili alfa-ketoasitlerine
dénustardlir. Bunlarin ilgili elde edilen alfa-ketoasitleri arasinda alfa-ketoizokaproik asit, alfa-keto-beta-metil valerik
asit ve alfa-ketoizovalerik asit bulunur. Alfa-ketoasitler daha sonra dalli zincirli ketoasit dehidrojenaz kompleksi
tarafindan oksidatif olarak dekarboksillenir.

Sonug olarak, alfa-ketoasitler ayrica izovaleril-koenzim A, alfa-metilbutiril-CoA ve izobutiril-CoA gibi ara Urinlere
metabolize edilir. Bu ara Urinler daha sonra siksinil-CoA, asetoasetat ve asetil-CoA'ya donusturdlur.

Dalli zincirli amino asitler, hidrofobik yan zincirlere sahip esansiyel amino asitlerdir ve protein agisindan zengin
gidalarda bulunur. Bu amino asitlerin katabolizmasi, asagidakiler gibi gesitli fizyolojik fonksiyonlari sirdirmek icin
gereklidir: Protein sentezi, Glukoneogenez, Yag asidi sentezi, kolesterol sentezi, hiicresel sinyal
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Beyinde, BCKAD, serebral GABA ve glutamat sentezini kolaylastirmak i¢in BCAA'y1 metabolize etmeye yardimci
olur.

Karaciger ve bobrek, BCAA'nin %10 ila %15'inin katabolizmasindan sorumludur. Cogu BCAA transaminasyonu ve
oksidasyonu iskelet kasinda meydana gelir. Birikmis BCAA ve alfa-ketoasitler, merkezi sinir sistemi, bagisiklik
sistemi ve iskelet kasinin islev bozukluguna bagl klinik semptomlarin biraraya gelmesi ile ortaya ¢ikar.

Yiksek l6sin ve alfa-ketoizokaproik asit seviyeleri, klinik olarak belirgin ndrotoksisite ile sonuglanan ndrokimyasal
bozulmaya neden olur.

Blyuk notr amino asitlerin kan-beyin bariyeri boyunca taginmasi, yiksek l6sin nedeniyle blytk dlglde azalir.
Sonug olarak, beyne tirozin, fenilalanin, metionin, triptofan, histidin ve valin girisi azalir.

Amino asitlerin azalmasi, dopamin, serotonin, norepinefrin, epinefrin, GABA ve glutamat gibi nérotransmiterlerin
azalmasina yol agar.

60 mikromol/L'nin (zerindeki alfa-ketoizokaproik asit seviyeleri, astrositlerdeki transaminasyon reaksiyonlarini
negatif olarak dlizenler. Sonug olarak, beyin bliyiimesi ve miyelin sentezi olumsuz etkilenir.

Bu tersine gevrilme, 6grenme guicliigu ve hafiza kaybi gibi biligsel islev bozukluklarina neden olan distik serebral
glutamat dizeylerini agiklar. Ayrica, yiksek 16sin konsantrasyonlari hiicre hacmi dizenlemesini bozar. Bu, kan
ozmolaritesinin azalmasina, sodyum konsantrasyonlarina ve hiicre igi suyun artmasina neden olarak serebral
odem ile sonuglanir.

Bebeklerde ve gocuklarda azalan kan ozmolaritesi beyin herniasyonunu daha da hizlandirabilir. Klinik kanitlar,
ndrotoksin alfa-ketoizokaproik asidin ensefalopatik sendroma katkida bulundugunu géstermektedir.

Klasik MSUD hastalarinda azalmis glutamat seviyeleri ve artan serebral laktat seviyeleri, solunum zincirinin alfa-
ketoizokaproik asit tarafindan inhibisyonunu gosterir.

MSUD'deki metabolik dekompansasyonlar, matris metalloproteinazlarin aktivasyonuna yol agarak kan-beyin
bariyerinin bozulmasina neden olur.

izolésin metabolitleri, idrarin ak¢aagag surubu kokusundan sorumiudur.
KLINIK OZELLIKLER

Normal bir hamilelik ve ve normal dogum 6ykusU olan bir yenidoganin saatler ya da haftalar igerisinde kliniginde
bozulma baslar.

Tipik olarak, ilk belirtiler yetersiz beslenme ve uyusukluk, ardindan agiklanamayan ilerleyici koma. (Beyin 6demi )
Merkezi sinir sitemi tutulumunu dusundiren bombe bir bingildak

Daha ileri bir agsamada, solunum sikintisi, higkirik, apne, bradikardi ve hipotermi ile birlikte nérovejetatif dizensizlik
ortaya ¢ikabilir. Koma durumunda, ¢ogu hasta kaslarinda karakteristik degisikliklere sahiptir.

istemsiz hareketler ile birlikte aglama. Opistotonus, boks veya pedal gevirme hareketleri (tipik MSUD) ve spontan
veya uartyla olan kasilmalar siklikla gozlenir.

Bir diger bulgu, govdesel hipotoni ve ekstremite hipertonisidir.

Siklikla gérulen blyuk genlikli kasilmalar ve miyoklonik konvilsiyonlarla karistirilir ve daha sik
Elektroensefalogram, bir burst supresyon modeli gésterebilir.

Norolojik belirtilere ek olarak, hastalar dehidratasyon ve hafif hepatomegali ile kendini gdsterebilir.

Semptomlar arasinda hastadan yayilan yogun (tatli, malt,karamel benzeri) akgaagag surubu benzeri koku bulunur.
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Genel olarak, yenidogan (klasik) MSUD belirgin anomalliklere yol agmaz.
RUTIN LABORATUVAR BULGULARI

Hastalar ciddi sekilde dehidrate degil, metabolik asidoz yok, hiperamonyemi yok veya sadece hafif bir ylikselme
(<130 pmolll), laktat yiksekligi beklenmez ve tam kan sayimi normaldir.

Ana laboratuvar anormallikleri, plazmada buyuk 6lgude artan dalli zincirli amino asitler (BCAA'lar) ve Organik asit
ile idrarda hizla tespit edilebilen 2-ketoasitlerdir.

Hafif ketonuri ve hipoglisemi de olabilir.

NOROLOJIK KOMPLIKASYONLAR

Akut serebral ddem, MSUD ve ensefalopatili yenidoganlarda iyi bilinen bir komplikasyondur.
Beyin ultrasonografisi ve manyetik rezonans gériintileme (MRI) teshiste yardimci olabilir.

Metabolik hastaligi olan yasli hastalarda dekompansasyon beyin sapi sikismasina neden olabilir ve ve ayrica uzun
siiredir devam eden BCAA yiikselmeleri nedeniyle yavas bir sekilde gelisebilir.

Ozellikle yogun rehidrasyonu takiben beklenmedik 6liim olabilir.
Ek olarak, demiyelinizasyon olusabilir

Ko6tu biyokimyasal kontrolli olan ve siirekli olarak yiksek BCAA'lari olan hastalarda en ¢ok etkilenen alanlar;
serebral hemisferlerin periventrikiler beyaz cevheri,derin serebellar beyaz cevher, beynin dorsal kismidir.

Dismiyelinizasyonun siddeti, akut norotoksisite belirtileri ile ilikili degildir ve degisiklikler uygun tedavi ile geri
dondurulebilir.

Akut aksonal noropati ge¢ baslangicli dekompansasyonu komplike hale getirebilir.
TANI

Sadece plazma amino asidi kullanilarak MSUD teshis edilebilir

Ozel yiikleme testleri gerekli degildir.

Tandem MS ile yenidogan déneminde tarama yapilabilir.

Enzimatik ¢alismalar ve/veya molekuler DNA testleri,tani dogrulamasi igin yararlidir.
GC-MS kullanilarak amniyotik sividaki metabolitlerin 6lctimi yapilabilir.

Mutasyonlarin  bilindigi ailelerde 1. trimesterde alinan kultirli  koryonik villuslarda DNA tahlilleri
yapilabilir.(2.trimestirda amniotik hiicre kiltlrlerinde taranabilir)

MSUD'nin dogum &ncesi teshisi koryonik villilerde veya kilturlenmis amniyositlerde enzim ve/veya mutasyon
analizine dayanir.
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YENIDOGAN DONEMINDE AKUT YONETIM

Yuksek eneriili diyet tedavisi ile birlikte hemodiyaliz ve hemofiltrasyon gibi uzaklastirma prosedtrleri kullanilir
Klasik formda semptomatik yenidogdanlarda akut metabolik dekompansasyonun tersine gevrilmesi igin onerilir.
Bu dnlemlerle plazma l6sin diizeyi saat icinde 1 mmol/l veya altina distrilir.

Bu agamada, valin ve izolosinin plazma konsantrasyonlari normalin altina disebilir ve 300-400 mg/gin miktarinda

Tandem ile MSUD i¢in yenidogan taramasi erken teshis ve miidahaleye izin verir ve bdylelikle bazi vakalarda
ekstrakorporeal detoksifikasyon ihtiyaci ortadan kalkmig olur.

Yenidodan taramasinda saptanan bebeklerde yeterli kalori ile BCAA igcermeyen ve izolosin ve valin (300-400
mg/gun) igeren diyet ile beslenme sonucunda |6sin seviyeleri 2-3 giin icinde normal araliga gelir.

UZUN VADELI YONETIM

Katabolik ataklar sirasinda akut faz tedavisinin yani sira yasam boyu kati ve dikkatle ayarlanmis yari sentetik bir
diyet uygulanir.

MSUD'NIN DIYET TEDAViISI,
HEDEF

Bu tlir tedavilerden biri, tokluktan 2-3 saat sonra bakildiginda normale yakin konsantrasyonlarda plazma BCAA'lari
saptamaktir. (I6sin: 80-200 umol/l; ,izol6sin: 40-90 umol/l; valin: 200-425 pmol/l).

L6sin en toksik 6ncli oldugundan, diyet I6sin seviyelerine gore ayarlanir.
Klasik siddetli MSUD formuna sahip yenidoganlarda, [dsin gereksinimi 300-400 mg/gun (80-110 mg/kg/gun),
Yeni dogan MSUD hastalari anne siitline devam edebilir

Minimum valin ve izol6sin gereksinimleri 200-250 mg/gun'dir. Kisiler arasi 6nemli farkliliklarin yani sira, gocuklar,
ergenler ve yetiskinler, klasik MSUD formu giinde yaklasik 500-700 mg Isini tolere eder.

Varyant formlari olan bireyler daha blyiik miktarlari tolere eder ve

Bazi hastalarda sadece dusuk proteinli bir diyetle tedavi basarilidir.

KLINIK FENOTIPLER

MSUD'nin bes farkli klinik fenotipi vardir: klasik, aralikli, orta, tiamine duyarli ve E3 eksikligi.
Codu durumda, bunlar spesifik varyantlar veya mevcut enzim aktivitesi ile iligkili degildir.

Klasik ve E3-eksik MSUD yenidodan déneminde ve/veya erken bebeklik déneminde bulunurken, diger formlar
gocuklukta herhangi bir yasta, tipik olarak bir araya gelen bir hastalik gibi katabolik bir atak sirasinda ortaya ¢ikabilir.

Bununla birlikte, klinik semptomlarin baslangi¢ yasi ve ciddiyetine gére ayirt edilebilirler. Oral tiamin tedavisine
yanit, daha geg yasta bagvuran hastalarda klinik fenotipi ayirt etmeye yardimei olabilir ve yanitin eksik olabilecegini
fark eder. Etkilenen tlim hastalarda dalli zincirli amino asitlerin plazma seviyeleri yikselmistir; bunlar arasinda
alloizolésin ve dalli zincirli ketoasitlerin, laktat ve piruvatin idrar seviyeleri bulunur.
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KLASIK MSUD

Klasik MSUD, bozuklugun en yaygin seklidir. E1-alfa, E1-beta ve E2 genlerindeki patojenik varyantlardan
kaynaklanir ve yuzde 3'ten daha az kalinti enzim aktivitesine yol agar. Yenidoganlarda tipik olarak dogumdan
sonraki 48 saat icinde ketonliri gelisir ve irritabilite, yetersiz beslenme, kusma, letarji ve distoni ile karakterize
neonatal ensefalopati ile kendini gésterir. Dort glinlikken nérolojik anormallikler arasinda degisen uyusukluk ve
sinirlilik, distoni, apne, ndbetler ve beyin ddemi belirtileri bulunur. ilk semptomlar, beslenme rejimindeki protein
miktarina bagli olarak bebek dort ila yedi gunlik olana kadar gelismeyebilir. Emzirme semptomlarin baglamasini
ikinci haftaya kadar geciktirebilir.

Etkilenen daha biylk bebeklerde veya genellikle beslenme yonetimi ile kontrol edilen gocuklarda metabolik
zehirlenme epizodlar meydana gelebilir. Bu epizodlar siklikla, eszamanl hastalik veya egzersiz, yaralanma,
cerrahi veya orug nedeniyle indliklenebilen endojen protein katabolizmasinin artmasindan kaynaklanir. Klinik
belirtiler epigastrik adri, kusma, anoreksi ve kas yorgunlugunu icerir. Pankreatit ara sira gérilen bir bulgudur.
Norolojik belirtiler hiperaktivite, uyku bozuklugu, stupor, bilissel islevde azalma, distoni ve ataksiyi igerebilir. Akut
dekompansasyon vakalarinda Wernicke ensefalopatisine benzer bir klinik tablo bildirilmistir. Beyin 6demi ve
herniasyondan 6lim meydana gelebilir.

ARALIKLI MSUD

Aralikh MSUD, E1-alfa, E1-beta ve E2 genlerindeki patojenik varyantlar nedeniyle ikinci en yaygin MSUD tiirtid(r,
ancak klasik MSUD hastalarinda gérilenden daha yiksek kalinti enzim aktivitesine sahiptir. Etkilenen hastalar
normal biyiime ve gelismeye sahiptir. Tipik olarak, otitis media gibi eszamanli hastaliklar veya artan protein alimi
dahil olmak Uzere katabolik stres ataklari sirasinda ketoasidoz ile ortaya gikarlar. Bu ataklar sirasinda ataksi, letarji,
nobetler ve koma dahil olmak Uzere ndrotoksisite belirtileri gelisir. Uygun tanima ve tedavi olmaksizin 6lim
meydana gelebilir.

Nadirdir.
ORTA DUZEY MSUD

Orta diizey MSUD, dalli zincirli alfa-ketoasit dehidrojenaz kompleksinin (BCKDC) E1-alfa bileseni i¢in gendeki
patojenik varyantlarla iligkili nadir bir hastaliktir. Mevcut BCKDC aktivitesi tipik olarak normalin ylizde 3 ila 30'u
arasindadir. Hastalar herhangi bir yasta semptomatik hale gelebilir. Enzim aktivitesi ylksek olanlarda belirtiler daha
geg olmaktadir.

Klinik belirtiler, akut ndrolojik semptomlar (sinirlilik, distoni) ve degisken dlglde gelisimsel gecikme ile karakterizedir.
Bazi hastalarda nobetler olabilir.

TIAMINE DUYARLI MSUD

Tiamine duyarli MSUD, BCKDC'nin E2 bileseni igin gendeki patojenik varyantlarla iliskili nadir bir fenotiptir. Tiaminin
hicre igi bir Urtinu olan pirofosfat, konformasyonel bir degisiklik yoluyla BCKDC'nin stabilitesini arttirir.

Bu, bazi mutant BCKDC'lerde biyolojik yarilanma émriinde ve kalinti enzim aktivitesinde bir artisla sonuglanir ve
MSUD'li bazi hastalarin neden tiamin takviyesine yanit verdigini agiklar.

Klinik goriinim ara forma benzer. Genel olarak, etkilenen hastalar, bu fenotip igin kullanilan terime ragmen tek
basina tiamin takviyesine yanit vermez ve metabolik kontroli saglamak icin BCAA'larin diyet kisitlamasi gerekir.
Bildirilen sadece bir vaka gergek tiamin yaniti gostermigtir.

E3-EKSIK MSUD

BCKDC'nin E3 bilesenini kodlayan gendeki patojenik varyantlar, nadir gortilen bir MSUD formuna neden olur ve
sadece birkag hasta rapor edilmistir.

Etkilenen hastalarda BCKDC ve piruvat ve alfa-ketoglutarat dehidrojenaz komplekslerinin birlesik eksiklikleri vardir.
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Klinik ozellikler ara MSUD'ye benzer. Bununla birlikte, E3 eksikligi olan hastalar tipik olarak yenidogan doneminde
bulunur ve ayrica laktik asidoza sahiptir.

KIMLERDE SUPHE EDELIM

Sporadik ensefalopati ve ketoasidoz, aralikli ensefalopati ve ketoasidoz,altta yatan bir hastalik sirasinda ens
efalopati ve ketoasidoz travma veya acligi takiben ensefalopati ve ketoasidoz ile basvurusu olan hastalarda stiphe
edilmelidir.

DOGUM ONCESI TANI

Kiiltirlenmis koryon villus hiicrelerinde veya amniyositlerde mutasyon analizi kullanilarak BCKAD enzim
aktivitesinin 6lctilmesini gerektirir. Dallanmig zincirli amino asit konsantrasyonlari, amniyotik sivida da 6lglebilir.

implantasyon éncesi tani, ailesel patojenik varyantlarin tanimlanmasini gerekirir.
Tercih edilen tani yontemi molekiler analizdir.

TANI

Plazma amino asit testi, MSUD igin en énemli tani testidir.

Yuksek BCAA ve allo-izolosin duzeylerini degerlendirmek igin kullanilir. Yuksek allo-izoldsin seviyeleri (> 5
mikromol/L), tant igin ylksek 6zgulluk ve duyarlilik saglar.

Yiiksek 16sin seviyelerinde bile allo-izoldsin seviyeleri alti giinliik yasa kadar saptanamaz. idrar organik asitleri, gaz
kromatografi-k(tle spektrometrisi, dinitrofenilhidrazin testleri ve idrar test seritleri kullanilarak saptanabilir.

Gaz kromatografisi-kiitle spektrometrisi, MSUD tanisini daha da destekleyen dalli zincirli ketoasitleri tespit eder
Dall zincirli ketoasitler genellikle BCAA yiikselmesinden sonra yikselir ve dogumdan 48-72 saat sonra tespit edilir.

Dinitrofenilhidrazin (DNPH) testi ayrica idrardaki dalli zincirli ketoasitleri saptamak icin de kullanilabilir. DNPH
reaktifi ve idrar egit hacimlerde karistirilir. Numune daha sonra herhangi bir ¢okelme ve renk degisikligi i¢in 10
dakika boyunca gdzlemlenir. Cokeltisiz berrak idrar, sifir puanini gésterir. Oysa opak idrarli sari-beyaz bir ¢okelti 4
puana isaret eder. DNPH testi kullanmanin avantaji, ayakta tedavi ortaminda idrar dalli zincirli ketoasitleri saptama
becerisinden kaynaklanir. Standart idrar test seritleri ketondrinin saptanmasini saglar. Diger tani testlerine kisitli
erisim ayarlarinda alternatif bir test kaynagi sunar

BCKAD enzim aktivitesi, lenfoblastlar, deri fibroblastlari ve karaciger biyopsisi gibi hlicrelerde élgtlebilir. BCKAD
aktivitesinin in vivo dlgtmleri Klinik olarak faydali degildir ¢link{i aktivite seviyeleri I6sin toleransi ve oksidasyon ile
korele degildir.

Ug bialelik patojenik gen varyantr igin molekiler testler mevcuttur.

BCKDHA geni: BCKAD enzim kompleksinin (MSUD Tip 1A) E1-alfa alt birimini kodlar.
BCKDHB geni: BCKAD enzim kompleksinin (MSUD Tip 1B) E1-beta alt birimini kodlar.

DBT geni: BCKAD enzim kompleksinin (MSUD Tip 2) E2 alt birimini kodlar.

Genetik testler, ailenin prognozunun ve genetik danismanhiginin daha iyi anlagiimasini saglar.

Ayrica, eksik BCKAD alt biriminin dogru bir sekilde degerlendiriimesini sagdlar. Bu, bireysellestirilmis tedavilerin
belirlenmesine yardimei olur. BCKAD enzim alt birimlerinde 190'dan fazla patojenik varyasyon vardir. Tespit edilen
tim varyantlar homozigot veya bilesik heterozigottur

AKUT METABOLIK DEKOMPANSASYONUN TEDAVISI
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Metabolik dekompansasyonlar (plazma [6sin >380 mikromol/L) genellikle diyete uyumsuzluk ve enfeksiyonlar
nedeniyle olusur.

Diyet uyumsuzlugu BCAA seviyelerini yikseltir ve nadiren dekompansasyon ve ensefalopatiye ilerler.
Bununla birlikte, travma ve enfeksiyonlar, metabolik bir krize yol agan bliyiik protein katabolizmasini tetikleyebilir.

Dekompansasyonlar daha ¢ok yasamin ilk yilinda ve 15 yasindan sonra ortaya ¢ikar.  Strauss ve ark. akut
dekompansasyon sirasinda en sik hastaneye yatis nedeninin kusma ve viral gastroenterit oldugunu belirtmislerdir.

Hastaneye yatmanin diger yaygin nedenleri arasinda viral bronsiolit, sinlizit, yenidogan ensefalopatisi ve idrar yolu
enfeksiyonlari yer alir.

Tedavinin temel amaci, protein katabolizmasini bastirmak ve protein sentezini tegvik etmektir.
Daha ciddi vakalarda yonetim stratejileri sunlari igerir:
Metabolik krize neden olan altta yatan stres etkenini etkili bir sekilde tedavi etmek

24 ila 72 saat arasinda protein alimini kisitiayin

Yeterli kalori destegi saglayin

Metabolik homeostazi stirdiirmek icin yeterli hidrasyon saglayin
Kofaktorlerle takviye saglayin

Toksik metabolitleri ortadan kaldirin

Metabolik anormallikleri diizeltin

AYIRICI TANI

Hipoglisemi

Status epileptikus

Meneniit

Ensefalit

Kernikterus

Dogum asfiksisi

Ure ddngUst bozukluklar
Propionik asidemi ve metilmalonik asidemi gibi organik asidopatiler
HMG-CoA liyaz eksikligi
Beta-ketotiyolaz eksikligi
Ketotik olmayan hiperglisinemi,

KOMPLIKASYONLAR

MSUD'yi zamana duyarli bir sekilde teshis ve tedavi etmemek ciddi sonuglara yol agabilir. Bir tedavi plani uygulanan
hastalar, dalli zincirli amino asit seviyelerinde ani bir artigla sonuclanan akut bir hastalik gelistirebilir. Bu metabolik
kriz genellikle asiri yorgunluk, sinirlilik, kusma ve uykuya meyil gibi klinik semptomlarin gelismesiyle belirtilir. Hasta
teshis edilmezse veya tedavi edilmezse, asagidaki komplikasyonlar ortaya gikabilir:

Nobetler,metabolik asidoz,beyin 6demi,serebrovaskiler iskemi,mental retardasyon ,kérlik,kas spastisitesi,geri
déniist olmayan nérolojik hasar,osteoporoz, akut pankreatit

Yiksek plazma l6sininden T hiicre baskilanmasina bagli tekrarlayan 6zofagus kandidiyazisi.

Anemi, sa¢ dokilmesi, blytme geriligi ve akrodermatit olarak ortaya cikan esansiyel amino asit eksikligi

GEBELIK VE EMZIRME
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Diger dogustan gelen metabolizma hatalarindan farkli olarak, yikselen BCAA'larin gelismekte olan fetls Uzerindeki
potansiyel zararli etkileri hakkinda yeterli veri yoktur. MSUD'li gebe hastalarin yonetiminde dikkatli planlama
onemlidir. Hamilelik sirasinda anne, maternal degisiklikleri ve fetal saghgi desteklemek icin proteini artirirken
plazma BCAA seviyelerini korumalidir. Hamilelik ve emzirme déneminde I6sin toleransinda artislar oldugu
bildiriimektedir. Kalori ve protein ihtiyaclari hamilelik gereksinimlerine gore hesaplanir. Tibbi gidalarla
karsilanmayan gebelik ihtiyaclarinin karsilanmasi igin ek vitamin ve mineraller gerekebilir.

Wessel ve arkadaglari hamilelik, dogum ve dogum sonrasi donemde yeterli enerji ve BCAA igermeyen protein
saglayarak bagarili bir vaka yonetimi yayinladilar.

Bir MSUD hastasinda gebeligin yonetimi, obstetrik ve laboratuvar beslenme hizmetleri arasinda kapsamli
gbzlemler gerektirir. Herhangi bir cerrahi islem sirasinda optimal sonuglar igin azaltiimis aglik stiresi gibi dikkatli
planlama ve izleme gereklidir.

TEDAVi SECENEKLERI
KARACIGER NAKLI
Klasik MSUD'li pediatrik hastalarda ortotopik karaciger nakli gok basaril bir tedavi olmustur

En sik transplant yaklasimi akraba olmayan 6lmus bireylerin karacigerini kullanmaktir, ancak dlen dondr dokusunun
mevcudiyeti sinirli oldugunda, canli ile ilgili dondr karacigeri kullanilabilir. Ne dlen akraba disi ne de yasayan iligkili
karacigerlerin enzim aktivitesini normal seviyelere geri getiremeyecegini belirtmek onemlidir, bu nedenle akut
metabolik zehirlenme, transplantasyon sonrasi hala ortaya ¢ikabilir.

Genel olarak, agirhiga gére ayarlanmis 18sin toleransi geng hastalarda daha uygundur. Bu bulgu igin bir hipotez,
ergen ve yetiskin alicilarin daha fazla protein tliketme egiliminde olmalari ve tipik olarak gtinlik amino asit alimlari
uzerinde daha az kontrole sahip olmalaridir. Bagka bir neden, gocukluktan (gereksinim normal blyime talebiyle
eslestiginde) yetiskinlige kadar diyet [8sin toleransindaki azalma ile ilgili olabilir.
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HAVA KIRLILiGI VE KURESEL ISINMADA YILIN MAKALELERI

DR. HULYA KOSE
ULUDAG UNIVERSITESI GOCUK ALERJI VE IMMUNOLOJI BILIM DALI

HAVA KIRLILIGININ ONEMIi: Hava kirliligine énemli bir gevre sorunudur ve gocuklar bu konuda savunmasizdir.
Hava Kkirliligi iklim degisikligine neden olur. Cocuklar daha hizli nefes alma ve vicut agirliginin kilogram basina
yetiskinlere gore daha fazla hava alimi nedeniyle daha ylksek dozlarda kirleticilere maruz kalirlar.Mevcut hava
kirletici diizeyleri, surekli temas sonrasinda gocuklarda ve yetiskinlerde énemli morbiditelere ve kronik hastaliklara
neden olmaktadir.

Hava kirli§i nedenleri:Arag trafigi,komirle calisan enerji santralleri, tarimsal dretim,orman yanginlari,krma ve
ogutme islemlerinden kaynaklanan yol tozu,kuru temizleme diikkanlari,restoranlar (6zellikle odun firini
kullananlar),tarimsal islemler,metal kaplama tesisleri,hidrolik ¢atiama yoluyla fosil yakit ¢ikariimasi gibi
cesitlidir. Tarim topluluklarinda, kiimes hayvanlari, domuz, st trtinleri veya sigir eti gibi hayvanlardan kaynaklanan
onemli emisyonlar, hayvan atiklarinin ayrismasi veya atiklarin glbre olarak sivi halde uygulanmasindan neden
olabilir. Bu da amonyak, hidrojen siilfit ve PM de dahil olmak (izere gazlari ve kokulu buharlari igerir. Yanma
sonucunda bircok primer kirleticiye CO , NO, PM, VOC (UOB) katkida bulunur. Yanma prosesleri ayrica ncti
gazlardan atmosferde olusan sekonder kirleticilere (O3, ni ABD Cevre Koruma Ajansi (EPA), 6 kriterli hava
kirleticiler igin hava kalitesi standartlarini belilememektedir. EPA ayrica kansere veya dogum kusurlari gibi diger
ciddi saglik etkilerine neden oldugu bilinen veya slphelenilen 187 hava toksik maddesinin dis mekan
konsantrasyonlarini izler; bunlar tehlikeli hava kirleticiler olarak adlandirilir. Benzen, formaldehit, polisiklik aromatik
hidrokarbonlar ve krom gibi metaller sayilabilir.

Hava kirliliginin etkileri:iklim degisikligi ,0zon seviyelerini aeroallerjenlerin dagilimini, miktarini ve kalitesini etkiler.
Hava Kkirliliginin etkileri yasamin her asamasinda ortaya gikar, oksidatif stres, inflamasyon, endokrin bozukluk,
genetik ve epigenetik dahil olmak tizere birgok patolojik olaya neden olur.

Ozon, PM ve hiriltili solunum, kurtarma ilaci kullanimi ve akciger fonksiyonlarinin bozulmasi, astim kontrolintin
azalmaslyla iligkilendirilmistir.Erken cocukluk ¢aginin en yaygin hastaliklarindan 2'si olan bronsiolit ve otitis media,
ortam hava kirliligi ile baglantiidir.Hava kirliligi akciger alevienmelerini arttirarak ve akciger fonksiyonlarinda
azalma riskini artirarak kistik fibrozisli bireyleri olumsuz yonde etkileyebilir. Onemli hayvan tarimi yapilan bélgelerde
ikamet eden gocuklarda biyik hayvan besleme kaynaklanan (6rnegin, amonyak, hidrojen siilfit ve PM) pediatrik
astim da dahil olmak Uzere solunum sagligini etkileyebilecegdini gostermektedir.Astima ek olarak, diger atopik
durumlar (egzama, alerjik rinit) maruz kalma ile iligkilendirilmistir.Hava kirliligi ve baz! bilesenleri, 6zellikle cocukluk
¢agi lésemi riskinin artmasiyla iligkili insan kanserojenleri olarak tanimlanmigtir. No2 ve benzen spesifik kirleticiler
cocukluk ¢agi 1dsemi ile iliskilendirilmigtir.

Maruziyetin ve Etkilerin Onlenmesi:Cocukluk gagi astim alevienmeleri, 1996'da Atlanta, Georgia'da diizenlenen
olimpiyatlarda, oyunlari gevreleyen girisimlerin toplu tasima ve evden ¢alismanin artmasi ve bunun da 6nemli
olglide daha az hava kirliligine yol agmasiyla dnemli dlglide azaldi.Cin'in bagkenti Pekin'de, 2008 Olimpiyatlari igin
hava kirliligi 6nlemlerinin azalmasiyla dogum agirliklari ortalama 23 g daha yliksekti.EPA tarafindan Ulusal Ortam
Hava Kalitesi Standartlarinin glinlik ortam konsantrasyonlarina gore hesaplanan ve daha sonra iyi (yesil) ila
tehlikeli (bordo) arasinda degisen 6 kategoriye gruplandirilan ve renk kodlanan Hava Kalitesi indeksi (AQI), bunun
icin bir arag saglar.Belirli bir zamanda yerel hava kalitesi temelinde, bireyler disaridaki efor faaliyetlerinde harcanan
zamani azaltmak veya i¢ mekan aktiviteleri yapmayi se¢mek icin kararlar alabilir. Genel halkin gogu AQI etkilerini
tanmasa da daha iyi farkindalik elde edilebilirse, AQI, doktorlarin hastalarin davraniglari gerektigi gibi
degistirmelerine yardimci olmak igin gUglU bir arag olacaktir.

Oneriler: Aktif tasima (8rnegin, yiiriiyiis, bisiklet) ve benzinle ¢alisan motorlu araglara alternatif ulagimi kullanarak
ve tesvik ederek duslUk hava kalitesine katkilari azaltmada rol model ve uygulama modeli olarak hizmet
vermektedir.AQI, 6nceden var olan astim gibi tibbi risk faktorleri olan 6zellikle hastalarda yararli olabilir.
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VENTILATOR iLiSKiLi PNOMONi BAKIMI VE OKSIJEN TEDAVISi (ViP)

DR. NIZAMETTIN OZTURK N o
BUU-SUAM COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANABILIM DALI / GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI
YOGUN BAKIM UNITES|

Yogun bakim Unitesine yatiginda pnomoni tanisi olmayip endotrakeal entibasyon ve mekanik ventilasyon
basladiktan en az 48 saat sonra gelisen pndmoniye ventilator ilikili pnomoni (VIP) denilmektedir ve (1,2).

ViP'in “erken baslangicl” ve “ge¢ baslangigli” olarak tanimlamis iki tipi bulunmaktadir. Erken baslangigli ViP,
entlibasyondan 48-96 saat sonra gelisir ve antibiyotik tedavisine duyarli mikroorganizmalar sebep olur (3).

VIP patogenezinde (st hava yollari ve gastrointestinal traktusun bakteriyel kolonizasyonu ve kontamine
sekresyonlarin alt solunum yollarina aspirasyonu rol oynar (4).

Kolonizasyonu ve VIP gelismesini belirleyen faktorler arasinda énceden uygulanmis antibiyotik tedavisi ve diger
tedaviler(sedatif veya paralitik, kortikosteroid, vazopressor, gastrointestinal kanamaya yo6nelik koruyucu tedavi),
invaziv girigimler, vital bulgulari, biyokimya, tam kan sayimi, arteryel kan gazi dederleri, ventilasyon parametreleri
gun icinde saptanan en kotl dederler esas alinarak; uygulanan invaziv islemler (nazogastrik sonda, beslenme tlipli,
g6gus tupu, trakeotomi kanilli, arteryel kateter, santral vendz kateter ve “swan ganz” kateteri, hemodiyaliz);
endotrakeal tlip ¢api, nemlendiricinin tipi (isiticili veya filtre), uygulanan aspirasyon sekli (kapal sistem veya tek
seferlik steril kateter kullanimi); endotrakeal tlip, nemlendirici filtre, ventilatér devresi ve kapall aspirasyon kateteri
degisimleri, mide bogalmasini ve pH'ini degistiren ilaglarin kullanimi, gastrik igerigin aspirasyonu, uzamig mekanik
ventilasyon, nemlendiricili filtreler yerine i1sitmali nemlendirme sisteminin kullaniimasi, hastanin yatis pozisyonu,
altta yatan hastalik siddeti, ligten fazla organ disfonksiyonu, santral sinir sistemi hastalid, ileri yas, sik endotrakeal
tlp degisimi (reentiibasyon), infeksiyon kontrol kurallari, bagvuru sirasinda pnémoni veya koma varligi, altta yatan
kronik akciger hastaligi veya akut respiratuvar distres sendromu varligi, pozitif end-ekspiratuvar basing uygulamasi,
sigara kullanim 6ykusu, baska bir merkezden transfer edilmis olma gibi pek ok faktor yer almaktadir. Uygulanan
tedavi ve iglemler, VIP gelisiminden énce en az 48 saat uygulanmalari durumunda risk faktori sayiimiglardir (5,6).

VIP risk faktorleri; dnlenemez ve dnlenebilir risk faktorleri olmak iizere ikiye ayrilir (7):

ViP icin Onlenemez Risk Faktorleri

« ileri yas (65 yas ve (izeri)

* Erkek cinsiyeti

* Beslenme bozuklugu

+ Akciger hastaliginin olmasi (Kronik Obstruktif Akciger Hastaligi)
+ Néromuskdler hastaliginin olmasi

* Koma (Glaskow koma skoru 16)

* Coklu organ yetmezligi

« immiin sistemi baskilanmig hastalar

* Akut Respiratuvar Distres Sendromu (ARDS) dur.

VIP Igin Onlenebilir Risk faktorleri

* Yetersiz el hijyeni
* Nazal entlbasyon
* Yetersiz subglottik aspirasyon

* Kullanilan malzemelerin gereksiz yere sik degistirimesi
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+ Kaf basincinin 20 cmH2 O’dan diisuik olmasi

* Hastanin supine (sirt iistli) pozisyonda yatmasi

* Enteral beslenme

* Plansiz ekstlibasyon

 iki giinden uzun endotrakeal entiibasyonla mekanik ventilasyon

* Tekrar entubasyon

+ Paralitik ajanlarin kullanimi veya devamli intravendz sedasyon

* Stres Ulser proflaksisi
* Trakeostomi

* Yetersiz bakim

* Yogun bakim digina nakil

+ Onceden antibiyotik kullanimidir.

VENTILATOR ILiSKILi PNOMONi GELISEN HASTADA HEMSIRELIK TANILARI VE GIRISIMLERI (8,9)

HEMSIRELIK TANILARI

AMAC

GIRISIM

1.Yetersiz solunum ve
etkisiz hava yolu agikhg

Etkin hava yolu
temizliginin ve
yeterli
solunumun
saglanmasi.

1.Kontrendike degilse semi fowler pozisyonu vermek.
2.Solunum hizi, derinligi, ritmi, yardimci kaslarin kullaniimasi,
solunum sesleri, OksUrik, balgam karakteristigi (renk, koku,
miktar, kivam) yoniinden degerlendirmek. 3.Hasta sekresyon
miktari ve rengindeki degisiklikleri ve hipertermi acgisindan
takip etmek. 4.Gerekirse hava yollari aspire
edilecek(nazotrakeal, nazofarengeal). 5.Gerekirse fizyoterapist
ile iletisime gegilerek hastanin derin solunum ve 6ksurlik
egzersizleri yapmasini saglamak. 6.Sekresyonlari kolay
atmasi igin hastanin durumuna gore pozisyon degisikligi
vermek, (2 saatte bir) gerekirse postral drenaj yapmak. 7.Sik
sik agiz bakimi vermek. 8.Kontrendike degilse yeterli sivi
alimini saglamak. 9.Gerekirse doktor ile iletisime gegilerek kan
gazi bakilmasini saglamak. 10.Doktor orderina gore
bronkodilator, ekspektoran, steroid ve antibiotik tedavileri
yapmak. 11.0ksijen tedavisi order edilirse nemlendirilerek ,
belirlenen hizda vermek. 12.Mekanik ventilasyon ile takip
edilen hastada, entiibasyon tliptiniin seviyesi, bilateral
solunum sesleri, parametreleri takip etmek ve ekibi
bilgilendirmek.

2.Enfeksiyon

Enfeksiyon
belirtilerinin
olmamasi

1. Sik ates takibi yapmak ve ekiple sonucu paylagsmak. 2.Vital
bulgu takibi yapmak, hastanin monitdr takibini yaparak, ekibi
bilgilendirmek. 3. Uygun oda isisI saglamak. 4. Hastanin
uygun kalinhkta giyinmesini saglamak. 5. Hastanin yeterli sivi
alimini saglamak. 6.Is1 artiginda fiziksek durum degisikliklerini
izlemek ve kaydetmek. 7.Is1 artisinda soguk uygulama, ilik dus
gibi yontemlerle atesi duistirmek. 8. Doktor orderina gore
uygun antibiotik tedavisini yapmak

3.Aktivite intoleransi

Artan aktiviteyi
tolere ettigini
gbsterme

1. Aktif pasif hareketler, yatak iginde iki saatte bir pozisyon
degisikligi saglamak. 2. Hastanin aktivite oncesi ve sonrasi
vital bulgularin takibinin yapiimasi 3. Oz bakim aktivitelerinde
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hastaya yardimci olmak. 4. Hastanin yeterli uyku ve istirahat
etmesine yardimci olmak

VENTILATOR ILISKILI PNOMONI PAKETI (10)

Bakim paketinin bilegenleri ;

1. Yatak basinin 35-45° yiikseltilmesi

2. Gunlilk olarak sedasyona ara verilmesi ve ekstiibasyona hazirligin degerlendirilmesi
3. Peptik ulser profilaksisi

4. Derin ven trombozu profilaksisi

5. Klorheksidin glukonat ile giinliik a§iz bakimi verilmesi yer almaktadir.

Mekanik ventilasyon uygulanmasi VIP gelismesi icin en 6nde gelen risk faktérlerindendir. MV uygulanan
hastalarda, mimkin oldukga en erken surede MV'yi sonlandirmak gerekir. MV uygulamasini sonlandirmak igin
hastalarin glinlik olarak sedasyonuna ara verilmesi ve “weaning”(ayirma) protokollerinin kullaniimasi
onerilmektedir (11).

Yogun bakim iinitelerinde ViP uygulamasinin VIP insidansini azaltmasi igin bu paketin tiim parametrelerine kesin
uyum saglanmasi gerektigi, bunun igin personel egitimlerine 6zen gosterilmesinin zorunlu oldugunu, bir
parametrede dahi uyumsuzluk oldugunda bunun tim VIP dnleme insidansini etkilemektedir.
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COCUK YOGUN BAKIMDA COVID-19 DENEYIMLERIMiZ
DR. CAGLAR ODEK

2019 yil aralik ay1 ortalarinda Cin’in Wuhan Eyaletinde ortaya ¢ikan pnémoni olgularinin solunum yollarindan yeni
bir Coronavirus (SARS-CoV-2) izole edildi ve bu virlisiin neden oldugu hastalik kisa siire igerisinde tim diinyaya
yaylldi. Diinya Saglik Orgiitii (DSO) bu yeni viriisiin neden oldugu hastaligi COVID-19 olarak isimlendirdi. Hastalik
baglangigta eriskinlerde gorilmekle birlikte ilk cocuk vaka kisa sire igerisinde, 20 Ocak 2020’ de Shenzhen’ de
tespit edildi. DSO 11 Mart 2020’ de kiiresel gapta pandemi ilan etti.

Hastallk cocuklarda farkli kliniklerle kendini gosterdi ve genel olarak erigkin hastalarla karsilastirildiginda
cocuklarda daha hafif seyirli oldu. Cocuk vakalar genel olarak asemptomatik tasiyicilik ve USYE seklinde ortaya
¢ikmaktaydi ancak zaman ilerledikge ¢ocuklarda da adir vakalar, yogun bakim ihtiyaci ve mortalite bildirildi. Virlisiin
insan hiicrelerine girisi ACE2 reseptorleri araciligi ile gergeklestiginden ve bu reseptérler solunum yollari ve
akcigerler disinda bobrekler, karaciger, kalp, beyin, enterositler ve adipoz dokuda da bulundugundan hastalar
USYE ve pnémoni disinda dermatolojik, oftalmolojik, nérolojik, renal, kardiyovaskiiler ve gastrointestinal bulgularla
da presente oldular. Ulkemizden yapilan farkli calismalarda agir hastaliga bagl ocuk yogun bakim yatis orani
%1,5 civarinda verilirken mortalite orani da %0.05 gibi dlisik saptandi.

Cocuklarda COVID-19" a bagli esas problemli ve agir tablo ise MIS-C’ ye bagl olarak ortaya ¢ikti. Akut
enfeksiyondan genellikle 4 hafta sonrasinda ates, dokuntl, halsizlik gibi bulgularla ortaya gikan, Kawasaki
hastaligina benzeyen, kardiyak tutulum ve ¢oklu organ yetmezligine bagl 6limcul seyredebilen hastalik multisistem
inflamatuar sendrom olarak tanimlandi. Akut COVID-19 olgularinin aksine MIS-C olgularinda gocuk yogun bakim
yatis gereksinimi %70’ lere kadar yilkseldi. Mortalitesi de akut enfeksiyona gére daha fazla olarak saptandi. Bu
yeni klinik tablonun tedavisinde IVIG, steroidler, anakinra éncelikli olarak tercih edilirken agir olgularda plazma
degisiminin de faydali oldugunu gdsteren yayinlar mevcuttur. Bu hasta grubunda plazma degisimi, stirekli renal
replasman tedavisi, ECMO gibi ekstrakorporeal destek sistemleri de tedavide kullaniimaktadir.

COVID-19 gocuk yogun bakim unitelerini sadece neden oldugu farkli hastalik tablolariyla etkilememistir. Pandemi
suresince genel olarak gocuk yogun bakima yatislar azalmistir. Pandeminin ozellikle ilk bir yilinda diger solunum
yolu virislerine bagl hastaliklar belirgin olarak azalmistir. Pandemi nedeniyle hastane bagvurulari dliserken kronik
hastaliklari olan hastalar kontrollerine gelememis, bazilari hastaliklarina bagli agir komplikasyonlara maruz
kalmiglardir. Yine pandemi nedeniyle hastane ziyaretleri yasakladigindan yodun bakim Unitelerinde yatan
cocuklarin aileleri ile olan temaslari ciddi sekilde kisitlanmig, bu durum tedavi stirecinde sikintilara neden olmustur.

Hastanelerin isleyisinde belirgin degisiklikler ortaya ¢ikmis, elektif ameliyatlar durdurulmus, hastane igerisindeki
pek ¢ok alan pandemi hastalari i¢in ayriimis ve 6zellikle pandeminin baslangicinda bazi hastanelerin gocuk yogun
bakim Uniteleri erigkin COVID hastalari igin kullaniimak durumunda kalmistir. Yogun bakim calisanlarinin stres
katsayisi daha da artmistir. Calisanlarin bir kismi temas nedeniyle COVID-19’ a yakalanmiglardir. Yeni tanimlanan
hastalik, agir hastalar, artmis is yik(, hastalija yakalanma endisesi nedeniyle pek ¢ok ¢ocuk yogun bakim caligani
icin zorlu bir ddnem olmus ve olmaya da devam etmektedir.
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KONJENITAL ADRENAL HIPERPLAZI TARAMASI

DR. TULAY GURAN, o
MARMARA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI
COCUK ENDOKRINOLOJi VE DIYABET BILIM DALI

Avrupa ve Amerikan Endokrin Topluluklarinin 2018 yilinda yayinladigi rehbere gore yenidogan tarama
programlarina 21-hidroksilaz eksikligine bagl (210HE) konjenital adrenal hiperplazi (KAH) taramasinin eklenmesi
onerilmektedir (1). KAH'In erken taninmasi ve tedavisi morbidite ve mortaliteyi anlamli oranda dnleyebilmektedir.
Halen, Amerika Birlesik Devletleri ve diger birgok Ulkede KAH taranmasi uygulanmaktadir. Tarama sonuglarina
gbre, cogu popilasyonda klasik KAH insidansi; 1: 14,000 ila 1: 18,000 arasinda degismektedir (1). Tarama, KAH'li
bebeklerin teshis stiresini, dolayisiyla morbidite ve mortaliteyi 6nemli dlglide azaltir (2, 3). Klasik KAH'lI erkek
bebeklerde kuskulu genitalya olmamasi sebebiyle gecikmis veya yanlis tani ve tuz kaybi krizine bagli mortalite
olasihgr daha yuksektir. Retrospektif calismalarda tuz kaybettiren KAH'lI disi olgularin erkeklerden daha fazla
oldugu bildirilmesine ragmen bu Gstlnltk yenidogan taramasi ile tani alan serilerde ortadan kalkmaktadir (4).
Aragtirmacilar, tarama yoklugunda tuz kaybettiren KAH'li bebeklerde % 10'luk bir 6Iim orani bildirmiglerdir (5).
Morbidite ile ilgili olarak, tarama yoluyla tani alan bebeklerde tarama olmadan tani alanlara gore tani anindaki
hiponatremi daha hafif ve hastaneye yatis sureleri daha kisa olma egilimindedir (3, 6, 7). Tarama programlarindan
en blyuk yarari tuz kaybettiren KAH'lI erkek bebeklerin sagladigi gértlmekle birlikte, siddetli virilize olmus kiz
bebeklerde cinsiyetin dogru sekilde tayin edilme slresini azalmaktadir (3, 8). Ayrica, tarama ile basit virilize KAH'li
erkeklerde hastalik daha erken teshis edilerek gocuklukta hizlanmis iskelet olgunlasmasi ve nihayi boyda kayip
engellenebilir.

Saglik Bakanligi Halk Sagligi Daire Bagkanligi Turkiye de 27 Mart- 15 Eylil 2017 tarihleri arasinda yenidogan KAH
taramasinin ilk pilot calismasini Konya, Kayseri, Samsun ve Adana illerinde gerceklestirdi. Yaklagik 40.000 bebek
tarandi. Ama¢ KAH sikiginin belirlenmesi ve segilen tarama stratejisinin etkinliginin degerlendirilmesi idi.
Uygulanan strateji tek topuk kaninda iki basamakli tarama idi. Birinci basamakta floroimmunoassay ile 170HP
olglimu sonrasinda pozitif gikan 6rnekler ikinci basamak teste tabi tutuldu. 170HP 6lgtimi igin kesim dederi olarak
=37 gestasyon haftasi ve/veya =3500 gr dogum tartili bebeklerde 10 ng/mL, 32-37 gestasyon haftasi ve/veya
2500-3500 gr dogum tartili bebeklerde ve/veya 2500-3500 gr dogum tartili bebeklerde 15 ng/mL kabul edildi. ikinci
basamakta LC-MS/MS y6ntemi ile 170HP, 21-deoksikortizol, kortizol, 11-deoksikortizol ve androstenedion dlgildii
ve (21-deoksikortizol+170HP)/kortizol orani 20.5 olmasi durumunda bebekler daha ileri degerlendirme igin gocuk
endokrinoloji kliniklerine yonlendirildi. Bu pilot calismada klasik 210HE eksikligi gorilme sikhigi taranan
populasyonda 1:7,787 olarak tespit edildi (9). 2018 yilinda bu pilot galisma genisletilerek 14 ilde ve 241,083 bebek
taranarak uygulandi. Bu calismada tarama stratejisi olarak sadece 2. basamak testte kullanilan (21-
deoksikortizol+170HP)/kortizol oraninda pozitiflik siniri 20.7 olarak degistirildi. Bu calismanin sonuglarina gore
taranan populasyonda klasik 210HE eksikligi sikligi 1:15,067 ve 11B-hidroksilaz eksikligi sikligi ise 1:60,270 olarak
belirlendi (9). 2019 yilinda genisletilmis tarama 300,000 bebegin tarandigdi bir galisma ile devam etti. Henliz bu
calismanin analizleri yapilmamis olmakla birlikte Glkemiz icin gergek insidans verileri yerlesmis ve yaygin ulusal
tarama ile elde edilecektir. Su ana kadar analizi yapilan pilot calismalarinin sonuglarina gére taramanin etkinliginin
artirimasina ydnelik en énemli tedbir birinci basamakta bakilan 170HP degerlerinin ¢ok yiksek olmasi durumunda
(>50 ng/mL) ikinci basamak tarama sonuglari beklenmeden bebegin kliniklere ileri degerlendirme igin
yonlendiriimesi gerekliligidir (9). Mevcut 2. basamak taramanin 6zgUnligi gok yiksek olmakla birlikte sonuca
ulagsma stiresi nisbeten uzun olacagi icin bu degisiklik etkilenmis bebekte tuz kaybi bulgulari baglamadan tani
sansini arttiracaktir. Ulkemizde halen pilot olarak uygulanan yenidogan KAH taramasi akis semasi Sekil 1 de
gosterilmigtir.
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KONJENITAL ADRENAL HIiPERPLAZI (KAH) AKIS SEMASI

KAN ORNEGI
TUM TERM BEBEKLER iLE 232 HAFTA VE 21500 gr PREMATURE BEBEKLER

v ¥

UYGUNSUZ KAN ORNEGI [ UYGUN KAN ORNEGI
” o % TARAMA LABORATUVARINDA
[ KARLUENEG] TERRAR] - 170HP BIiRINCi BASAMAK ANALIZ
> 36 hafta ve 2 2500 gr bebekler < 10 ng/ml > 36 hafta ve = 2500 gr bebekler = 10 ng/ml
32-35 hafta ve 1500-2499 gr prematiire bebekler 32-35 hafta ve 1500-2499 gr prematiire bebekler > 15 ng/ml
<15ng/ml

Analiz

Takipten

Sonucu 215+17-OHP/F 2 1 ve/veya
cikar

NORMAL 115210 ng/mL

[ AYNI ORNEKTEN IKINCI BASAMAK ANALIZ ]
NORMAL

[ PEDIATRIK ENDOKRINOLOJi KLINIGINE SEVK ]

Sekil 1. Tirkiye sadlik bakanhgi Halk sagli§i daire baskanliginin tlkemizde pilot olarak uyguladigi yenidogan
konjenital adrenal hiperplazi taramasi akis semasi (17-OHP: 17-Hidroksiprogesteron, F: Kortizol , 21-S: 21-
Deoksikortizol.

Mevcut tarama metodu ve kitler ile tarama sonuglari degerlendirilirken asagidaki kurallara dikkat edilmelidir.

1. Bebegin hangi hastaligin taramasindan yonlendirildiginden emin olunmalidir.
2. Tarama sonug kagitlarini mutlaka gérmeye calismali, sonuglarin eksiksiz yazildigindan emin olunmalidir.

3. KAH taramasi sonucu ile yonlendirilen her bebek KAH semptom, muayene bulgulari agisindan degerlendirilmel;
akrabalik, ailede KAH hikayesi sorgulanmalidir.

4. Mevcut tarama ile nonklasik-KAH olgulari yakalanmadigi igin, tarama bebedine KAH tanisi koyuyorsak
hidrokortizon tedavisi baglanmalidir.

5. 1.basamak FIA 170HP> 90 ng/mL ise bebege hemen hidrokortizon tedavisi baglanmalidir.

6.1. basamak 170HP >15 ng/mL (term, normal dogum tartili), >50 ng/mL (preterm, dusik dogum tartili) olan
bebekler ileri cocuk endokrinoloji degerlendirmesi gerekdirir.

7. Ikinci basamakta 21deoksikortizol >0.4 ng/mL, +/- 170HP> 2 ng/mL olan bebekler ileri cocuk endokrinoloji
degderlendirmesi gerekirir.

8. Ikinci basamakta 11deoksikortizol > 10 ng/mL olan bebekler ileri gocuk endokrinoloji degerlendirmesi gerekirir.
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ENUREZIS VE COCUK

DR. E. NESE OZKAYIN
TRAKYA UNIVERSITESI, TERMINOLOJi

Bes yasindan bliyiik gocuklarda aralikli olarak uykuda idrar kagirma “entirezis” olarak adlandirilir. Alt Uriner sistem
semptomlari (artmis iseme sikligi, glindiiz inkontinansi, aciliyet hissi, genital veya alt Uriner sistem agrisi vs) ve
mesane disfonksiyonu éykiisi olmayan gocuklardaki monosemptomtik nokturnal enlirezistir (1). Genellikle eniirezis
monosemptomatik nokturnal enirezis ile es anlamli olarak kullanilir (2). Bu da primer ve sekonder olarak ikiye
ayrilir. Dogumdan itibaren yeterli sire kuru kalmayi basaramayan ¢ocuklardaki primer entrezistir (%80). En az 6
aylik kuru kalma periyodundan sonra tekrar gelisen sekonder entirezis (%20) olarak adlandirilir (3).

EPIDEMIYOLOJI

Primer monosemptomatik noktiirnal endrezis prevalansi 5 yasinda %15 iken 10 yasinda %5'e ve 215 yasinda %1-
2'ye diismesiyle yiksek bir spontan dlizelme oranina sahiptir (4).

PATOGENEZ

Cocuk isemek icin uyanamadi§inda meydana gelir. Cocuklarda maturasyon gecikmesi, genetik faktorler, nokturnal
polidri, uyku bozuklugu, distik mesane kapasitesi ve detrusor asir aktivitesini igeren faktérlerden bir ya da birden
fazlasi sonucu ortaya gikar (5).

idrar yolu enfeksiyonlari, kronik borek hastaliklari, posterior (retral valv, kizlarda ektopik Ureter,fekal inkontinans,
epilepsi, diabetes mellitus ve insipitus, obstruktif uyku apnesi, parazitoz gibi diger nedenler de arastirimaldir.

DEGERLENDIRME

Amag, enlreZis ile altta yatan medikal problemlerin (6rnek: PUV ya da anatomik anomali, spinal disrafism, diabet)
belirtisi olarak ortaya ¢ikan barsak ve mesane disfomksiyonunu ayirt etmektir. Oyki, fizik muayene ve tam idrar
analizini igerir. iseme ginliiglinii igeren dykii degerlendirmenin aslidir (6).

Oykii: Alt iiriner sistem semptomlari idrar kagirmasi olan ¢ocuklar arasinda yaygindir. Cocugun uzun siireli kuru
kalma periyodu (6 ay) olup olmadigi sorgulanmalidir. Entrezis sikligi ve gidisati dnemlidir. Sivi alim gunligu
onemlidir. Asiri sivi gereksinimi DM, DI ya da primer polidipsiyi gésterir. Digkilama ve fekal inkontinas varligi
bilinmelidir. Daha 6nce denenen tedaviler ve sonuglari tanimlanmalidir. Eslik eden hastaliklarin varligi
ogrenilmelidir. Ailede endrezis varligi primer, sosyal 6yku ise sekonder enlrezis icin yol gostericidir. Problemin
cocuk ve aileyi nasil etkiledigi degerlendirilmelidir. Glindliz iseme zamani ve idrar miktarini iceren iseme gunligu
mutlaka gortlmelidir (6,7).

Fizik Muayene: Primer monosemptomatik nokturnal enrezisli gocuklarda genellikle normaldir. Blytme geriligi
velveya hipertansiyon renal hastaligi gésterebilir. Tonsiller hipertrofi ya da adenoid yiz g6rinimu obstruktif uyku
apnesini isaret edebilir. i¢ camasirlarinda islaklik saptanmasi giindiiz inkontinansinin bir bulgusudur. Karin
muayenesinde diski palpasyonu konstipasyon ya da fekal inkontinansi akla getirir. Perianal ekskoriasyon ya da
vulvavaginit parazitozu gésterebilir. Lumbosakral vertebrada anomaliler ve/veya alt ekstremite ve perinede
ndrolojik muayenede anormallik occult spinal kord anormalliklerine isaret edebilir. Kizlarda persistan i¢
gamasirinda leke ektopik Ureterin belirtisi olabilir (6,7).

Tam Idrar Analizi: Bittin gocuklarda yapiimalidir. Diabetik ketoasidoz, diabetes insipitus ve/veya gizli idrar yolu
enfeksiyonu taramasini saglar (8).

Segilmis Hastalarda Goriintiileme: Urolojik gériintiileme (renal USG ve MUSG) belirgin giindiiz sikayetleri olan,
daha 6nce degderlendirilmemis idrar yolu enfeksiyonlari dykiist ve/veya yapisal trolojik anomalilere ait bulgu ve
semptomlari olan ¢ocuklarda yapilmalidir (6,8,9). Rezid( idrar volimU ve mesane duvar kalinligini belirlemede
USG yardimcidir.
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Norolojik gortintiileme (genellikle vertebra MR), alt lumbosakral vertebrada anormallik veya nérolojik muayenede
alt ekstremite ve perinede anormallik olan gocuklarda endikedir.

TEDAVI

Tedaviye baslama zamaninda baslica belirleyiciler ocugun ve ebeveynlerin endrezisi bir sorun olarak gérlip
gormedikleri ve tedavi programina katilmadaki motivasyonlaridir.

ilk Tedavi: Eslik eden bulgularin tedavisini, hedef ve beklentilerin netlestiriimesini, egitim ve ve motivasyon
terapisini icerir. Hedefleri belirli durumlarda kuru kalma, islak gecelerin sayisini azaltma, endrezisin gocuk ve aile
uzerindeki etkisini azaltma, tekrarlamasini 6nleme olarak siralayabiliriz (10).

Egitimde sunlar vurgulanmalidir: Endrezis yaygindir; 5 yasindakilerin yaklasik %15'inde haftada en az 1 kez
gorulur; gogunlukla kendi kendine dizelir. Cocuk ve ebeveynler suglu degildir; cocuklar cezalandiriimamalidir

(11).

Yatagini islatmanin etkisi su yollarla azaltilabilir: Yatak koruyucu ve yikanabilir/tek kullanimlik Grtnlerin ve oda

koku gidericilerinin kullanilmasi, gocugun giyinmeden énce yikanmasl, gocugun yatmadan dnce de dahil olmak
lizere 4-7 kez/guin isemesi, gece uyanirsa tuvalete gotirilmesi, 6zellikle aksam sekerli ve kafeinli igeceklerden
kaginiimasi ve sivi aliminin kisitlanmasi, gece bez kullaniminin engellenmesi (11).

Secilmis hastalarda motivasyon tedavisi: Her gece yatagini islatmayan 5-7 yas arasindaki ¢ocuklarda uygun bir
baslangi¢ tedavisidir. Oduiller olumlu etki yaparken cezalar ters etki yapar.

Ek Tedavi Eklenmesi: Alarm ve desmopressini igerir (11,12). Endikasyonlari enirezisin cocuk ve aile igin bir
sorun olmaya devam etmesi, ilk tedaviden 3-6 ay sonra diizelmemesi seklinde siralanabilir. Alarm ya da
desmopressinin tek baslarina ya da kombine olarak kullanimi énerilir (12). Haftada ikiden fazla enlirezisi olan ve
kisa surede iyilesmenin dncelikli olmadigi gocuklarda alarm; kisa stirede iyilesmenin dncelikli oldugu, gece
polidrisi olan veya haftada <2 kez eniirezisi olan hastalarda desmopressin 6nerilir. Alarm tedavisini baglattiktan
sonraki 1-2 hafta icinde cocuk gérulmelidir. Tedavi yaniti varsa en az 3 ay devam edilmelidir. En az 14 ardisik
kuru gece gegirene kadar alarm tedavisine devam edilmelidir. Bu genellikle 12 ila 16 hafta stirer. 3 aylik
denemeden sonra gocuk haftada =14 ardisik kuru gece elde etmemis olsa bile, haftada daha fazla kuru gece
gegciriyorsa, alarm tedavisine devam edilmelidir. 3 aylik tedaviden sonra iyilesme olmazsa alternatif tedaviler
distndimelidir. Erken etki gdsteremeyen ¢ocuklarda alarm tedavisine ek olarak diiglik doz desmopressin
eklenmesi veya 6-12 ay sonra tekrar baglanmak (izere alarmin kesilmesi denenebilir.

Desmopressine yanit 1-2 haftada degerlendirilmelidir (11). Yanit varsa 3 ay devam edilmelidir (13).
Desmopressin ile duizelirse desmopressinin her gece mi yoksa sadece 6zel durumlar igin mi kullanilacagina karar
verilmelidir. GUnluk uygulandiginda, sirekli kullanimin gerekli olup olmadigini belirlemek igin her 3 ayda bir, 1
hafta stireyle kesilmelidir (11,13). 1-2 haftada desmopressine yanit vermeyen ¢ocuklarda alarm tedavisi
denemesi, ardindan desmopresin ve alarm kombine tedavisi onerilir.

Niks Tedavisi: Nuks, ilk bagaryi takiben her ay >1 semptom olmasi olarak tanimlanir (14). Bu gocuklarda, ilk
etkili tedavi tekrar baglanir (13).

Diger Tedaviler: Cocugu idrar yapmasi igin uyandirma, mesane egitimi, antikolinerjikler, diger ilaglar
(indometasin, fenmetrazin, amfetamin siilfat, efedrin, atropin, furosemid, diklofenak ve klorprotiksen gibi), trisiklik
antidepresanlar, elektrik stimiilasyon tedavisi, tamamlayici ve alternatif tedaviler (hipnoz, psikoterapi ve
akupunktur gibi) seklinde siralanabilir (15-17).
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HIPOGLISEMIYE YAKLASIM

DR TUGBAAKBEYKOGAK —
ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI COCUK METABOLIZMA BILIM DALI

Hipoglisemi, plazma glukoz diizeyinin 50 mg/dl den dlstik olmasidir. En sik yenidogan ve stit gocuklugu doneminde
gorulur. Ozellikle prematire ve dlsiik dogum agirlikli bebeklerde metabolik rezervlerin dlisik olmasi nedeniyle
veya sepsis, dogum asfiksisi, hipotermi gibi enerji gereksiniminin arttigi durumlarda yasamin ilk ginlerinde
yenidogan bebegin glukoz dengesinde gegici bozukluklar sik olarak géruldr.

Yenidogdan doneminde gorllen hipoglisemilerin bazilari gegici olurken, bir kismi kalici olup direnglidirler. Yenidogan
déneminde baslayip, slt gocuklugu déneminde devam eden bu direncli hipoglisemilerin nedenleri arasinda:
Hiperinslinizm, Hormon eksiklikleri, Glikojenoliz bozukluklari, Glukoneogenez bozukluklari, Yag asidi oksidasyon
bozukluklari sayilabilir. Daha az siklikla malnutrisyon, diyabetli ¢ocuklarda fazla instlin kullanimi sonucu, agir
karaciger hastaliklarinin seyrinde gordlebilir.

Cocuklarda baskin glikoz kaynag;
Yemekten <2,5 saat sonra = besindir.

Kisa bir aglik sirasinda énce hepatik glikojenoliz (>2.5 saat ila yemekten 8 saat sonra) ve sonra glukoneogenez
(giderek artan)

>8 saat ila 12-15 saat ve uzun bir orug >15 saat sirasinda hepatik glukoneogenezdir.

Bu zamanlama yasa ve beslenme durumuna gore degisebilir. Hipoglisemiye klinik yaklasim dort temele
dayanmaktadir.

-karaciger boyutu

-hipogliseminin karakteristik zamanlamasi
-laktik asidoz varligi

-keton varlig

Hipogliseminin ne zaman ortaya ¢iktigi 6nemlidir:

-Tahmin edilemez ve sadece yemekten sonra (<2,5 saat sonra) (hiperinsilinizm veya munchausen by proxy
distndrdr)

->2,5 saatten 8 saate kadar kisa bir agliktan sonra (glikojenoz tip 1, i veya 0 dustnduirtr)

-Orta ila uzun agliktan sonra >8 saatten 24 saate kadar (glukoneogenez kusurlarini gosterir)

-Karaciger yetmezIigi, dehidratasyon, boy kisaligi, ensefalopati, miyopati veya kardiyomiyopati de arastiriimalidir.

Karaciger buyUkIigune gére hipoglisemiler su sekilde siniflandirlabilir:

3) Hepatomegali ile hipoglisemi: Hepatomegali ile iligkili hipoglisemi genellikle bir metabolik bozukluktan
kaynaklanir. Karaciger yetmezligi olmaksizin hepatomegali en belirgin 6zellik oldugunda, GSD tip | ve tip Il en
olasi tanilardir. FBPase eksikligi ve mitokondriyal yag asidi oksidasyon kusurlari, hipoglisemik ataklar sirasinda
hepatomegali ile ortaya ¢ikabilir.

Kalitsal tirozinemi tip | gibi hepatik fibroz ve siroz ile ortaya ¢ikan bozukluklar da hipoglisemiye neden olabilir.
Geg baslangicli HFI formu, postprandiyal fruktoz kaynakli hipoglisemik ataklar ile ortaya gikabilir.

S-adenosil homosistein hidrolaz eksikligi, genellikle yiksek protein veya metiyonin alimi ile tetiklenen, aglik
hipoglisemisi ve karaciger yetmezligi ile kendini gésterir ve hepatik fibroz, zeka geriligi ve belirgin hipermetioninemi
ile iligkilidir.

Solunum zincir hastaligi, FBPase eksikligini taklit edebilen karaciger yetmezIigi, hipoglisemi ve laktik asidoz ile
ortaya gikabilir.

Hepatik fibroz ve eksudatif enteropati ile birlikte PMM2 ve MPI-CDG (fosfomannoz izomeraz eksikligi), bebeklik
déneminde erken dénemde hipoglisemiye neden olabilir.
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4) Hepatomegali olmadan hipoglisemi:  Hipogliseminin zamanlamasini belilemek ve hasta hipoglisemik
oldugunda metabolik asidoz ve ketozis varligini degerlendirmek onemlidir. Postprandiyal veya gok kisa bir
acliktan sonra ve ketozis olmaksizin meydana gelen éngériilemeyen hipoglisemi ataklari, gogunlukla herhangi
bir yastaki hiperinsulinizme (dogustan veya Munchausen) veya erken bebeklik déneminde bliyiime hormonu
eksikligi veya ilgili bozukluklara baglidir.

Hepatomegali eslik etmeyen metabolik hastaliklara bagli hipoglisemi epizodlarinin gogu, en az 8 saatlik agliktan
sonra ortaya ¢ikar. Bu 6zellikle yenidogan donemi disinda kalitsal yag asidi oksidasyon bozukluklari igin gegerlidir.
Keton negatif siddetli aclik hipoglisemi, yag asidi oksidasyon bozukluklarini, HMG-CoA liyaz eksikligini veya HMG-
CoA sentetaz eksikligini kuvvetle diisindrtr.

Hipoglisemi sirasinda ketoasidoz varsa, ketolitik kusurlar, organik asidemiler, ge¢ baslangicli MSUD ve gliserol
kinaz eksiklikleri dustnulmelidir, ancak bu bozukluklarda hipoglisemi gok nadiren ortaya gikan metabolik
anormalliktir. Adrenal yetmezlikler, 6zellikle hipotansiyon, dehidratasyon ve hiponatremi varliginda ayirici tanida
dustndimelidir.

Esas olarak sabahlari ortaya ¢ikan ve metabolik asidozun olmadidi keton pozitif aclik hipoglisemisi, tekrarlayan
fonksiyonel ketotik hipoglisemiyi distindtrtr; bu, cogunlukla ge¢ bebeklik veya ¢ocukluk ddneminde, gebelik yasina
gore kiigilk olan veya makrosefali olanlar gocuklarda gorilir. Bu durum nadiren metabolik hastaliklarla ile
iliskilendirilir.

Timing Liver size Metabolites

Short fast:

GSDlaand b
Atfast | | ong fast:

FBP, FAO

with acidosis

Hyperinsulinism
Factitious

. Permanent High
Hectic, Permanent Hepatomegaly Lactate

i ‘ N\ GSD Il (high
Post prandial | CK)
1l GSD VI, IX
HYPOGLYCEMIA | ) Atfast No acidosis
Ketotic hypoglycemia
Yes | Glycogen synthase
A MCAD, SCAD

i Without 5 TANGO2 mutations
Post prandial Hepalomega_»ly Ketosis (with ketoacidosis)
Exposure \ L 1

intolerance Ketogenesis defects
Hyperinsulinism Hyperinsulinism

Hereditary fructose No | Fatty acid oxidation
Galactosemia
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SB2

Serebral Palsili Cocuklarin Agri Durumlan

'Merve Nazli Bener, 2Aysu Kahraman, 3Aysegiil Danis, ‘Ayse Aksoy

'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi, Cocuk Sagdligi ve Hastaliklari, istanbul

2Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiltesi, Gelisimsel ve Erken Fizyoterapi Unitesi,
Ankara

3AIBU Izzet Baysal Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Néroloji, Bolu

4Ondokuz Mayis Universitesi, Cocuk Noroloji, Samsun

Giris ve Amag: Agri insanin fiziksel, psikolojik, sosyal ve emosyonel durumunu olumsuz olarak etkileyen bir
problemdir. Serebral palsili cocuklardaki 6nemli komorbiditelerden biridir. Bu ¢alismanin amaci; serebral
palsili cocuklarin agri durumlarinin belirlenmesidir.

Gereg ve Yontem: Calismada 6-18 yas arasindaki SP’li cocuklarin kendi bakis agilarindan agrilarini VAS
(vizliel analog skalasi) Uzerinde isaretlemeleri istendi. Fiziksel olarak isaretieme yapamayacak olan
gocuklara aileleri yardim etti. Buna gére 0 hi¢ agrisi yok, 10 dayanilmaz diizeyde agrisi var demekti. Ayrica
klinisyen tarafindan FLACC (Face, Leg, Activity, Cry, Consolability) davranissal adri skalasi dolduruldu.
Motor fonksiyonun degderlendiriimesinde Kaba Motor Fonksiyon Siniflama Sistemi (KMFSS) kullanildi.

Sonug: Calismaya 43 erkek, 33 kiz olmak iizere toplam 76 SP’li gocuk katildi. Cocuklarin yas ortalamalari
11+4't0. KMFSS'ye gére Seviye 1'de 16, Seviye 2'de 27, Seviye 3'te 13, Seviye 4'te 3 ve Seviye 5'te 17
gocuk vardi. SP’li gocuklarin %33'lGnidn agri sikayeti vardi. VAS ve FLACC sonuglari arasinda istatistiksel
olarak anlamli pozitif yonli korelasyon bulundu (p<0.001, r=0.97). Cocuklarin yasi arttikca (p=0.04) ve
fonksiyonel durumlari kétilestikge (p=0.002) daha ¢ok agri hissettikleri bulundu. Cinsiyet agisindan
bakildiginda agri durumunda bir fark yoktu (p=0,4).

Tartigma: SP’li cocuklarda agri sik gorilen bir problemdir. Yas arttikga ve fonksiyonel durum koétilestikce
agrinin da artmasinin muhtemel sebepleri sekonder komplikasyonlar, tonus problemleri, inaktivite gibi
durumlar olabilir. Bu sonuglar her iki 6lgedin de SP'li hastalar icin agri degerlendirimesinde birbiri yerine
kullanilabilecegini gosterehbilir.
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SB4

Epilepsi ve Norobiligsel Bozukluk Birlikteligi Olan
Cocuklarda ACGH ve WES Analizlerinin Tanisal Verimi

1Turgay Cokyaman, 2Eda Giil Ozcan, 3Fatma Silan

'Canakkale Onsekiz Mart Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Nérolojisi Bilim Dali
2Ganakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
3Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik Bilim Dall

Giris ve Amag: Kapsamli bir tanisal degerlendirmeye ragmen epilepsili gocuklarin blytik bir kisminda
etiyoloji belilenememektedir. Gelismekte olan bir pediyatrik néroloji kliniginde dizi karsilastirmali genomik
melezlestirme (aCGH) ve tim ekzom dizileme (WES) testlerinin epilepsi ve ndrokognitif bozukluk birlikteligi
olan gocuklarda tanisal verimlerinin ortaya konulmasi amaglanmustir.

Gereg ve Yontem: Calisma popllasyonu yaslari 1 ay-18 yas arasi olan epilepsi ve norokognitif bozukluk
tanilari ile takip edilen toplam 60 vakadan olusmaktaydi. Demografik ézellikler, epileptik ndbet tipleri,
elektroensefalogram ve norogoérintileme bulgulari ve eslik eden nérokognitif bozukluklar (nérogelisimsel
gerilik, zihinsel yetersizlik, otistik spektrum bozukluk, dil ve konugsma bozukluklari gibi) kaydedildi.

Sonug: Vakalarin %63.3'line aCGH, %23.3'iine aCGH+WES ve %13.3'line yalniz WES yapildi. aCGH
yapilan vakalarin %40.0'inda kopya sayisi degisimleri tespit edilirken vaka bazinda tanisal verim %15.3
bulundu. WES yapilan vakalarin %86.3'inde dizi diizeyinde gesitli mutasyonlar tespit edilirken vaka bazinda
tanisal verim %68.1 bulundu. WES igin sensitivite 65.2%, spesifite 81.0%, OR 8.036 (95% Cl 2.448-26.381)
bulundu (p <.001). aCGH igin sensitivite 34.7%, spesifite 18.9%, OR 0.124 (95% CI 0.038-0.409) bulundu
(p <.001).

Tartigma: Klinik muayene ve standart aragtirmalarla net bir teghisin miimkin olmadi§i nérogelisimsel gerilik,
zihinsel yetersizlik, otistik spektrum bozukluk ve/veya dil ve konusma bozuklugu gibi ndrobiligsel
bozukluklarla birlikteligi olan gocukluk cagdi epilepsilerinde kesin taniya ulasmada WES, tanisal verim
acisindan daha faydali g6ziikmektedir.
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SBS

Cocuk Hekimlerinin Okula Hazirbulunugluk Konusundaki Bilgi, Tutum ve Uygulamalari: Cok
Merkezli Caligma

'Pelin Celik, “Tuba Celen Yoldas, 30zge Balcl, “Gizem Kara Elitok, SAsena Unal, "iclal Ayranci
Sucakli, ®Nihan Ozel Ergel, "Dilek Sarici, éTanju Celik

"Ankara Sehir Hastanesi Gocuk Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Gelisimsel Pediatri BD,
Ankara

2SBU Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk
Saghidi ve Hastaliklari AD, Gelisimsel Pediatri BD, Ankara

3SBU Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Gelisimsel Pediatri BD,
Ankara

4SBU Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari AD, Istanbul
SAdana Sehir Hastanesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklar AD, Adana

6Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Temel Tip Bilimleri Biyoistatistik ve Tibbi Bilisim AD, Mersin

7SBU Kegidren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Neonatoloji BD, Ankara
8SBU Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari Ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari AD, izmir

Giris ve amag: Amerikan Pediatri Akademisi (APA), 2016 yilinda gocuk hekimlerinin okula hazirbulunuslugu
desteklemedeki rolleri ve sorumluluklari ile ilgili bir politka Onerisi yayinlamigtir. Ancak, pediatri
uygulamalarinda bu 6nerinin ne derecede benimsendigi bilinmemektedir. Calismamizda ¢ocuk hekimlerinin
okula hazirbulunusluk konusundaki bilgi, tutum ve uygulamalarinin degerlendirmesi amaglanmistir.

Gereg ve yontem: Bu prospektif, cok merkezli, tanimlayici calismada 787 gocuk hekimine (¢ocuk saghgi
ve hastaliklari uzmani, asistani, yan dal uzmani ve yan dal asistani) 41 maddeden olusan bir anket
uyguland.

Sonuglar: Katimcilarin %49,7'si “okula hazirbulunugluk” kavramini gocugun okul ortaminda etkin bir
sekilde dgrenebilmesi igin ihtiyag duydudu bilgi ve becerileri olarak tanimlarken; %49,2'si gocugun bilgi ve
becerilerine ek olarak, okulun gocugun gereksinimlerine gére uyarlanabilirligini ve ailenin/toplumun erken
gocukluk gelisimini destekleyici yaklagimlarini kapsayan ¢ok boyutlu 6zellikler bitiini olarak tanimlad.
Katilimcilarin dortte U¢l okula baglamadan 6nce her gocuga hazirbulunuslugu dederlendiren test yapilmasi
gerektigini ve "hazir olmayan" cocuklarin okula baglamasinin bir yil geciktiriimesinin uygun oldugunu bildirdi.
Klinik uygulamalarinda ailelere APA’'nin bes Onerisinden (¢ocugunuza kitap okuyun, gunlik rutinler
olusturun, karsilikli iletisim kurun, kelime oyunlari oynayin, olumlu davraniglari igin gocugunuzu éviin) en az
dérdini oneren g¢ocuk hekimlerinin orani %37,7 iken, %24,8'i bu &nerilerin hicbirini vermiyordu.
Katilimeilarin %23,8'i okul dncesi donemde gelisimsel sorunlari erken saptamak igin siklikla gelisimsel
degerlendirme yaptigini, yalnizca %10’u gelisimsel degerlendirme igin standart bir arag kullandigini bildirdi.
Cocuk hekimlerinin %2,2'si klinik uygulamalarinda siklikla sekiz olumsuz gocukluk deneyimini (istismar,
ihmal, ebeveynin ruh sagligi sorunlari, aile i¢i siddet, ebeveynlerin bosanmasi, ebeveynin hapiste olmasi,
ebeveynin alkol/madde bagimhligi, digsmancil ebeveynlik) sorgularken; %68,9'u rutin uygulamalarinda
olumsuz cocukluk deneyimlerinden higbirini sorgulamiyordu. APA’nin bes onerisinden en az dordi
konusunda ailelere tavsiye veren ¢ocuk hekimlerinin, siklikla gelisimsel degerlendirme yaptiklari, standart
gelisimsel degerlendirme araci kullandiklari, olumsuz ¢ocukluk deneyimlerini sorguladiklari ve okula
hazirbulunuglugun desteklenmesini  sorumluluklarindan biri olarak algiladiklari saptandi (p<0,01).
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Katilimcilarin %z2,7'si asistanlik egitiminde okula hazirbulunusluk konusunda egitim aldigini bildirdi. Okula
hazirbulunuslugu desteklemede en sik bildirilen engeller zaman kisithligi ve bilgi eksikligiydi.

Tartigma: Cocuk, okul, aile ve toplumlailiskili ok boyutlu 6zellikleri igeren okula hazirbulunugluk kavramina
gocuk hekimlerinin yeterince asina olmadiklari ve bazi yanilgilarinin oldugu saptandi. Saglik sistemindeki
degistirilebilir engellerin ele alinmasinin yani sira gocuk hekimlerinin okula hazirbulunuslugu desteklemedeki
rolleri ve sorumluluklari hakkinda ek egitime ihtiyac oldugu gorald.
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SB7

Mitral Kapak Prolapsusu Olan Cocuklarda EKG Degisiklikleri ve
Aritmi

'Meryem Beyazal, *ilker Ufuk Sayici

'Konya Sehir Hastanesi
2Dr. Sami Ulus Kadin Dogum Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Hastanesi

Giris ve Amag: Mitral valve prolapsusu (MVP), bir veya iki mitral lifletin, >2mm sol atriyuma dogru yer degistirmesi
olarak tanimlanir. Ekokardiyografik incelemelerde gocuklarda gorilme sikligi %2.4 olarak verilmistir. Genellikle
bening bir durum olarak bilinmesine ragmen, spesifik EKG degisiklikleri ve aritmi sikliginda artis yapabilmektedir.
Bu calismada, mitral kapak prolapsusu olan ¢ocuklarda normalde de gorllebilecek EKG bulgularinin taninmasi,
aritmi sikliinda artis olup olmadigi ve aritminin tipinin belilenmesi planianmistir.

Gere¢ ve Yontem: 2018-2020 yillari arasinda ¢ocuk kardiyoloji poliklinije bagvuran ve ekokardiyografik
degerlendirmede MVP tanisi alan 129 hastanin EKG ve/veya 24-saat Holter bulgulari incelendi. Hastalarin
elektronik kayitlarindan, yas, cinsiyet, vucit kitle indeksi ve semptomatoloji (carpinti, gogls agrisi, bayilma,
ortostatik degisiklikler, dispne) ile ilgili bilgiler elde edildi. Elekirokardiyografik degerlendirmede, erken
repolarizasyon varli§i ve yeri, T dalga ve/veya ST interval degisikligi, PR stresi, QTc 6l¢limi, QRS aksl,
supraventrikiler veya ventrikiiler erken atim ve/veya tasikardi varligi, sinlis duraksamasi ve atriyoventrikiler blok
olup olmadigi incelendi. Ayrica tim hastalar ekokardiyografik olarak MVP tipi, mitral yetmezlik olup olmadi§i ve
derecesi, sol ventrikil fonksiyonlari agisindan degerlendirildi.

Sonuglar: Hastalarin %72.9'u kiz, %27.1'i erkekti. Ortalama yas 13.6 +£3.1 olarak bulundu. Hastalarin %65.9'unda
bir veya daha fazla semptom bulunmaktaydi. Senkob ile ortostatik hipotansiyon arasinda anlamli bir iliski oldugu
saptandi (p<0.05). Kizlarda semptom gériime siklig, istatistiksel olarak anlamli olmasada daha fazlaydi (p=0.090).
Klasik olmayan MVP hastalarinda anlamli bir sekilde daha disik derecede mitral yetmezlik oldugu goruldi
(p<0.05). Hastalarin 23'linde (%17.8) farkli tiplerde aritmi gérildi. En sik EKG bulgusu U dalgasi (%28.1),
sonrasinda bening erken repolarizasyon (%22.4) ve T dalga negatifligi (%5.4) idi. Hastalarin % 6.2’sinde erken
atrial atim, % 3.1'inde erken ventrikller atim gérUldi. Toplam 7 hastada (%5.4) 1. derece ve wenkebach tipi AV
blok saptanirken, higbir hastada daha ileri derecede blok gérilmedi. 2 hastada siniis duraksamasi gordldu.
Tasiaritmi tipleri ve sikli§i; 1 hasta fokal atriyal tasikardi, 3 hasta tipik AVNRT, 1 hasta mahaim tasikardisi, 1 hasta
wolf parkinson white, 1 hasta non-sustained ventrikiler tasikardi seklindeydi. Ayrica 2 hastada sol anteriyor
fasikUler blok ve 1 hastada sag dal blogu géruld.

Tartigma: EKG'de erken repolarizasyon, U dalgasi veya T dalga negatifligi saptanan hastalar MVP agisindan
aragtinimahdir. MVP’de artan aritmi sikligi agisindan dikkatli olunmalidir.
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SB8

Uykuda Elektriksel Status Epileptikus (ESES) ve Periferik
Otoimmunite lligkisi

'Turgay Cokyaman, 2Giil Demet Kaya Ozgora, 3Emine Tekin, “Giirkan Giirbiiz, 'Huriye Cetin

'Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklart ABD, Cocuk Nérolojisi BD,
Canakkale

20zel Medicalpark Hastanesi, Cocuk Nérolojisi Klinigi, Gaziantep

3Giresun Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Nérolojisi BD, Giresun
4Namik Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji ve Hastaliklari ABD, Cocuk Nérolojisi BD, Tekirdag

Giris ve Amag: Uykuda elektriksel status epileptikus (ESES), yasa bagli kendi kendini sinirlayan ve gocukluk
¢agina 6zgu bir epileptik ensefalopatidir. Fokal velveya jeneralize, motor ve/veya non-motor ¢ok farkli ndbet
tiplerinin gorulebildigi ve es zamanli biligsel, motor ve davranissal sorunlarin ortaya ¢ikabildigi bir durumdur.

Gereg ve Yontem: Cok merkezli ve prospekif tasarimli retrospektif bu ¢alismaya ESES tanili 19 hasta alindi. Tim
hastalarin 6yku, fiziksel ve nérolojik muayeneleri, demografik Ozellikleri, agirlikli nébet tipleri ve kullandiklari
antiepileptikler, elektroensefalogram (EEG) ve nérogériintileme (MRI) bulgulari, serum immunglobulin (Ig)
dlzeyleri, ¢dlyak otoantikorlari, antiniikleer antikor (ANA), kan albiimin ve ferritin diizeyleri, periferik kan Idkosit ve
monosit sayilari, WISC-R sdzel-genel puanlari ve troid fonksiyon test sonuglari kaydedildi.

Sonuglar: Hastalarin yas ortalamasi 9,0£2,2 yil (5,4-13,4), cinsiyet orani %73,7 erkek ve %26,3 kiz idi. EEG'de
diken dalga endeksi (SWI) <%75 olan vakalar atipik, %75< olan vakalar tipik ESES olarak siniflandirildi. Buna gére
%50 tipik, %50 atipik ESES idi. ESES paterni vakalarin %88,9'unda frontosantral ve anterior temporal beyin
bdlgelerinde, %11,2'sinde ise pariyetal ve oksipital bolgelerde belirgindi. Nobetlerin ortalama baslangi¢ yasi
4,6x2 .4 yil, agirlikli ndbet tipi %47,4'inde jeneralize, %26,3'inde fokal, %26,3'linde tipik rolandik nébetti. Ortalama
takip suresi 21 yil idi. Beyin MRI bulgularina gére %37,5 (6) semptomatik, %52,6 (10) asemptomatik idi. %31,6
mono, %21,1 dual ve %47,3 (¢ ve Uzeri antiepileptik tedavi almaktaydi. IgA diizeyi vakalarin %12,5'inde disuk,
%6,3'linde sinirda disik, IgM diizeyi %12,5'inde dlstk, 1gG dlzeyi %12,5'inde distk, %6,3'inde ise sinirda diiglik
bulundu. Serum albimin diizeyleri normal, ferritin ise sadece 2 vakada diisik bulundu. Ortalama Idkosit sayisi
7,200 x103/mL +1,9 ve ortalama monosit sayisi 0,5 x103/mL +0,2 bulundu. WISC-R testi vakalardan sadece 7
tanesine yapilabildi, ortalama s6zel puan 78,5 ve genel puan 83,8 bulundu.

Tartigma: ESES tipiyle yas, cinsiyet, dominant SWI beyin alani ve patolojik MRI bulgulari arasinda anlamli bir iligki
gosterilememistir. Periferik otoimmuniteye isaret edebilecek serum alblimin, ¢dlyak otoantikoru, I6kosit ve monosit
sayisi normal sinirlarda bulunmustur. Serum IgA diizeyi 7 hastada ortalamanin altinda bulunmus olsa da tipik ve
atipik ESES ayrimi igin belirleyici olamamigtir. Benzer bulgular IgM ve 1gG duzeyleri iginde tespit edilmistir. Gerek
IVIG ve gerekse steroid gibi immun modiilatér tedavilerin kullanildigi bu hastalikta biylk vaka sayilarina sahip
arastirmalara ihtiyag vardir.
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SB9

Bas Agrisi Yakinmasi ile Bagvuran Cocuk Hastalarin Klinik ve
Kraniyal Goruintileme Sonuglarinin Degerlendirilmesi:
Ne Zaman Goruintileme Yapalim?

2Miijgan Arslan, 'Kiibra Boztepe

1Stileyman Demirel Qniversitesi Tip Fakiiltesi,Pediatri Anabilim Dall,Isparta.
2Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Cocuk Nérolojisi, Isparta.

Giris ve Amag: Bas agrisi gocukluk ¢aginda sik goriilen bir yakinmadir. Genellikle etiyolojide benign sebepler
saptanmakla birlikte, bas agrisi yakinmasi ile gelen hastalarda kraniyal gériintlileme siklikla yapiimaktadir. Bu
calismada, ¢ocuklarda gorllen bas agrilarinin etiyolojisini ve klinik 6zelliklerini dederlendirmek, gérlntileme
yontemlerinin taniya olan katkisini belirlemek istedik.

Gereg ve Yontem: Bu retrospektif calismaya, Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Norolojisi
Poliklinigi'ne, 2019-2021 yillar arasinda, bas agrisi yakinmasi ile bagvuran hastalar dahil edildi. Bag agrisi ile ilgili
bilgiler (siklik, sure, tipi, karakteri, siddeti, lokalizasyonu, eslik eden bulgular) alindi, kraniyal gérintlleme yapilan
hastalarin sonuglari kayit edildi. Bas agrilari, Uluslararasi Bag Agrisi Cemiyeti'nin kriterlerine gére siniflandiriidi.
Hastalar iki gruba ayrildi; Grup1’e, <10 yas olan ve Grup 2'ye, >10 yas olan hastalar alindi.

Sonuglar: Yaslari 2-18 arasinda degisen, % 64,5’ kiz olan, 234 hasta dahil edildi. Yas ortalamasi 12,56 yil idi. Yas
gruplarina gére degerlendirme yapildiginda, >10 yas grubunda kizlarin orani daha fazla idi (p<0,001). Hastalarin
% 64,5 i birincil bas agrisi tanisi almigt; gerilim tipi bas agrisi % 48,7, migren % 27,0 ve diger birincil bas agrisi
sebepleri % 23,7 oranlarinda gorildi. ikincil bas agrilar arasinda en sik sebep siniizit (% 68,3) olarak belirlendi.
Grup 2'de birincil bas agrilar daha sik gorllrken, Grup 1'de sekonder bas agrisi tanisi anlamli dlizeyde yiksek
saptandi (p=0,021). En sik eslik eden bulgular, bulanti ve bas donmesi idi, hastalarin % 42,3’ (inde eslik eden
yakinma yoktu. % 39,7’si frontal bélgede lokalizasyon bildirdi. Hastalarin % 66,7’sine kraniyal manyetik rezonans
gorintileme yapilmis, % 49,7'si anormal saptanmisti. Bas agrisi ile iliskili oldugu dustndlen tanilar arasinda en sik
sinlizit gortlmis, diger nadir tanilar arasinda araknoid kist, siniis ven trombozu, arteriovendz malformasyon,
tonsiller heriasyon, kronik mastoidit, hidrosefali yer almisti.

Tartisma: Bu calismada, cocukluk cagi bas adrilarinin biyuk ¢ogunlugunun benign oldudu, etiyolojide ilk sirayi
gerilim tipi bas agrisi, enfeksiyon ve migrenin yer aldigi, goriintileme ydntemlerinin taniya katkisinin az oldugu
gorlldi. Bas agrisi ile bagvuran hastalarda, ayrintili bir klinik degerlendirilme sonrasinda etiyolojinin
aydinlatilabilecegi, gortntileme yontemlerinin segilmis vakalarda yararli olabilece@i sonucuna varildi.
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SB10

Tiroid Fonksiyon Testlerinin Bitiincul Degerlendirilmesi

'0zgecan Demirbas

'Afyonkarahisar Devlet Hastanesi

Girig ve Amag: Tiroid fonksiyon bozukluguna toplumda sik rastlanmaktadir. Bir olguda tiroid fonksiyonlari ile ilgili
dogru karar verebilmek igin sikayet, fizik muayene bulgulari ve test sonuglarini birlikte degerlendirmek
gerekmektedir. Calismamizda hastanemiz ¢ocuk endokrin poliklinigine subklinik hipertiroidi 6n tanisi ile
yonlendirilen olgulari incelemeyi amagladik.

Gereg ve Yontem : Adustos - Aralik 2021 tarihleri arasinda Afyon devlet hastanesi ¢ocuk endokrin poliklinigine
tiroid stimule edici hormon (TSH) dlstikliga ile genel pediatri polikliniklerinden yonlendirilen 24 olgunun dosyalari
retrospektif olarak incelendi. Olgularin %75'i erkek (n=18) idi. Ortalama yas 6 yas * 7 ay idi. Bagvuru nedenlerine
bakildigindan en sik ates nedeniyle basvurduklar gériildi. On bes olguda st solunum yolu enfeksiyonu, 3 olgu
pnémoni, 1 olgu idrar yolu enfeksiyonu tanisi konulmus ve o bagvurularinda kan alinmisti. Fizik muayene
bulgularinda 1 olguda guatr ve tasikardi vardi. Laboratuvar incelenmelerinde tlim olgularin TSH degerleri diistikdu.
Sadece 1 olgunun serbest T3 ve T4 degerleri yiksek digerlerinin normaldi. Tiroid otoantikoru 3 olguda pozitif
bulundu. Bir olguya hipertiroidi tanisi ile medikal tedavi baslandi. Yirmi bir olgunun 2 hafta ile 1 ay sonraki
izlemlerinde TSH degerlerinin normale geldigi gorildi. iki olgunun ise halen izlemi devam ediyor.

Sonug : Testlerin yorumlanmasi sirasinda fizik muayene bulgulari ve klinik durumun g6z oniine alinmamasi
hastada var olan bir hastaligin tedavi edilmemesine yol acabilecegi gibi, tersine var olmayan bir durumun varmig
gibi tedavi edilmesi de hasta igin ciddi sonugclar dogurabilir. Bu ¢alismanin sonunda tiroid hastaligi dustnduren
sikayet ve fizik muayene bulgulari olmadan 6zellikle enfeksiyon déneminde hastalardan tiroid fonksiyon testlerinin
calisiimasinin is guctl kaybi ve maliyeti artirdigi ve hastalarin gereksiz hastane bagvurusuna yol actigi diisindlebilir.
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SB13

DOGUMSAL BOBREK VE URINER SISTEM ANOMALISI OLAN
HASTALARIN KLINIK DEGERLENDIRMEST VE AILE
BIREYLERININ BOBREK ANOMALILERIi AGISINDAN

ULTRASONOGRAFi iLE TARANMASI

'Beste Ozsezen, 2Beste Ozsezen, 3Fatos Yalginkaya

Sanlurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi
2Sanliurfa Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Saghgi Ve Hastaliklari, Sanliurfa
3Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Ankara

Girig ve Amag: Bobrek, toplayici sistem, mesane ya da tetranin embriyolojik gelisiminin herhangi bir asamasinda
meydane gelen bozukluk ya da anomaliler dogumsal babrek ve uriner sistem anomalileri(DBUA) olarak adlandirilir.
Calismamizda DBUA olan cocuklarda klinik bulgularin degderlendirilmesi ve aile bireylerinin bébrek anomalileri
acjsindan taranmasi amaclandi.

Gereg ve Yontem: Aralik 2011-Temmuz 2012 tarihleri arasinda Ankara Universitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali’'nda
izlemde DBUA tanisi olan 0-18 yas,arasi 258 hasta dahil edildi. Hastalarin tani nedeni, eslik eden baska anomaliler,
idrar yolu enfeksiyonu, hipertansiyon, proteinuri, kronik bcbrek yetmezligi (KBY) gibi morbiditelerin esik edip
etmedigi, ve ne kadar surede gelisfigi, ilk triner sistem ultrasonografi, ditiretikli renogram ve voiding sistouretrografi
sonuglari kaydedilmistir. Ayrica bu hastalarin aile oykuleri sorgulanip ve birinci derece akrabalarina bobrek
ultrasonografisi cekildi.

Sonuglar: Hastalarin 122'si(47,3%) erkektir. Hastalarin ortanca 31,7 ayda (IQR:0-184,5) tani aldigi ve erkeklerin
kizlara gore daha kucuk yasta tani aldigi tespit edildi (sirasiyla 12,6 ay (IQR:0-129,8) ve 42,6 ay (IQR:0-184,5)
(p<0.001). Calismamizda hastalarin %52,3'l gegirilmis idrar yolu enfeksiyonu, %22,5'i antenatal hidronefroz
nedeniyle tani almistir. Antenatal hidronefroz nedeniyle tani alan hastalarin %44.8'inde obstriiktif Gropati,
%34.5'inde VUR, %20.7'sinde diger tanilar mevcuttur. Antenatal hidronefroz nedeniyle tani alan DBUA hastalarinin
daha cok erkek cocuklar ve obstruktif uropati hastalar, idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle tani alanlarin daha cok
kizlar ve vezikoUreteral (VUR) hastalari oldugu saptanmigtir(p<0.001). idrar yolu enfeksiyonu gegirme sikliginin kiz
cinsiyette, VUR, hipodisplazisi olan gocuklarda daha yiksek oldugu tespit edilmistir (p<0.001). Ancak kucuk yasta
ve erkek cocuklarda saptanan idrar yolu enfeksiyonunun daha agir seyirli DBUA ile iliskili oldugu gordlmastdr. En
sik saptanan ultrasonografi ve dilretikli renogram bulgulari sirasiyla hifronefroz(%21) ve renal
skardir(%38.9).iziemde hastalarin %12'sinde KBY gelismistir. 258 hastanin 565 yakin akrabasinin (199 anne,181
baba ve 185 kardes) ultrasonografi bulgulari degerlendirildiginde 169 akrabada(%29.9) bobrek ve ufiner sistem
anomalisi oldugu belirlenmisfir.

Tartisma: DBUA'nin heterojen bir grup hastaliktan olusfugl ve asemptomatik diizeyden dogumdan chce ortaya
cikabilen ciddi bobrek hasarina kadar genis, bir yelpazede gorulebilecegi goz onunde bulundurulmahdir. Bu
hastalarin olabildigince erken dohemde tani almasi hayati tehdit edebilecek morbiditelerin engellenmesine olanak
saglayabilir.Aile bireylerinde benzer anomalilerin saptanmasi, ailesel gecjs, ve bir takim genetik temelleri
dusundurdugu’ icjn bu ailelerin dogacak cocuklarinda morbiditeler gelismeden erken tani ve tedavi olanagi
saglayacaktir.

Kaynaklar1.Rodriguez M. M.(2014).CAKUT.Fetal and pediatric pathology,33(5-6),293-320.

157



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

SB14

Organik Asidemi Tanili Cocuklarda Yagam Kalitesinin
Degerlendirilmesi

'Mehmet Cihan Balci, 2Zeynep Uca Kog¢, "Mehmet Cihan Balci, "Meryem Karaca, 'Giilden Fatma Gokgay

Istanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi Gocuk Beslenme ve Metabolizma BD, [stanbul
2|stanbul Universitesi Sadlik Bilimleri Enstittist, Istanbul

Giris ve Amag: Organik asidemiler, hastalarin yasam kalitesini olumsuz yonde etkileyen ug organ hasarina neden
olabilir. Bu galismada, OA tanisi alan gocuk ve ergenlerin yasam kalitelerini inceleyerek, dogumsal metabolik
hastaliklarin duygu durum, aile ve arkadaslarla iletisim, okul performansi, fiziksel aktiviteler, benlik saygisi ve beden
imaji tzerindeki etkilerinin belirlenmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Organik asidemi tanili 38 gocuk ¢alismaya dahil edildi. Yasam kalitesi degerlendirmesi, KINDL
anketinin (¢ genel formu kullanilarak yapildi. Sorular hem anne-babaya hem de ¢ocuklara yéneltilirken, konusma
glclugu olan gocuklarin dederlendirilmesi igin sorular anne-babaya yoneltilmistir.

Sonug: Cocuklarin yasam kalitesi ve alt boyutlari hastalik tipine, anne egitim diizeyine ve gocuklarin yasina gére
anlamii farklilik géstermedi. Ortalama yasam kalitesi, fiziksel iyilik, duygusal iyilik, benlik saygisi, arkadas ve
hastalik alt boyutu yasam kalitesi puani ortalamalari yiksek bulundu. Okul ve hastalik alt boyutlarinda yasam
kalitesi puani diger alt boyutlara gére daha dusUkti.

Tartisma: Organik asidemi tanisinin tipi ile gocuklarda yagam kalitesi, hastanin yasi ve aile egitim dlizeyi arasinda
iligki yoktur. Kronik hastaligi olan bireyler icin dnemli olan konular, literatiirde mevcut olan yagsam kalitesi dlgekleri
tarafindan ele alinmamaktadir. Dogumsal metabolik hastaliklarda yagam kalitesini degerlendirmek igin hastaliga
6zgl dlgeklerin gelistiriimesi gerekmektedir. Yasam kalitesini etkileyen faktorleri daha genis hasta gruplariyla
arastirmak icin cok merkezli calismalar gerekmektedir.
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SB15

Recombinant IGF-1 (RhIGF-1) Tedavisi Alan Klasik Laron
Sendromlu Cocuk Olgularin Uzun Donem Klinik Izleminin
Degerlendirilmesi

tismail Diindar

'inénii Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Malatya

Girig: Laron syndrome (LS), primer blylime hormon direnci veya duyarsizligi olarak tanimlanan otozomal resesif
kalitimli nadir bir hastaliktir. Klinigimizde LS tanisiyla uzun stire izlenen olgularin Klinik 6zellikleri, komplikasyonlari
ve rhIGF-1 tedavisinin etkinliginin degerlendiriimesi amaglanmistir.Materyal ve Metod: Dort (2 kiz, 2 erkek) olgunun;
tedavi Oncesi ve sonrasi boy SDS'leri, tedavi oncesi ve sonrasi yillik bliyime hizlari, tedavi baslama yasi,
hedeflenen ve kullanilabilen ilag dozlari ve streleri, tedavinin etkinligi, yan etkileri ve komplikasyonlari
degerlendirildi. “Blylme Hormon Reseptor” gen mutasyonu caligildi.

Sonuglar: Ortalama tani yasi 1,8+1,6 yil iken tedaviye baslama yasi 2,7+1,4 yil saptandi. Tedavi dncesi boy SDS,
kilo SDS ve BMI SDS degerleri sirasiyla; -6,3£2,0, -6,4+1,5 ve -0,01+1,6 saptanirken, tedavi sonrasi ise sirasiyla
-6,0£2,0, -5,4+4,0 ve -0,3+1,6 olarak saptandi. Tedavinin hedeflendigi sire 85,7+ 56 ay iken hastaya ilag
uygulandii stire 46,2+48 ay olarak gerceklesti. Olgularin ortalama yillik bliylime hizi tedavinin 1. yilinda; 5,8 £2,2

cm/yll, 2. yilinda 5,0+0,8 cm/yll, 3. yilinda 4,5 2,0 cm/yil olarak saptand.

Tablo 1: Laron sendromlu hastalarin 6zellikleri

Vaka 1 2 3 4
Cinsiyet Kiz Kiz Erkek Erkek
Dogum agirligi, gr 3100 3600 4000 3000
Dogum haftasi, hafta 40 40 40 40
Tan1 yasi, yil 4.4 1 0,9 1,2
Tedavi baglama, y1l 4.8 2,5 1,6 2,2
Tedavi dncesi boy, cm + SD 68, -9,3 67,-5,4 66, -6,0 72,-4,7
Tedavi 6ncesi kilo, kg £ SD 8, -8,6 8,-5,5 6,5, -6,3 7,7,-5,2
Bas cevresi, cm, SD 48,5,-1,21 46, 0,19 46, -0,28 47,-1,31
Tedavi dncesi BMI, kg/m2, SD 17,8, 1,55 17,8,1,23 14,9, -1,37 14,8, -1,43
Kemik yasi, yil, tanida 2 0,5 0,5 0,8
Akrabalik durumu 1%kuzen 1%kuzen 1%kuzen 2%kuzen
Laron sendromlu akraba 6ykiisii Ayni sehirde Ayni Ciddi boy +
sehirde kisaligr var ~ Kardesi
Baba boyu, cm 168 175 167 166
Anne boyu, cm 153 160 155 156
rhIGF-1 baslama dozu, ug/kg/g 80 80 120 120
rhIGF-1devam dozu, ng/kg/g 120-180 120-180 120-180 120-200
Boy , cm/1.y1l 5 9 6 3,5
Biiyiime hizi, cm/2.y1l 4 53 5,6 -
Biiyiime hizi, cm/3. y1l 4 6,7 2,8 -
Biiyiime hizi, cm/4. y1l 2,8 7 4 -
Biiytime hizi, cm/5. yil 2,3 7 4 -
Biiylime hizi, cm/6.y1l 3,8 5,7 3,2 -
Biiylime hizi, cm/7. yil 3,8 6,3 3,1 -
Biiylime hizi, cm/8. yil 3,6 55 - -

159



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Biiylime hizi, cm/9. yil 3,7 7,1 - -
Biiytime hizi, cm/10.y1l - 55 - -
Biiytime hizi, cm/11. y1l - 55 - -
Biiytime hizi, cm/12. y1l - 53 - -
Tedavinin planlandig: siire, ay 96 150 85 12
IGF-1 aldig siire, ay 23 114 44 4
Tedavi uygulama yiizdesi %23,9 %76,0 %52,3 %33,3
Tedavi sonrasi boy SDS 95,7, -8.3 142, -3,3 96,8, -6.3 75,5, -6.1
Tedavi sonrasi kilo SDS 13,-10,3 52, -0,47 15,6, -5,29 8,5, -5,8
Tedavi sonrasi kilo, VKI SDS 14.2,-2,2 25,8, 1,63 16,6, 0,34 14,9, -1,0
GHR geninde mutasyon Exon 7: Exon 7: Exon 8: Exon 7:
c.784G>C c.784G>C c.875-1 €.784 G>C
G>A
Hipoglisemi (en diisiik deger) 32 mg/dl 35 mg/dl 30 mg/dl 63 mg/dl
Tedavinin yan etkileri ve Pulm. arter Pulmomer Hafif Bas agrisi
semptomlari stenoz, HT, bas pulmoner
hipoglisemi, bas agrisi, HT, Bas
agrist konvulsiyon, agrisi,
horlama

SD: standart deviasyon, rhIGF-1: recombinant IGF-1, IGF-1: Insiilin benzeri biiyiime faktérii-1, VKI:
viicut kitle indeksi, GHR: Biiylime Hormon Reseptorii, HT:hipertansiyon

rhIGF-1 tedavisi ile birlikte (¢ olgumuzda ciddi hipoglisemi, bir olgumuzda konviilsiyon, 2 olgumuzda pulmoner
hipertansiyon ve tim olgumuzda bas agrisi saptand. Bir olgumuzda tedavi dncesi olan ve tedavi ile sebat eden
pulmoner arter stenozu saptandi. 3 olgularimizda “Blyiime Hormon Reseptor” geni exon 7’de missens homozigot
¢.784G>C mutasyon saptanirken bir olgumuzda ise exon 8'de splice side homozigot ¢.875-1 G>A mutasyonu
saptand..

Tartisma: Hastalarimiz fenotip ve laboratuvar bulgulari ile klasik LS tanisi aldi. Tani genetik olarak dogruland.
Tedaviye baglama yasl, genetik faktdrler, tedaviye uyum, ilag temininde zorluklar ve ilag yan etkileri tedaviye cevabi
etkilemektedir. Hastalarimizin rhIGF-1 tedavisi ile birlikte yillik uzama hizlari yetersiz olarak saptandi. Ailenin uyum
sorunlari, ilaca bagli bas agrsi, ciddi hipoglisemi, ciddi pulmoner arter stenozu, pulmoner hipertansiyon,
konvulsiyon nedeniyle uygulanan ilag kullanim miktari genel olarak hedeflenen diizeyin ¢ok altinda kalmistir.

Sonug: LS'da tedaviye yanit; tedavi dozu, tedavi baslangi¢ yasi, tedavi baglangicindaki boy, tedaviye uyum,
ozellikle ciddi ilag yan etkisi ve beklenmeyen komplikasyonlar gibi faktérlere bagli olarak degisebilmektedir. Tedavi
uygulamadaki aksakliklar, tedavi yan etkileri ve LS’nun komplikasyonlari tedavi basarisini negatif yonde etkiledigi
goruldu.
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SB18

Plazma Renin Aktivitesi Antenatal Hidronefrozun Seyrini
Ongoren Bir Belirte¢ Olabilir mi?

2Nuran Cetin, 'Meliha Merve Coskun, ?Asli Kavaz Tufan

'Eskisehir Osmangazi Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Eskisehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskisehir

Giris ve Amag: Antenatal hidronefroz (AHN), dogum 6ncesi yapilan ultrasonografik incelemede en sik saptanan
dogumsal Urolojik anomalilerden biridir. Antenatal hidronefroz gecici veya izole olabilecedi gibi yiiksek dereceli
vezikolireteral refli veya (reteropelvik bileske darliina badli da gelisebilmektedir. Bu galismada plazma renin
aktivitesi (PRA) ile AHN'nin seyri arasindaki iliskinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Bu calismaya Mart 2018-Ekim 2019 tarihleri arasinda antenatal hidronefroz tanisi alan ve
dogum sonrasi birinci ay ultrasonografisinde hidronefrozu devam eden hastalar dahil edildi. Hidronefroz evrelemesi
Fetal Uroloji Dernegi (SFU) siniflandirma sistemine gére yapildi. Hastalarin bobrek ultrasonografisi 3, 6, 9, 12, 18
ve 24. aylarda tekrar edildi. Hastalarin birinci ayinda 6lctilen PRA ile hidronefrozun seyri arasindaki iligki arastirildi.
Sonug: Calismaya 46 (34 erkek, 12 kiz) hasta dahil edildi. Hastalarin ortalama izlem stiresi 29,4 + 5,75 ay idi.
Hastalarin 22'sinde (%47,8) hidronefroz cift tarafli idi. Yirmi dért (%52,2) hastada kaliektazi, 10 (%21,7) hastada
hidrodreter mevcuttu. Sekiz (%17,4) hastada Ureteropelvik bileske darligi, 6 (%13) hastada vezikolreteral reflii, 2
hastada (%4,3) ireterovezikal darlik saptandi. Otuz hasta (%65,2) izole hidronefroz olarak degerlendirildi. izlem
sirasinda 26 (%56,5) hastanin bdbrek pelvisi 6n-arka ¢apinda gerileme izlendi. Alti hastanin (%13) b6brek pelvisi
on-arka gapinda bir degisiklik olmazken, 14 (%30,4) hastada ilerleme oldugu goriildu. Pelvis én-arka ¢apinda
ilerleme olan hastalarin, gerileme olan ve ayni kalan hastalar ile kiyaslandiginda en yilksek PRA’ya sahip olduklari
saptandi (sirasi ile 25,9+10,86 ng/mL/saat, 3,7+2,55 ng/mL/saat, 10,9+4,88 ng/mL/saat, p=0.000). Pelvis én-arka
capinda gerileme olan hastalar ayni kalan hastalara gére anlamli olarak daha dislk PRA'ya sahipti (p=0.002).
Lojistik regresyon analizinde PRA ile pelvis dn-arka ¢apinda ilerleme olmasi arasinda anlamli pozitif bir korelasyon
oldugu saptandi (Ods orani:1,562 %95 glvenlik araligi:1,159-3,234, p=0,004). ROC (Receiver Operating
Characteristic) analizinde PRA pelvis dn-arka ¢apinda ilerlemeyi dngdrmede anlamli bir esik degere sahipti (esik
deger:14,84 ng/mL/saat, egri altindaki alan:0,982+0,023, %95 glvenlik araligi:0,937-1,000, duyarllik:%85,7,
6zgullik:%63, p=0.000) .

Tartisma: Antenatal hidronefrozlu bebeklerde yasamin birinci ayinda bakilan PRA hidronefrozun seyrini
ongdrebilmek icin yararli bir belirte¢ olarak kullanilabilir. Plazma renin aktivitesi 14,84 ng/mL/saatin (izerinde olan
hastalar hidronefroz derecesinde ilerleme agisindan yakindan izlenmelidir.
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SB19

DistrofinopatiliDMD-BMD) Hastalarda Mutasyon Tipleri- Tek
Merkez Caligmasi

'Banis PAKSOY, 2Filiz MIHCI

"Antalya Editim ve Arastirma Hastanesi Tibbi Genetik Degerlendirme Merkezi
Antalya Egitim ve Aragtirma Hastanesi Cocuk Néroloji Anabilim Dali

Amag: En sik goriilen kas hastaliklarinin basinda yer alan distrofinopatilerin tanisi, hastada delesyon tipinin
saptanmasi, hastanin tani sonrasi tedavisi ve sekonder komplikasyonlarin 6nlenmesi, takibi, kaginilimasi gereken
tedavi ajanlarinin/kosullarin tespiti, risk altindaki aile bireylerinin genetik agidan takibi ve danismanli§i polikliniklerin
onemli konularinin basinda yer almaktadir. Delesyon tipine 6zgi klinigin seyrinin bilinmesi, ginimizde delesyona
ybnelik tedavilerin hiz kazanmasi popiilasyondaki Distrofin mutasyon tiplerinin genotipinin saptanmasi 6nem
tasimaktadir(1-2). Biz bu calismada Antalya ilindeki 2019-2021 yili arasinda saptanan DMD hastalarinin
genetiplerini sunmay! amagladik.Yontem: Duchenne Muskdler Distrofi (DMD) Distrofin Geni Delesyon Duplikasyon
Analizi tetkiki icin MRC Holland DMD1 P034-B2 ve DMD2 P035-B1 kitleri ile calisildi. Coffalyser MLPA analiz
programi ile analiz edilmistir.

Bulgular: Calismamizda 2019-2021 yillar arasinda Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesine 22 hastaya
distrofinopati tanisi konulmustur. Hastalarin tani aninda ortalama tani yasi 98 ay olup, 17 hastada(%77) DMD1
delesyonu, 10 hastada(%45) DMD2 delesyonu saptanmistir. 10 hastada(%45) sadece DMD1 delesyonu, 3
hastada(%13) sadece DMD2 delesyonu, 1 hastada(%4) DMD1 duplikasyonu, 7 hastada hem DMD1 hemde DMD2
delesyonu saptanmustir.

Sonug ve Tartisma: Calismamizda elde ettigimiz veriler, (ilkemizde yapilan DMD calismalari ve literatir ile
kargilagtirildiginda en sik rastlanan mutasyon tipi delesyon olmasi, hot-spot mutasyon bélgeleri delesyonlar igin
45-55 ekzonlar ve 2-20. exonlar ve duplikasyonlar icin 2. ekzon olmasi yoninden literatlrle uyumludur. Hastalarin
ileri analizleri devam etmektedir. Stop kodonu olugturan mutasyonlar translarna tedavisinden ve vektdrle transfer,
ekzon atlama gibi yeni nesil tedaviler gelistiiimeye devam etmektedir(3-4). Hastalarin bu tedavilerden
yararlanabilmesi i¢in mutasyon alt tiplerinin, mekanizmasinin ortaya konulmasi gerekmektedir.

Anahtar Sozciikler: Duchanne /Becker muskuler distrofisi, MLPA

1. Darras BT, Urion DK, Ghosh PS. Dystrophinopathies. 2000 Sep 5 [Updated 2018 Apr 26]. In: Adam MP,
Ardinger HH, Pagon RA, et al., editors. GeneReviews® [Internet]. Seattle (WA): University of Washington,
Seattle; 1993-2021. Available from: https://www.ncbi.nim.nih.gov/books/NBK1119/2.
https://rarediseases.info.nih.gov/diseases/6291/duchenne-muscular-dystrophy3. Arslan, E. A., & Cansu, A.
Distrofinopati Hastalarinin Demografik, Klinik ve Genetik Ozellikleri: Tek Merkez Ugtinci Basamak Deneyimi.
Acibadem Universitesi Saglik Bilimleri Dergisi, (2), 289-297.4. CAVDARLI, B., YAYICI, O. K., CEYLAN, A. C.,
GUNDUZ, C.N. S., & TOPALOGLU, H. Genetic Landscape of Dystrofin Gene Deletions and Duplications From
Turkey: A Single Center Experience. TUrkiye Cocuk Hastaliklari Dergisi, 1-6.
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SB22

Cocuklarda Noroimmiinolojik Hastaliklarin Tedavisinde
Intravenoz Immunglobulin Kullaniminin Degerlendirilmesi

'BAHAR ECE TOKDEMIR, 'Bahar Ece TOKDEMIR, 2Cogkun YARAR, ?Kiirsat Bora GARMAN

BITLIS TATVAN DEVLET HASTANES] o _ ) -
?ESKISEHIR OSMANGAZI UNIVERSITESI TIP FAKULTES] HASTANESI, GOCUK NOROLOJI BILIM DALI

Cocuklarda néroimminolojik hastaliklarin tedavisinde IVIG sik olarak ve glivenle kullaniimaktadir, bununla birlikte
tedavi etkinliginin ve endikasyonlarin daha agik olarak belilenmesine ihtiyag duyulmaktadir. Calismamizda
Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari kliniginde yatirilarak tedavi géren
ndéroimmunolojik hastaliklara yonelik intravendz imminglobulin (IVIG) tedavisi verilen hastalarin klinik 6zellikleri,
hastalikla iliskili faktorlerin belilenmesi ve hastalarin tedaviye verdikleri klinik yanitlarin degerlendiriimesi
amagclandi. Etik kurul onayr alindiktan sonra retrospektif olarak hasta kayitiari incelendi. Ocak 2011-Ocak 2020
tarinleri arasinda izlenen IVIG tedavisi alan toplam 508 hastanin 64’inde (%12.6) néroimminolojik nedenler
bulunmakta idi. IVIG verilme endikasyonlari 508 hastanin %66.0'sinda Amerikan Gida ve ilag Dairesi (FDA),
%45.0'inde ise Avrupa ilag Ajansi (EMA) yonergeleri ile uyumlu idi. Verilerin analizi Ki Kare, Kruskal Wallis, Mann
Whitney U ve Shapiro Wilk testleri ile yapildi. Néroimmdiinolojik hastaligi olan ¢ocuklarin yas ortalamasi 10.1+4.7
yil, kizlerkek orani 0.68 idi. Hastanede ortalama yatis stiresi 20.0+2.8 glndi. Hastalarin %10.9'una ek olarak
vazopressor ilag tedavisi, %31.2'sine steroid tedavisi, %14.1'ine plazmaferez tedavisi uygulanmisti. En sik
néroimminolojik nedenler Guillain-Barre sendromu, viral ensefalit, limbik ensefalit ve transvers miyelit olarak
bulundu. Hastalarin %6.2’sinde ates ve karin agrisini iceren erken dénem hizli yan etkiler gozlendi, ge¢ dénem yan
etki ise saptanmadi. Hastalarin %79.7’si sifa ile, %7.8'i ndrolojik defisit ile taburcu edildi, mortalite orani %7.8 idi.
Sagkalim ile plazmaferez ve tekrarlayan IVIG tedavisi arasinda anlamli ters bir iligki vardi; bununla birlikte sagkalim
ile Glasgow koma skalasi skoru arasinda anlamli pozitif bir iliski vardi, sirasiyla p=0.027, p=0.042, p=0.013.
Modifiye Rankin Skorlamasi disik olan hastalarda sag kalimin daha fazla, yiksek olan hastalarda ise eksitusun
daha fazla oldugu gortldu (p<0.005). Hastalarin izlemindeki prognozlari ve Modifiye Rankin Skorlamasi arasinda
anlamli bir iliski saptandi (p=0.001); modifiye Rankin Skorlamasi disik olan hastalarda sifa ile taburcu olma
oraninin daha ylksek, Modifiye Rankin Skorlamasi yilksek olan hastalarda ise sekel ile eksitus oraninin daha fazla
oldugu gorildi. Tedavide verilen steroid, plazmaferez ve IVIG tedavilerinin hastalara uygulanma sirasi ile
hastalarin tedaviye verdikleri yanit ve sa§ kalimlari arasinda anlamli bir iliski saptanmadi, p=0.586, p=0.798.
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SB26

Colyak Tanili Hastalarimizin Karaciger Enzim Duzeylerinin Tani
Sirasinda, Diyet Oncesi ve Sonrasi Retrospektif
Degerlendirilmesi

'ismail Erokutan, "Hanife Aysegiil Arsoy, "Taner Ozgiir, 'Enes Turan, 2Nil Kaptan Bezci, Ebru Tayfun
Sentiirk, "Tanju Basarir Ozkan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji BD, Bursa
2Cengiz Gokgek Kadin Dodum Ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi, Gaziantep

Girig ve Amag: Colyak hastali§i (CH), genetik olarak yatkin kisilerde gluten alimiyla tetiklenen sistemik, otoimmun
bir hastaliktir. CH'da tani aninda transaminaz yiiksekliklerinin oldugu gosterilmis ve bu yiikselmis degerlerin gogu
hastada glutensiz bir diyete baglandiktan sonraki bir yil icinde normallestigi gosterilmistir. Calismamizda biyopsi
tanili CH’larinin, diyet dncesi ve sonrasi karaciger enzimlerinin degerlendiriimesi yaninda, diyet uyumu olan ve
olmayan hastalarin karaciger enzimlerindeki degisikliklerin karsilastirlmasi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Ocak 2019-Mart 2021 yillar arasinda Cocuk Gastroenteroloji polikliniginde glutensiz diyete
baslanmis biyopsi tanili 85 CH'larinin verileri geriye donlk kayitlarindan incelendi. Tani aninda ve diyet sonrasi
6.ay ve 1.yilda AST, ALT, ALP, GGT degerleri ve karaciger USG bulgulari incelendi. Ayrica hastalar eslik eden
otoimmn hastaliklar ve transaminaz yiksekligi yapabilecek diger etiyolojik nedenler agisindan kayitlari incelendi.
Olgular, ¢dlyak serolojisi ve verilen diyet uyumu 6ykustine gore; diyet uyumu olanlar ve olmayanlar olarak 2 gruba
ayrildu.

Sonuglar: Yas ortalamasi kizlarda (n:59 %69.4) 11.245.0; erkeklerde (n:26 %30.6) 11.6+4.2, ortalama tani yasi
7.144.2 (1-16) idi. Tanidaki median AST:34U/L (12-1001), ALT:22U/L (6-1068) idi. Tani sonrasi 6.ayda median
AST:28UIL (14-698), ALT:17U/L (6-889), 1.yllda median AST:24 U/L (10-70), ALT:14U/L (5-73) saptandi. Tanidaki
6.ay ve 1yl AST, ALT degerlerinde anlamh farklilik saptadi [siraslyla
(p<0.0001)(p<0.0001)(p:0.0001)(p<0.0001)(p:0.008)]. Diyet uyumu olanlarda; tani, 6.ay ve 1.yilda AST ve ALT
median degerlerinde belirgin farklilk mevcuttu [(p:0.004, p:0.001)(p:0.001)(p:0.001)]. Diyet uyumu olmayanlarin
tani ve 1.ylldaki ALT degerleri ile; tani, 6.ay ve 1.yIl mean ALT degerlerinde belirgin farklilik saptand [sirasiyla
(p:0.026)(p:0.049)(0.043)]. Baslangigta ALT yiksekligi (>40 U/L) olan 15 hastanin tanidaki ALT, AST degerleri ile
tani sonrasi 6.ay ve 1.yIl ALT, AST degerleri arasinda belirgin fark saptandi [(p:0.001)(p:0.01)(p:0.001)(p:0.009)].
Tanida ALT ytksekligi olanlarda, diyete uyan ve uymayanlarin ALT degerleri arasinda anlamli fark mevcuttu
[(0:0.028) (p:0.043))]. iki hastada otoimmiin hepatit, 2 hastada da karaciger yaglanmasi saptandi.

Tartisma: CH olan gocuklarin tani sirasinda %715-57’sinde transaminaz yiksekligi gosterilmis, %71-2'sinde
otoimmun karaciger hastaligi saptanmistir. Calismamizda hipertransaminazemi ve otoimmun karaciger hastalii
orani siraslyla %18.8 ve %2.35'di. Transaminaz yuksekligi glutensiz bir diyet baglatimasindan sonraki 1 yil i¢inde
hastalarin gogunda normale gerilemektedir. Transaminaz yuksekligi 1srarla devam eden hastalarda eslik eden
otoimmuin karaciger hastaliklari ve diger etiyolojiler agisinda ileri inceleme yapilmalidir. Ayrica CH, transaminaz
yuksekligi olan tim hastalarda olasi neden olarak ayirici tanida mutlaka akilda tutulmalidir.
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SB27

Cocuk Gastroenteroloji ve Cocuk Romatoloji'nin Kesistigi Zor
Vakalar

'Niliifer Ulkii Sahin, 2Nihal Sahin

'Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji
Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji

Giris ve Amag: Cocuk gastroenteroloji pratiginde direncli ve adir gastrointestinal sistem sikayetleri ile gelen,
yapilan ayirici tani ile diger sistemlerin kesistigi zor vakalar ve yonetimleri anlatiimigtir

Olgular: Cocuk Gastroenteroloji poliklinigimizde takip edilen 7 zor olgu asagida sunulmustur.Olgu 1: 1 yas kiz,
ispa dietine ragmen devam eden direngli kanli digskilama ve kilo kaybi ile gelen ve NLRP3 geninde bilesik
heterozigot mutasyon ile erken baslangigli IBD saptanan hasta Olgu 2: 4 yas erkek, kronik ishal, tekrarlayan ates
ve aftlar ile gelen HLAb51 pozitifligi ve otoenflematuar panelde bilesik heterozigot genetik mutasyon ile erken
baslangich IBD saptanan hastaOlgu 3: 6 yas erkek, kanli ishal, karin agrisi, eklem agrisi ile gelen Otoenflematuar
hastalik saptanan hastaOlgu 4: 2 yas kiz, direngli kusma ve biyime geriligi ile bagvuran, ¢éliak serolojisi pozitifligi
saptanip yapilan gastroskopide pilor stenozu saptanan hasta Olgu: 5: 3 yas erkek, kronik ishal ve biylime geriligi
ile gelen, yapilan genetik taramada TTC37 homozigot mutasyon ile triko-hepato-enterik sendrom saptanan hasta
Olgu 6: 5 yas kiz, kronik ishal ve karin agrisi ile gelen yapilan gastroskopide duodenumda alan ici > 25/adet mast
hicresi gozlenerek intestinal mastositoz tanisi konan hastaOlgu 7: 1 yas erkek, direngli kusma,btyime geriligi ile
gelen, izlemde tekrarlayan ates ve alt solunum yolu enfeksiyonu olan , Ig G, IgM, Ig D dusUkIGgu ile immun
yetmezlik ve MEFV ve TRAPS genlerinde bilesik heterozigot mutasyon saptanarak otoenflematuar hastalik tanisi
konan hasta

Sonug ve Tartigma: Farkli sistemleri ilgilendiren orjinleri olan, ancak gastrointestinal bulgularla prezente olan
vakalar multidispliner olarak izlenmesi ve dlzenli takip ile tani konulmasi gereken, yonetilmesi zor vakalardir.
Sunulan olgularimizin tani koyma siregleri ve hastalik yonetimi anlatilarak giinliik pratikte farkindalik olugturulmasi
amaclanmistir.
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SB29

Kistik Fibrozis Hastalarimizin Karaciger Bulgularinin
Retrospektif Olarak Degerlendirilmesi

'Hanife Ayseqiil Arsoy, 'Enes Turan, 'Taner Ozgiir, YIsmail Erokutan, 'Ebru Tayfun Sentiirk, 2Kadriye Nil
Kaptan Bezci, "Tanju Basarir Ozkan

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme BD, Bursa
2Gaziantep Cengiz Gékgek Kadin Dogum Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Gocuk Gastroenteroloji Klingi, Gaziantep

Giris ve Amag: Kistik fibrozis (KF)'de, karaciger hastaligi genellikle ergenlikten dnce gelisir, siklikla asemptomatik
ve yavas ilerleyicidir. KF'e bagl karaciger sirozu, 18 yasina kadar hastalarin yaklasik %5-10'unda geligir.
Calismamizda klinigimizde takip edilen KF hastalarimizin mevcut karaciger bulgularini; yas, cinsiyet, oksolojik,
laboratuvar ve gériintiileme sonuglariyla degerlendirmeyi amagladik.

Gereg ve Yontem: Cocuk gastroenteroloji bilim dalinda 2012-2021 yillari arasinda KF tanisiyla takip edilen 113
hastanin verileri dosya kayitlarindan incelendi. Hastalar karaciger tutulumuna gore 2 gruba ayrildi. Gruplarin yas,
cinsiyet, oksolojik veriler, fizik muayene, laboratuar ve USG bulgular degerlendirildi. istatistiksel analizler ‘IBM
SPSS Statistics for Windows, Version 21.0° paket programinda yapiimistir.

Sonuglar: Hastalarin 61 (%54)'i erkek, 52 (%46)'si kizdi, ortalama yaslari 8,9+5,4'ti. Olgularin 28 (%24,8)'inde
karaciger tutulumu mevcuttu, bunlarin 6(%5,3)’sinda siroz bulgulari, 12(%10,6)'sinde hepatomegali, 9(%8)’unda
splenomegali saptandi. Olgularda USG ile 8(%7,1)'inde karaciger yaglanmasi mevcuttu, 7'si grade1, 1'i grade2
yaglanmaydi. USG ile karacider heterojenitesi saptanan 16(%14,2) hasta mevcuttu. Portal transformasyon
saptanan 3(%2,7) hasta mevcuttu. Hastalari karaciger tutulumu olmasina gére 2 gruba ayirdik. Karaciger tutulumu
olan grupta olgularin 16/28 (%57,1)'i kizdi. Gruplar karsilastiriidiginda karaciger tutulumu olan grubun kilo SDS’si
anlamli olarak dlstk saptandi(p<0,05). Karaciger tutulumu olan hasta grubunun yas ortalamasi 11,3+4,8 anlamli
olarak ytiksekti(p=0,007).

Tartigma: KF iliskili karaciger hastaliginin genellikle 12 yasindan 6nce gelistigi gosterilmistir. KF ile iligkili sirotik
karaciger hastaligi ve komplikasyonlari 5 yasindan 6nce nadir gelismektedir. Ancak sonrasinda yilda %0,3
oraninda artisla 30 yasinda %10,2'ye ulasmaktadir. KF hastalarinda siddetli karaciger hastaligi ve iligkili
komplikasyonlarin gelisiminin 6nlenmesi bu hastalarda sag kalim igin son derece 6nemlidir. KF iligkili karaciger
hastaliginin erken tespiti i¢in 5 yasindan sonra yillik fizik muayene, karaciger fonksiyon testleri ve abdominal
goruntuleme ile taramanin mutlaka yapilmasi gereklidir.

166



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

SB31

Siyanotik ve Asiyanotik Dogumsal Kalp Hastaliklarinda
Trombosit Hacim Degiskenleri

'Osman Giiveng

"Medical Park Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Boliimi, Batman

Girig: Ortalama trombosit hacmindeki artis ve trombosit dagilim araligindaki azalma, trombosit reaktivitesindeki
artisi ve tromboza egilim oldugunu gosterir.

Amag: Bu vaka kontrol galismasinda, siyanotik ve asiyanotik dogumsal kalp hastaliklarindaki trombosit sayisi,
ortalama trombosit hacmi ve trombosit dagilim araligi degerleri arasindaki iliskinin ortaya konulmasi amaclanmistir.

Yontem: Tek merkezli bir retrospektif kohort ¢alismasi yapilmistir. Bu ¢alismaya, ¢ocuk kardiyoloji kliniginde takip
edilen 40 siyanotik (Grup 1), 40 asiyanotik (Grup 2) kalp hastasi ile poliklinige basvuran ve kalp hastaligi
bulunmayan 40 kontrol hastasI (Grup 3), dosyalari retrospektif olarak taranarak dahil edildi. Gruplar trombosit
saylsl, ortalama trombosit hacmi ve trombosit dagilim araligi agisindan karsilastirildi. Bulgular: Ortanca trombosit
hacmi grup 1'de 9,6 (8.9-10.7) fentolitre (fl), grup 2'de 6.8 (5.9-7.9) fl, grup 3'te 6.9 (6.5-8.8) fl idi ve gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark vardi (p=0,001). Yapilan post-hoc analizde grup 1 ile grup 2 ve 3 arasinda anlamii
istatiksel fark saptanirken, grup 2 ile 3 arasinda saptanmadi. Ortanca trombosit dagilim genisligi grup 1'de 11.6
(10.4-14.6) fl, grup 2'de 16.9 (16.1-17.4) fl, grup 3'te 16.5 (11.8-16.8) fl idi ve gruplar arasinda istatistiksel olarak
anlamli fark vardi (p=0,001). Yapilan post-hoc analizde grup 1 ile grup 2 ve 3 arasinda anlamli istatiksel fark
saptanirken, grup 2 ile 3 arasinda saptanmadi.

Sonug: Siyanotik dogumsal kalp hastaligi olan hastalarda, asiyanotik kalp hastaligi olan ve herhangi bir hastaligi
olmayan normal gocuklara gére ortalama trombosit hacmi artmaktadir. Ortalama trombosit hacminin tromboza

yatkinlik ve trombosit aktivasyon belirteci olarak kardiyovaskiler komplikasyonlarin bir gostergesi, morbidite ve
mortalite icin bir belirteg olarak kullanilip kullanilamayacagdi konusunda daha ileri calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Trombosit hacim degiskenleri, dogumsal kalp hastaliklari, ¢ocukluk dénemi.
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SB32

Perkutan Bobrek Biyopsisi Yapilan Hastalarin Degerlendirilmesi:
Tek Merkez Deneyimi

'Fatma Uzun, 'Buket Esen Adar, 2Ozlem Uger, 'Aslihan Kara, 'Esra Geng, Metin Kaya Giirgéze

'Firat Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dall, Elazig
2Firat Universitesi Tip Fakultesi, Patoloji Bilim Dal, Elazig
SFirat Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji Ve Romatoloji Bilim Dall, Elazig

Giris ve Amag: Bobrek biyosisi girisimsel bir islem olmakla birlikte bébrek parenkim hastaligi olan gocuklarin tan,
tedavi ve prognozunda gok 6nemli bir yer tutmaktadir. Bu ¢alismada bobrek biyopsisi uygulanan olgularin klinik ve
histopatolojik agidan degerlendiriimesi amaglanmigtir

Gereg ve Yontem: Bu calismaya Firat Universitesi Cocuk Nefroloji kliniginde 2012 ile 2021 tarihleri arasinda
ultrasonografi egliginde perkiitan bébrek biyopsi (PBB) yapilan 100 ¢ocuk hasta dahil edildi. Hastalara ait cinsiyet,
yas, mevcut kronik hastaliklari, biyopsi endikasyonlari, histopatolojik sonuclari retrospektif olarak tarandi ve
kaydedildi.

Bulgular: Calismamizda 10 yillik stire boyunca b8brek biyopsisi yapilan cocuk hasta sayisi 100 idi. Olgularin genel
yas ortalamasi 10,7 yas (3 ay-18 yas) olarak saptandi. Hastalarin %59’ u erkek, %41’i kizdi. Bobrek biyopsi
endikasyonlari siklik sirasina gére seroide direngli nefrotik sendrom ve persistan protein(ri (% 33), hematiiri (%30),
kronik bébrek yetmezIigi (KBY) etyolojisinin belirlenmesi amaci ile (%18), sistemik hastaliga yonelik (% 12) (Henoch
schléenlein purpurasi ve sistemik lupus eritamatozis) idi. Tim degiskenlerden bagimsiz olarak en sik biyopsi
endikasyonunun %33 oraninda steroide direngli nefrotik sendrom oldugu gérildi. Tim yas ve cinsiyet gruplarinda
en sik gortlen renal patoloji (%23) membranoproliferatif glomerulonefrit ile primer glomerilonefritlerdi. En sik
histopatolojik tani siklik sirasina gére membranoproiferatif glomerulonefrit (%23), fokal segmental glomerulonefrit
(%21), mezengioproliferatif glomerulonefrit (% 5), IGA nefropatisi (%4) olarak saptandi. Sekonder glomertlonefritier
%20 oraninda bulundu ve %15 oraninda HSP en sik sekonder glomerilonefrit nedeniydi. Vakalarin higbirinde PBB
islemi sonrasi ciddi komplikasyon gelismedigi saptandi.

Sonug: Calismamizda, elde ettigimiz veriler hastalarin klinik &zellikleri, bdbrek biyopsisi endikasyonlari,
bolgemizde sik gorilen renal patolojilerin dagilimi, endikasyonlar ile patolojik sonuglarin uyumu hakkinda ileriye
donuk fikir yuritmemize, hastalara daha hizli ve dodru yaklasimlar gelistirebilmemize yardimci olacaktir. Ayrica
biyopsi endikasyonlarindan en sik olan steroide direncli nefrotik sendromda, genetik testlerin yillar i¢inde daha sik
kullanilmasi nedeni ile bu amagla yapilan biyopsi sayisinin azalacagini diisinmekteyiz.
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SB35

Kronik Bobrek Hastaligi Tanisi ile Takipli Hastalarin Etyolojik
Nedenleri: Tek Merkez Deneyimi

'Buket Esen Adar, 'Aslihan Kara, 'Fatma Uzun, 'Esra Geng, 2Metin Kaya Giirg6ze

'Firat Qniversitesi Tip Fakultesi Gocuk Nefroloji Bilim Dall, Elazig
2Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji ve Romatoloji Bilim Dall, Elazig

Giris ve Amacg: Kronik bobrek hastaligi (KBH), baslangigtaki bir hasarin yerini kademeli olarak kronik bir fonksiyon
azalmasi surecinin aldigi ve en sonunda renal replasman tedavisi ihtiyacina yol agan bir durumdur. Galismamizin
amaci llkemizin dogu bdlgesinde yer alan Firat Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Nefroloji klinigimizde takipli olan
KBH tanili gocuklarin demografik, klinik ve etyolojik nedenlerini incelemektir.

Gereg ve Yontem: Calismamiz 2017 ile 2021 tarihleri arasinda klinigimizde takip edilen 3 ay ile 18 yas araligindaki
KBH tanili 82 hastay! igeren tek merkezli retrospektif bir calismadir. Hastalarin yas, cinsiyet, agirlik ve boy élguleri,
kan basinci, laboratuar degerleri, ultrasonografi, ekokardiyografi ve renal biyopsi sonuglari kaydedildi. KBH
etiyolojisi ve renal replasman tedavi (RRT) modalitesi deg@erlendirildi. Calismaya 3 aydan daha uzun sire
glomertiler filtrasyon hizi 60 ml/dk/1.73m?den az olan hastalar alindi.

Bulgular: Kronik bobrek hastaligi tanili 82 hastadan 45'i (%54.9) erkek ve 37'si (%45.1) kiz olup erkek/kiz orani
1.21 idi. Yas ortalamasi 8.4 yas (3ay-18 yas) idi. Hastalarin 33'linde (%40.2) hipertansiyon vardi. Kronik bébrek
hastaliina eslik eden hastalik olarak meningomyelosel, sistinozis, atipik hemolitik tremik sendrom, joubert
sendromu, nefrolitiazis, primer hiperoksalozis, prune belly, Schimke immiino-ossedz displazisi ve seckel sendromu
vardi. Hastalarin %74.3'linde anemi vardi. idrarda proteiniri saptanan hasta sayisi 42 (%51.2) idi. Ultrason
bulgularinda gogunlukla hidronefroz, hidroiireteronefroz, renal parankimal hasar, atrofik bdbrekler saptandi.
Ekokardiyografi bulgularinda 10 hastada (%12.2) sol ventrikil hipertrofisi vardi. Hastalarin 20’si (%24.4) evre 3
KBH, 26’s1 (%31.7) evre 4 KBH, 36°si (%43.9) evre 5 KBH olarak belirlendi. Periton diyalizi yapan hasta sayisi 21
(%25.6), hemodiyaliz yapan 9 (%10.9) ve bdbrek transplantasyonu olan hasta sayimiz 6 (%7.3) idi. Etyolojik
nedenlere bakildiginda KBH etyolojisinde 36 hastada (%43.9) konjenital bobrek ve driner sistem anomalileri
(CAKUT) olup en sik nedeni olusturmakta idi. Hastalarin 21'inde (%25.7) herediter renal hastaliklar, 19'unda
(%23.2) glomeriler hastaliklar saptandi (Tablo1). Renal biyopsi 18 (%21,9) hastaya yapildi ve fokal segmental
glomeriiloskleroz en sik gorilen histolojik bulgu olarak gérildi. Sonug:

Merkezimizde, CAKUT, gocuklarda KBH'nin ana nedeni olmaya devam etmektedir. Bunu herediter renal hastaliklar
takip etmektedir. KBH'na neden olabilecek faktorler erken tani ile saptandiginda etkin tedavi uygulanarak buyuk bir
kisminda SDBY’ne gidis 6nlenebilmektedir. Bu amagla saglik kuruluslarinda diizenli egitimler yapilarak hastalarin
ilgili merkeze yonlendirilmesi saglanmalidir.
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Tablo 1: Kronik bébrek hastalarimizin etyolojik nedenlerinin dagilimi

KBH Etyolojisi Hasta sayisi

n
CAKUT 36 (%43.9)
Nérojen mesane velveya VUR 16
Vezikolreteral reflli 1
Hipoplastik bobrek 4
Posterior Uretral valv 3
Bilateral lireterovezikal veya Ureteropelvik darlik 2
Herediter Renal Hastaliklar 21 (%25.7)
Sistinozis 10
Juvenil nefronofitizi 5
Joubert sendromu 2
Polikistik bobrek hastalig 1
Seckel sendromu 1
Primer hiperoksaliri 1
Renal tibdler asidoz 1

Glomeruler Hastaliklar 19 (%23.2)

Nefrotik sendrom 14
- Fokal segmental glomeruloskleroz
- Membranoproliferatif glomerulonefrit
- C3 glomertlopati

Atipik hemolitik Gremik sendrom 3
Kronik glomerulonefrit 2
Uriner Sistem Tasi 1(%1.2)
Nedeni bilinmeyen 5 (%6)
Toplam 82 (%100)
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SB36

Kusma Ayirici Tanisinda OTC Eksikliginin Yeri ve Onemi

!Fehime ERDEM, "Ebru CANDA, "Havva YAZICI, "Yasemin ATIK ALTINOK, 'Merve YOLDAS GELIK, 'Sema
KALKAN UCAR, 2Sara HABIF, "Mahmut COKER

'EGE Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Metabolizma ve Beslenme Bilimdali
2EGE Universitesi Tip Fakltesi Biyokimya Anabilim Dali

Girig: Ornitin transkarbamilaz ( OTC ) enzimi, ornitin ve karbamoil fosfatin sitriiline dontsiiminu katalizler. Enzimi
kodlayan OTC geni, 21. X kromozomunun kisa kolu (p) tizerinde yer alir. Hiperamonyemi ile karakterize dogumsal
metabolik hastaliga yol acar.

Olgu-1: 5,5 yasinda anaokuluna baslamanin ardindan kusma, bas agrisi, davranig modellerinde degisiklik fark
edilen kiz hasta, basvurdugu merkezde degerlendirilmis ve karaciger fonksiyon testlerinde yiikseklik saptanmistir.
Kuskulu 6ykii ve anne baba arasinda 3. derece akrabalik olan hasta; fizik bakida hepatomegali mevcut. Karaciger
sentez fonksiyonlarinda bozukluk, koagiilopati ve hiperamonyemi ( 366 mg/dl N: <175 mg/dl) saptandi. idrar analizi,
viral serolojik analiz, karacigerin ultrasonografik degerlendirmesinde patolojik bulgu goériilmedi. Hiperamonyemi
etyolgjisi icin yapilan analizlerde ise kan gazi, kan amino asit, idrar organik asit normal, idrar orotik atimi ve israrli
glutamin yuksekligi, OTC gende mutasyon ( c¢.433C>T heterozigot ) saptandi. Hasta izlemde protein kisit
beslenme, amonyak disuriicl ajanlar (karglumik asit ve Na fenilbltirat) ve arjinin destegi uygulandi. Karaciger
fonksiyonlari ve koagtilasyon parametleri normale dondu, hepatomegalisi geriledi.

Olgu-2: 2 ay 6nce baglayan kusma ve beslenme bozuklugu, karaciger fonksiyonlarinda bozulma, koagtlopati,
kranial goriintilemede demiyelizan beyaz cevher hastali§i saptandi. Oz-Soygecmiste 6zellik olmayan 13 aylik
erkek hastanin yapilan degerlendirmesinde fizik baki normal. Antropometrik dlglimler normal. Karaciger sentez
fonksiyonlarinda bozulma, koagulopati, hiperamonyemi (224 umol/L N:<100), kan glutamin degerinde ytikseklik,
sitrilin degerinde dUsUkIlk, artmis idrar orotik asit atimi, normal idrar organik asit atimi saptandi. OTC gen
analizinde mutasyon ( ¢.3646G>A hemizigot ) saptandi. 8,5 yildir protein kisitl beslenme, amonyak dusirtct
ajanlar (Na benzoat) ve arjinin destegi uygulandi. Son degerlendirmede 47.61 kg ( >97p +2.15 SDS ), 140 cm
(80p), VKI: 24.2 (+2.1 SDS) okul bagaris! iyi, karaciger fonksiyonlari normal sinirlarda (AST: 23 mg/dl, ALT : 17
mg/dl) , organomegali yok.

Sonug: iki farkli klinikle basvuran bir kiz ve bir erkek gocukta, OTC eksikligi tartisiimistir. Amonyak analizinin
tanidaki yeri, klinik bulgularin farkliigi, hastaligin her iki cinste de gortiimesi nedeniyle, pediatristlerin ayirici
tanisinda giindemde tutulmasi onerilmektedir. Erken tani ylzguldurtcu olabilir, aksi halde yasami tehdit eden
metabolik atakla hastalar kaybedilebilir. Tartisma: Gelisim geriliginden yagsami tehdit eden karaciger hastaligina
dek cok farkli klinik gostermesi, X'e bagl kalitim modeli tanimlanmasina ragmen her iki cinste gorilebilmesi
nedeniyle, ayirici tanida unutulmamalidir.
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SB39

West Sendromu (Infantil Spazm): Klinik Ozellikleri, Kisa ve Orta
Donem Prognozu

1Abdullah Hakan Ozmen

"istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim Dali

Giris ve Amag: West sendromu, bebeklik ve sut gocuklugu doneminde ortaya ¢ikan yasa 6zgu, kotu prognozlu bir
epileptik bozukluktur. Epileptik spazmlar, psikomotor gelisimsel gerilik ve elektroensefalografi (EEG)'de hipsaritmi
gorllmesi hastaligin klasik triadini olusturur. Bu bebeklerde fleksér, ekstansér veya mikst olabilen epileptik spazm
kiimeleri goriiliir. Infantil spazm, etiyolojik olarak semptomatik veya idiyopatik olarak siniflandirilir. West
sendromunda ¢ogunlukla antiepileptik tedaviye yanit zayif, prognoz ise kétldir. Bu sunumda, bilim dalimizda West
sendromu tanisi bir yildan uzun sre ile izledigimiz 126 hastanin klinik, laboratuar ve radyolojik 6zelliklerini sunmayi
amagladik.

Gereg ve Yontem: Cocuk Noroloji poliklini§ginde Ocak 2010 ile Ocak 2020 tarihleri arasinda West sendromu tanisi
ile izlenen olgularin Klinik, laboratuar ve radyolojik bulgulari ve hastaligin prognozu degerlendirildi. Hastalarin
basvuru yakinmasi, yasi, cinsiyeti, fizik muayene ve tetkik bulgulari geriye donik olarak incelendi. West sendromu
tanisi, EEG’de hipsaritmi paterni gériimesi ve klinik bulgular (infantil spazm, psikomotor gerilik) ile konuldu.
Vakalarin timinde EEG'ye ek olarak nérogériintiileme, metabolik ve genetik inceleme istendi.

Bulgular: Calismamiza 126 ¢ocuk hasta dahil edildi. Hastaligin baslangig yasi 1 ila 18 ay arasi degismekteydi,
zirve insidans g ila alti ay arasindaydi. Olgularimizin 61'i kiz, 65'i erkekti. Etiyolojiye bakildiginda 94 vaka
semptomatik, 32 ise idiyopatik olarak degerlendirildi. Bagvuru esnasinda 71 hastada mikrosefali saptanirken
takipleri sonrasinda bu sayl 92 hastaya ulasti. 33 vakada hastalia tuberoz skleroz eslik ediyordu, 37 hastada
kortikal displazi, 14 hastada hipoksik iskemik ensefalopati, 8 hastada stroke, 2 hastada Aicardi sendromu tespit
edildi. Hastalarmizda ACTH yada glukokortikoid tedavisine ek olarak Valproik asit, pridoksin, vigabatrin,
klonozepam, topiramat, klobazam uygulandi. Tedavi ve izlem sonrasi 27 hastada EEG bulgulari tamamen, 41
hastada ise kismen dizelme gortldu. Klinik takip ve tedavi sonrasinda 106 hastada gelisimsel gerilik (kognitif ve
ndrolojik) mevcuttu, 6zellikle semptomatik etiyolojisi olan hastalarda bu oran (68.2 semptomatik, 31.8 idiopatik)
daha yiikseki.

Sonug: Arastirmamizdaki olgu grubunun klinik ve radyolojik bulgulari literattrle uygunluk gostermektedir. Etiyoloji,
tedavi ve prognozu belilemede kritk 6neme sahiptir. Klinik degerlendirme, EEG ve magnetik rezonans
goruntileme sonrasinda etiyoloji belirlenemezse ileri metabolik ve genetik testler yapilmalidir. Tedaviye erken
dénemde baslanmasi nébetlerin kontroll ve nérogelisimsel prognoz tizerinde olumlu etki olusturmaktadir.
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Atopik Dermatit Tanili Hastalarin ve Ebevenylerin Deramtolojik Yagam Kalitesinin
Degerlendirilmesi

Sevgi Sipahi Cimen

'Elazi§j Fethi Sekin Sehir Hastanesi Gocuk Immiinolojisi ve Alerji Hastaliklari

GIRI$ VE AMAG: Atopik Dermatit (AD) gocukluk ¢aginin en sik goriilen kronik, kasintili ve tekrarlayan lezyonlar
ile karakterize inflamatuar deri hastaligidir. Bulgular gogunlukla erken siit ¢ocuklugu déneminde, siklikla da
yasamin ilk 6 ayinda gorilmektedir. Hastalarin ve ailelerin yasam kalitesini biylk oranda etkileyen AD ayni
zamanda “alerjik yirtiylis” in ilk adimidir. Bu alismada, Elazi§ Fethi Sekin Sehir Hastanesi Cocuk immiinolojisi
ve Alerji Hastaliklari poliklinigine basvurup AD tanisi almig hastalarin ve ebeveynlerin yasam kalitelerinin
degderlendirilmesi amaglanmistir.

GEREG VE YONTEM: Cocuk Immiinolojisi ve Alerji Hastaliklari poliklinijine basvuran ve Hanifin Rajka tan
olctitleriyle AD tanisi alan 40 hasta ve ebeveyni galismaya dahil edildi. AD siddeti SCORAD indeksi ile hafif, orta
ve agir olarak siniflandirildi. Total serum IgE, besin spesifik IgE ve eozinofil dlizeyleri geriye donlk olarak kayit
edildi. “Bebeklerin Dermatolojik Yasam Kalite indeksi” ve “Aile Dermatolojik Yagam Kalitesi indeksi” isimli anketler
calismaya katilmaya goniillii olan ebeveynlerden biri tarafindan dolduruldu. Verilen yanitlara gére anket sonuglari
0-30 puan arasi olacak sekilde degerlendirildi. Verilerin istatistiksel olarak degerlendirilmesi IBM SPSS Statistics
22.0 programinda yapildi.

SONUG: Calismaya alinan 40 hastanin 27'si erkek, 13’0 kiz ve yas ortalamasi 7 ay [min 2- maks 26] idi. Atopik
dermatit, hastalarin %75'inde ilk 6 ayda baslamisti. AD siddeti 27 hastada hafif olarak saptanirken, 13 hastada
hastalik orta-agir siddette idi. Hastalarin %35'inde besin duyarlili§i saptanmis olup en sik yumurta beyazi ve
sarisina karsl duyarlilik oldugu gézlendi. AD siddetinin gdstergesi SCORAD indeksi, erkek cinsiyette ve besin
duyarlih@r olan hastalarda anlamli olarak daha ylksek bulundu [p<0,05]. SCORAD ile serum total IgE ve eozinofil
diizeyi arasinda anlamli iliski bulunamad. Bebeklerin Dermatolojik Yagam Kalite indeksi puan, orta-agir siddette
AD'i olan hastalarda daha yiksek saptand.

TARTISMA: Calismamizda, onceki calismalar ile uyumlu olarak AD erkek cinsiyette daha sik gorlldugu
saptanmistir. Bazi galismalarda AD siddeti ile kan eozinofil ve total IgE diizeyleri arasinda anlamli iligki oldugu
belirtiimisken galismamizda anlamli iliski bulunamamistir. Bu ¢alismada elde edilen veriler, literatir ile uyumlu
olarak hastalik aktivitesinin yuksek oldugu grupda yasam kalitesinin daha dusuk oldugunu gostermektedir.
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SB44

Bronsektazili Gocuklarda 6 Dk Yurume Testinde Egzersiz
Intoleransini Gosteren Esik(Cut-Off) Degerin ve iligkili
Faktorlerin Arastiriimasi

'Meral Barlik, 2Melih Zeren , *Handan Duman Senol, 'Fevziye Goksiier, "Mehmet Mustafa Ozaslan, 'Esen
Demir, 'Figen Giilen

'Ege Universites_[ Tip Fakiiltesi Cocuk Gégts Bilim Dali
2lzmir Bakirgay Universitesi _
SEge Universitesi Gocuk Alerji ve Immiinoloji Bilim Dali

Giris-Amag: Bronsektazide primer semptom prodUktif 6kslrlk olsa da hastalarin blyiik kisminda egzersiz
intoleransI mevcuttur. Egzersiz toleransi hastalik siddeti ve prognozun dnemli bir belirteci kabul edilir ve bu nedenle
klinikte takip edilmesi dnerilir. Bu ¢alismadaki amacimiz brongektazili gocuk hastalarda egzersiz intoleransi varligini
pratik sekilde degerlendirmeye yardimci olmasi amaciyla 6 dk yiriime testi'nin (6DYT) esik (cut-off) degerini
hesaplamaktir.Gereg ve yontem Calismaya non-kistik fibrozis brongektazi tanisi ile takipli 40 cocuk hasta (8-18
yas) ve yasitlari olan 20 saglikl kontrol dahil edildi. Vaka grubunda solunum fonksiyon testi ve 6DYT testi uygulandi
ve klinik ézellikler kaydedildi. Saglikli kontrollerde ise 6DYT uygulandi. Alici isletim karakteristi§i (ROC) egrisi
kullanilarak 6DYT’nin vaka ve kontrolleri birbirinden ayirt edebilme yetenegi incelendi. En uygun kesme degerin
belirlenebilmesi i¢in Youden indeksi kullanildi. Kesme degerin altinda ve Ustlinde kalan bronsektazili gocuklarin
solunum fonksiyon testi sonuglari ve klinik 6zellikleri birbirleriyle kargilagtirildi.

Bulgular: 6DYT mesafesi bronsektazili gocuklarda 488+82 m, saglikli kontrollerde ise 602+63 m (p<0,001) olarak
olglldu. ROC egrisi analizi, 6DYT'nin brongektazili gocuklari saglikli kontrollerden ayirt edebildigini gésterdi (egrinin
altinda kalan alan: 0,87; p<0,001). 6DYT'de egzersiz intoleransini gdsteren en uygun deger “5635 metre” (sensitivite:
0,85; spesifite: 0,75) olarak saptandi. Brongektazili gocuklarin %75'i (n=30) 6DYT'de 535 m altinda yuridu ve
egzersiz intoleransina sahip olarak saptandi. Egzersiz intoleransi olan bronsektazili gocuklarda PEF (L/sn)
(3,07£1,41e kars! 5,36), son 1 yilda gegirilen enfeksiyon sayisi (2,43+3,81’e karsi 0,70+1,06) ve son 1 yildaki
hastane yatis sayisi (0,87+2,13'e karsi 0,10£0,32) egzersiz intoleransi olmayan bronsektazili gocuklara kiyasla
anlamli sekilde daha kétlydi (p<0,05).

Tartisma ve Sonug: Egzersiz toleransini degerlendirme amaciyla en yaygin uygulanan saha testi 6DYT'dir. Klinik
pratikte brongektazili gocuklarda uygulanmasi durumunda “535 metre” esik degeri egzersiz kapasitesindeki belirgin
etkilenime isaret eden pratik bir gosterge olarak kullanilabilir. Ayrica, temel spirometrik parametreler olan FEV1 ve
FVC'nin egzersiz intoleransi olan ve olmayan hastalar arasinda farkli ¢ikmayisi bu degdiskenlerin hastalik siddetinin
iyi bir gostergesi olmadigini dusundirmektedir.
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On Yillik Neonatal Aritmi Tani Ve Tedavi Deneyimimiz

!Cansu Sivrikaya Yildirim, 2Fahrettin Uysal, 20zlem Mehtap Bostan, 'Fatma Kocael, Kevser Ustiin
Elmas, 'Hilal Ozkan, "Nilgiin K6ksal

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Kardiyoloji Bilim Dali

Girig: Neonatal aritmiler (NA), yenidogan déneminde farkli klinik durumlarla birlikte seyrederek mortalite ve
morbiditeye sebep olmaktadir. Yenidogan doneminde %1-5 arasinda aritmi gérulebilmektedir. NA fetal dénemdeki
aritmilerin devami olarak ortaya ¢ikarlar. Bu nedenle prenatal tani, NA'nin erken tanisi ve tedavisi igin 6nem
tasimaktadir. Bu calismada yenidodan yogun bakim Unitemizde NA'nin insidansi, antenatal tani orani, klinik
oOzellikleri ve tedaviye yanitinin retrospektif olarak degerlendirilmesi amaglanmistir.Materyal ve MetotUludag
Universitesi Tip Fakiltesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde Ocak 2011 ile Temmuz 2021 yillari arasinda NA
tanisi ile izlenen atrial veya ventrikiler tasiaritmi, ileti sistemi aritmileri ve kalp blogu saptanan yenidoganlarin
dosyalari retrospektif olarak incelenerek ¢alismaya dahil edildi.

Bulgular: Calisma siresince yatirilarak takip edilen 3703 hastanin 39'unda (9 prematlire30 term bebek) NA
saptand. Aritmilerin siklik sirasina gére dagiimina bakildiginda supraventrikiler tasikardi (SVT) (n=15, %38,5),
ventrikiiler ekstrasistol (n=4, %10,3), atrial ekstrasistol (n=3, %7,7), atrial ektopik tasikardi (n=3, %7,7), 3. derece
atrioventrikiler (AV) blok (n=2, %5,1) oldugu gdérildi. On dért hasta prenatal dénemde tani alirken, yedi hastada
multipl aritmi, 13 hasta da ise kompleks konjenital kardiyak patoloji eslik etmekteydi. En sik etiyolojik neden (n=20,
%51,2) kardiyak patoloji iken 2 hastanin annesinde sistemik lupus eritematosus dykisi mevcuttu. Sadece bir
hastanin genetik incelemesinde tip 2 uzun QT sendromu saptanmisti. En sik eslik eden kompleks kardiyak patoloji
(n=3, %7,6) dilate kardiyomiyopati idi. Hastalarin 25'inde (%64,1) postnatal ddnemde antiaritmik tedavi ihtiyaci oldu
ve bunlarin 9unda ilk basamak, 16'sinda 2. basamak veya ¢oklu ilag tedavisine yanit alindi. Supraventrikiler
tasikardiyle birlikte WPW; atrial ekstrasistol ile birlikte ventrikiler tasikardi, ventikUler fibrilasyon; ve atrial flutter
tanilari olan 3 hastada ise kardiyoversiyon uygulandi. Hastalarin prognozu degerlendirildiginde 16 hastanin izlemde
aritmisinin kontrol altina alindi§i, 5 hastanin antiaritmik tedaviye devam ettigi gozlendi. iki hastanin holterlerinde
tam AV blogun, tic hastada WPW bulgusunun, bir hastada ise uzun QT sendromu bulgusunun devam ettigi gortlda.

Tartisma: Perinatal dénemdeki aritmiler nadir gérialmekle birlikte 6nemli kardiyak sorunlardandir. Altta yatan farkli
kardiyak veya sistemik hastaliklar ile birlikte bulunabilmektedirler. Bu hastalar ¢ogunlukla birinci basamak ilag
tedavisine yanit vermeyip, ikinci basamak veya coklu ila¢ tedavisi ile kontrol altina alinmaktadirlar.
Kardiyoversiyona ise nadiren ihtiyag duyulmaktadir.
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Adolesanlarda COVID-19 Enfeksiyonlarina Kisitlamalarin Etkisi

'Beste Devril, 2Taylan Gelik

'Canakkale Onsekiz Mart Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ganakkale
2Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali, Canakkale

Girig: COVID-19 pandemisi nedeniyle uygulanan kisitlamalar ile birlikte 10-18 yas arasi adolesan populasyonun
pandemi agisindan riskli olabilecek davraniglari minimuma indirilmistir. Calismamizda kisitlamalarin oldugu ve
mevsimsel viriislerin dolagiminin basladigi yilin son dort aylik doneminde hastanemiz Cocuk Acil Poliklinigi'ne
bagvuran ve COVID-19 enfeksiyonu nedeniyle yatirilarak takip edilen adolesan hastalarin klinik ve laboratuvar
ozellikleri ile kisitlamalar sonrasi ayni donemdeki adolesan hastalari karsilagtirmay amagladik.

Bulgular: Kisitlamalarin oldugu 01 Eylil 2020-31 Aralik 2020 déneminde hastanemiz Cocuk Acil Poliklinigine
COVID-19 sliphesi ile bagvuran adolesan hastalardan 69'unun COVID PCR testi pozitif sonuglandi ve bu
hastalardan 9'u klinikte yatarak tedavi gordi. Yatarak tedavi edilen 9 hastadan 6's1 kiz hasta olup yatan hastalardan
higbirinde yogun bakim ihtiyaci gozlenmedi. Hastalardan 7’sine toraks BT ¢ekilmis olup 4 hastada COVID-19
pnoémonisi ile uyumlu akciger tutulumu izlendi. Yatisi yapilarak tedavi edilen 9 hastadan bir tanesinin beden kitle
endeksi (BMI) >30’du. Kisitlamalarin olmadigi 01 Eylil 2021-01 Ocak 2022 déneminde hastanemiz Cocuk Acil
Polikliniginde COVID-19 enfeksiyonu nedeniyle degerlendirilen 414 COVID PCR testi pozitif adolesan hastadan
%3,8'i klinikte yatirilarak takip edildi. Yatarak tedavi edilen 16 hastadan 10'u kiz hasta olup yatan hastalardan
2'sinde noninvazif mekanik ventilasyon ihtiyaci nedeniyle yogun bakim ihtiyaci oldu. Hastalardan 12'sine toraks BT
cekildi, 8 hastada COVID-19 pnémonisi ile uyumlu akciger tutulumu gézlendi. Yatirilarak takip edilen hastalardan
3'lintin (%18) beden kitle endeksi >30'du. Her iki hastanin da beden kitle indeksinin 25-29,9 kg/m? araligindaydi.
Her iki hastada da klinik izlemleri sirasinda solunum yetmezliginin artmasi ve non-invaziv mekanik ventilasyon
ihtiyaci olmasi nedeniyle yogun bakim takibi gerekti.

Sonug ve Tartigma: Kisitlama donemi ve sonrasindaki donem arasinda hastanemiz Gocuk Acil Poliklinigine
basvuran COVID-19 enfeksiyonu pozitif adolesan hastalar arasinda 6 kat artis olmasina ragmen iki donem arasinda
hastaneye yatisi yapilarak tedavi edilen hasta sayisinda 1,7 kat artis g6zlenmistir. Bu durum, adolesanlarin
kisitlama olmadidi donemde riskli davraniglarda bulunmalarina bagli olarak enfeksiyon sayisinda artma oldugunu
ancak bu durumun hastane yatisi gerektirecek enfeksiyon tablosunda ayni miktarda artisa sebep olmadigini
gostermektedir. Dikkat ¢eken bir diger bulgu ise kisitiama déneminde yatirilarak takip edilen hastalarin hicbirinde
yogun bakim ihtiyaci gdzlenmemisken kisitlama sonrasi takip edilen hastalarin %12,5'unda yogun bakim ihtiyaci
gbzlenmesidir.
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SB56

Diyabetik Anne Bebeklerinde Kord Kani Ferritin Diizeyi ve Erken
Demir Eksikligi Anemisi Arasindaki lligki

2Zeynep Mustugu, "Hilal Ozkan, Melike Sezgin Evim, 'Salih Gagri Gakir, 'Fatma Kocael, "Cansu Sivrikaya
Yildirim, 'Kevser Ustiin Elmas, 'Nilgiin Kéksal

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
8Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali

Giris ve Amag: Diyabet gebelik sirasinda karsilasilan onemli sorunlarin basinda gelmekte ve yenidogan
bebeklerde kisa ve uzun dénemde pek ¢ok soruna yol agmaktadir. Diabetik anne ¢ocuklarinin disik demir depolari
ile dogdugu ve demir eksikligi gelisimi agisindan risk tasidigi bilinmektedir. Ancak bu bebeklerde erken demir
eksikliginin sikhigi ve profilaktik demir gereksinimi ile ilgili yeterli veri bulunmamaktadir. Bu ¢alismanin amaci,
maternal diyabeti olan bebeklerde dogumda ve 4. aya kadar takip eden aylarda seri olarak demir depolarini
degerlendirmek ve bu bebeklerde demir eksikligi sikligini ve gelisme zamanini belirlemektir.

Gereg ve Yontem: Bu prospektif calismaya 25/12/2018 ve 01/07/2021 tarihleri arasinda 37 hafta ve lzerinde
dogan 86 adet diyabetik anne bebedi dahil edildi. Tim hastalarin demografik 6zellikleri ve diyabetle iligkili ek
sorunlar kaydedildi. Hastalarin dogumda ve 1, 2, 3, 4. aylarda hemogram, ferritin, transferrin, demir ve demir
baglama kapasiteleri dlguldii ve referans degerler ile kargilastirildi.

Bulgular: Calismaya 8 Tip 1, 12 Tip 2 ve 66 gestasyonel diabet (DM) olmak tizere toplam 86 bebek dahil edildi.
Dogumda median ferritin, hemoglobin, demir ve demir baglama kapasitesi sirasiyla 224 meg/L, 17 gr/dl, 81 mcgiL,
122 mcg/L bulundu. Dért aylik izlemde laboratuvar bulgulari median degderlerinin seyrine bakildiginda, Hb, Hct,
demir, ferritin diizeylerinde azalma, demir baglama kapasitesinde artis oldugu gorildi. Diyabet tiplerine gore
degderlendirildiginde, ézellikle Tip 1 DM'li olgularda dogumda en dlistik demir ve ferritin, en yliksek Hb ve Hct, takip
eden birinci ayda da en diisik hemoglobin seviyesinin oldugu gérildi. Tartisma: Bu galismada maternal diyabeti
olan bebeklerde dogumdaki yetersiz demir depolari ve takip eden aylarda da Hb, demir ve ferritin diizeylerinde
azalma oldugu ve bu bebeklerin demir eksikligi agisindan takibinin 6nemi gosterildi.
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SB59

Neonatal Kiime Bakimi (Neonatal Care Bundle) Pretermlerde
intraventrikiiler Hemorajiyi Onlemede Umut Olabilir Mi?

2jpek Giiney Varal, 2Pelin Dogan, 'Giines Ozge izmir

'Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Gocuk Sagligji ve Hastaliklari
ABD

2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek lhtisas Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
ABD, Neonatoloji BD

GIRIS VE AMAG: Germinal matriks kanamasi ve intraventrikiller kanama(GMK-IVK), 6zellikle pretermlerde goriilen
beyin hasari ve mortalitenin 6nemli bir nedenidir. Sikli§i maturite ile ters orantili olup, ¢ok kiicik pretermlerin
yaklasik %45'ini etkilemektedir. Son yillarda gelisen yenidogan bakimiyla birlikte GMK-IVK oranlari azalma
saglanabilmesi iin yeni yaklasimlar denenmektedir. Bu galismada neonatal kiime bakiminin GMK-iVK'y1 énlemesi
ve azaltmasinda etkili olup olmadiginin arastirimasi hedeflenmistir. GEREG ve YONTEM:Retrospektif kohort
tarzinda dlizenlenen galismaya Ocak 2020-Aralik 2021 tarihleri arasinda hastanemizin yenidogan unitesinde yatan
30 gestasyon haftasi(GH) ve altinda dogan bebekler dahil edilmistir. Klinigimizde Ocak 2021 itibariyle neonatal
kime bakimi egitimi alan hemsireler tarafindan bu uygulama yapiimaktadir. Bu uygulama, bebeklere ilk 72 saatte
basin orta hatta tutulmasi, kiivoz basinin 15-30 derece ylkseltiimesi, bas asagi pozisyondan ve bacaklarin ani
kaldinimasindan kaginilmasi ve kan alimifilag uygulamasinda hizli uygulamadan kaginilmasi protokoltdur. Grup 1,
standart neonatal bakim alan bebekler, Grup 2 neonatal kiime bakimi alan bebekler olmak izere 2 grup
belirlenmigtir. Her 2 grubun maternal ve neonatal ézellikleri kaydedilmigtir. Hastalar preterm ultrasonografik izlem
prokoliine gore ayni 2 neonatolog tarafindan degerlendirilmistir.

SONUG: ki yillik calisma siiresince tinitemize yatan 30GH ve altinda olan 202 hasta vardi. Diglanma kriterleri ve
verilerine ulasilamayan hastalar ¢ikarildiktan sonra, 105 standart neonatal bakim alan, 81 neonatal kiime bakimi
alan olmak (zere toplam 186 hasta ¢alismaya dahil edilmistir. Gruplar maternal ve neonatal 6zellikler agisindan
karsilagtirildiginda fark bulunmamistir. Grup 2de GMK-IVK (herhangi bir evre), posthemorajik ventirikuler
dilatasyon(PHVD) ve mlidahale gerektiren intrakraniyal kanamalarin istatistiksel olarak anlamli dizeyde daha az
oldugu gériildii (p<0.05). Agir GMK-IVK olarak siniflanan kanamalar da Grup 2'de istatistiksel olarak anlamli
duzeyde duslktu (p<0.05). Kistik periventrikiler I6komalazi, periventrikiler hemorajik infarkt(PVHI) ve mortalite de
Grup 2'de daha az goriimesine ragmen istatistiksel anlamlilik yoktu.

TARTISMA: Biz bu calismada neonatal kiime bakimi uygulanmasiyla, 30GH ve altinda dogan bebeklerde herhangi
bir evre GMK-IVK, agir GMK-IVK, PHVD ve miidahale gerektiren kanamalarda azalma olabilecegini gosterdik. lk
72 saatte uygulanan neonatal kiime bakimi ile serebral perfuzyondaki degisikliklerin 6nlendigini, beyine sabit bir
kan akigi sagladigini ve basin orta hatta tutulmasiyla venoz staza ve tikanikliga egilimli olan damarlarda hasari ve
kanamanin énlendigini diiginmekteyiz. Bu bulgular bize neonatal kiime bakimi uygulanmasinin GMK-iVK'da
anlamli bir azalmaya neden oldugunu géstermektedir. Bu konuda genis vaka serili prospektif calismalara intiyag
vardir.
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SB64

Peroksizomal Hastalik Tanili Alti Hastanin Klinik, Laboratuvar,
Genetik ve Uzun Donem Sonuglarinin Degerlendirilmesi

"Tuncer Oztekin, 2Sevil Dorum, 3Cengiz Havali, *Arzu Ekici

’SBQ Bursa Yiiksek [htisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagdligi ve Hastaliklari Klinigi
2SBU Bursa Yiksek Ihtisas Egitim ve Aragtirma Hastanesi Gocuk Beslenme Ve Metabolizma Klinigi
3SBU Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Néroloji Klinigi

Girig: Peroksizomlar eritrositler hari¢ tim hicrelerde bulunan organellerdir. En fazla karaciger ve bobrek
dokusunda olmak (izere tiim dokularda bulunurlar. Peroksizomal hastaliklar spesifik peroksizomal enzimlerin, iligkili
tasiyici proteinlerin ya da peroksizomal biyogenezde rol alan spesifik proteinlerin eksikligi sonucu gelisen, oldukca
genis klinik spektruma sahip genetik hastaliklardir. X'e baglh gecis gdsteren adrenol6kodistrofi disinda timi
otozomal resesif gecis gostermektedir. Siklikla yenidogan ve siit gocuklugu déneminde; hipotoni, distlik ve genis
burun kdprist, genis alin, genis fontaneller, epikantus, pigmenter retinopati, katarakt, renal kistler, patellar
kalsifikasyonlar, rizomelik kondrodisplazi gibi bulgular varliginda peroksizomal hastaliklardan siiphe edilmelidir.

Amag ve Yontem: Peroksizomal hastalik tanili 6 hastanin klinik, laboratuvar, genetik ve goriintileme bulgulari
retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Bulgular: Peroksizomal hastalik tanisi ile takip edilen 5 aileden toplam 6 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin
3u kiz (%50), 3 U erkek(%50) idi. Bes aileden 2'sinde (%40) ebeveynler arasinda akrabalik mevcut idi. Hastalarin
basvuru anindaki yas ortalamasi 1.1 yil ( en kuguk 4 gunliik ,en bytk 3 yas ) idi. Hastalarimizin tamami hipotoni,
ndbet, motor-biligsel gerilik ve gerileme gibi nérolojik sikayetler ile bagvurmustu. iki hastada (%33) ndbetler , 2
hastada (%33) polikistik bobrek, 1 hastada (%16) nefrolitiyazis, 1 hastada (%16) pigmenter retinopati tespit edildi.
Bir hastada patellar kalsikasyon gozlemledik. Tum hastalarin ekokardiyografik degerlendirmesi normaldi.
Hastalarin tamaminda ¢ok uzun zincirli yag asitlerinde , fitanik ve pristanik asitlerde artis gézlendi. Hastalarimizin
genetik analizlerinde 3 hastada PEX1,1 hastada PEX12 ,1 hastada ACOX1 genlerinde homozigot mutasyon
saptandi, 1 hastamizin genetik analizi heniz sonuclanmadi. Dért hastamizin beyin MR gérintuleri degerlendirildi,
1 hastada periventrikiiler, serebral ve serebellar beyaz cevherde ve pons santralinde sinyal artislari, 1 hastada da
dzellikle frontoparietal bolgede belirgin olmak lzere periventrikiler ve supraventrikiiler sinyal artislari tespit edildi.
Hastalarimizdan ikisi sepsis nedeniyle kaybedildi. Diger 4 hasta klinigimizde takip edilmektedir.

Tartisma ve Sonug: Peroksizmal hastaliklar oldukga nadir goriilen multisistemik tutulum ile karakterize bir hastalik
grubudur. Mongoloid yiiz gériinim, hipotoni, nébet, motor-bilissel geriligi olan hastalarda peroksizomal hastaliklar
akilda tutulmalidir.
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SB69

Yenidoganlarda Diazoksit Kullaniminin Yan Etkilerinin
Retrospektif Degerlendirilmesi

'KEVSER USTUN ELMAS, 'FATMA KOCAEL, 'CANSU SiVRIKAYA YILDIRIM, 2SINEM IREZ, "HILAL
OZKAN, SERDAL EREN, "NiLGUN KOKSAL

'Bursa Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Neonatoloji Bilim Dali
?Bursa Uludag Universitesi Tip Fakultesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
3Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

Giris ve Amag: Hiperinsilinemik hipoglisemi; pankreas beta adacik hiicrelerinden uygunsuz insiilin sekresyonuna
bagh yenidoganlarda persiste ve tekrarlayan hipogliseminin en yaygin nedenidir. Diazoksit, persistan
hiperinstlinemik hipoglisemi tedavisinde kullanilan ilk basamak ajandir. Yaygin yan etkileri hipertrikozis, sivi
retansiyonu, gastrointestinal reaksiyonlar, 6dem, nétropeni iken pulmoner hipertansiyon, trombositopeni gibi ciddi
yan etkiler de gorilebilmektedir. Bu galismada diazoksit ile iligkili yan etkilerin ve buna eslik eden Klinik faktorleri
belirlenmesi amagland.

Gere¢ ve Yontem: Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi' nde
01.01.2000 ile 15.11.2021 tarihleri arasinda yenidogan yogun bakim Unitesinde kalici ve gegici hiperinsulinizm
nedeniyle takip edilen ve diazoksit tedavisi alan 43 hastanin prenatal, natal, postnatal bilgileri ve ilag ile iligkili yan
etkileri retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Calismaya toplam 43 hasta alindi. Hastalarin % 60.5 preterm, % 39.5'u term idi. Ortalama gestasyon
haftasi 35,2+3,5 hafta ve ortalama dogum agirhgi 2399.5 gram olup, diyabetik anne bebegi orani %25 olarak
bulundu. Diazoksit tedavisine yanit vermeyip ek ilag gereksinimi olan % 60.5 hasta saptandi. Kalici
hiperinsilinemisi olan 2 (%4) hastadan birine pankreatektomi uygulandi. Ortalama diazoksid tedavisine baslangig
postnatal 8.4 giin ve ortalama tedavi stiresi 20.5 gtin idi. Hastalarin % 32.6 'sinda diazoksit iligkili yan etki gorilda.
En sik gérilen yan etki sirasiyla ddem (% 42.8), hiponatremi (% 42.8) ve sivi retansiyonu (% 42.8) idi. U¢ hastada
ise, agir yan etki olarak siniflandirilan kalp yetmezIligi, pulmoner hipertansiyon ve nekrozitan enterokolit saptand.

Tartisma: Yenidogan hipoglisemisinde hiperinsilinizmin énemli bir yeri vardir. Potansiyel yan etkilerine ragmen
diazoksit, neonatal hiperinsllizm igin birinci basamak tedavidir. Hipogliseminin taninmasi, etyolojiye yonelik
aragtirmalarin hizla sonuglandiriimasi tedavi ve iziem agisindan énem tasimaktadir. Diazoksit baglanan olgular yan
etkiler agisindan yakin izlenmelidir.
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SB70

Glikojen Depo Hastaligi Tanisi ile izledigimiz Hastalarimizin
Uzun Donem Izlem Sonuglari

'Hiiseyin Bilgin, 2Sahin Erdél

'Diyarbakir Gocuk Hastaliklari Hastanesi, Diyarbakir, Tiirkiye
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Metabolizm Bilim Dali, Bursa

Glikojen depo hastaliklari (GSD) glikojenin katabolizmasi veya anabolizmasina katilan gesitli enzimler ya da daha
nadiren tasiyici proteinlerin eksiklikleri sonucu gelisen kalitsal metabolizma hastaliklaridir. Organ tutulumu ve klinik
bulgulara gore kas, karaciger ve miks tip glikojenozlari olarak siniflandiriimaktadir. Glikojen depo hastaliklarinda
hepatomegali, laktik asidoz, hipoglisemi, Urik asit ylksekligi, hiperlipidemi, kas kitlesinde azalma, bdbrek
blydkliga, blytme geriligi ve ergenlikte gecikme gérilebilmektedir. Ayrica ndtropeni ve tekrarlayan enfeksiyonlar
izlenebilmektedir. Bu ¢alismada glikojen depo hastaligi tanist ile izledigimiz olgularimizin klinik 6zelliklerini, kisa ve
uzun dénemdeki komplikasyonlarini incelemeyi amacladik.

Gereg ve Yontem: Calisma Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Metabolizma Bilim Dal'nda, 2011-2022 yillari arasinda Glikojen depo hastaligi tanisi ile izlenen 31 olgu dahil
edilmistir. Olgularimizin tanisi klinik bulgular, biyokimyasal ve/veya genetik analiz ile konulmustur. Tani ani ve
izlemdeki klinik verileri, laboratuvar bulgulari kaydedilmistir. Olgularin cinsiyeti, tani yasi, son degerlendirme yas!,
izlem stresi, agirhgi, boyu, karaciger boyutu, aspartat aminotransferaz, alanin aminotransferaz, trigliserit,
kolesterol, Urik asit, albtmin, glikoz, tam kan sayimi ve diyet icerikleri kaydedilmistir. BulgularHastalarimizin tani
anindaki ortalama yasi 17,62+35,83 ay (dagilim, 1-180 ay), ortalama izlem stiresi 7,60+5,27 yil (dagilim, 0,3-22 yil
) idi. Olgularimizin 15'i (%48,3) erkek, 16’s1 (%51,7) kiz idi. Hastalarin %25,8'inde (8/31) akrabalik ve %19,3’linde
(6/31) ailede GSD 6ykusu vardi. Olgularimizin en sik hepatomegali ve hipoglisemi sikayeti ile basvurdugu tespit
edilmistir. Hastalarimizin 15'i (%48,3) GSD tip 1a, 6's1 (19,3) GSD tip 2, 4t (%12,9) GSD tip 3, 3'U (%9,6) GSD tip
1b, 11 (%3,3) GSD tip 4, 1'i (%3,3) GSD tip 6 ve 1'i (%3,3) GSD tip 9c tanisi ile izlenmektedir. Hastalarimizin
%70,9'unda hipoglisemi, %64,5'inde hepatomegali, %48,3'linde hiperlipidemi, %48,3'lnde hipertirisemi,
%29,1’inde boy kisali§1, %22,5'inde gelisme geriligi, %19,3'nde hipotoni ve %6,4'linde ergenlikte gecikme oldugu
gordlmastdr. Olgularimizin geg dénem komplikasyonlari incelendiginde %16,1’'inde nefrokalsinozis, %12,9'unda
mikroalblmintri ve %9,6'sinda kemik mineral yodunlugunda azalma tespit edilmistir. Hastalarimizin izleminde
karaciger adenomu saptanmamistir. Tartisma Glikojen depo hastaliklarinda tedavi primer olarak diyet olup, hedef
oglisemiyi saglamak, ikincil biyokimyasal bozukluklari iyilestirmek, normal blyimeyi saglamak ve uzun dénem
komplikasyonlari dnlemektir. Glikojen depo hastaligindan erken dénemde suphelenmek tanida temeldir. Bu
hastaliktan sUphelenildiginde taninin erken dénemde konularak tedavinin hemen baslanmasi ¢ok 6nemlidir.
Boylelikle uzun dénemde ortaya ¢ikabilecek morbidite ve mortalite dnlenebilmektedir.
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Tablo 1. Hastaligin alt tiplerinin dagilimi

Siniflandirma Hasta sayisi
(ylizde)

Glikojen Depo Hastaligi Tip 1a 15/31(%48,3)
Glikojen Depo Hastahgi Tip 2 6/31 (%19,3)
Glikojen Depo Hastaligi Tip 3 4/31(%12,9)
Glikojen Depo Hastaligi Tip 1b 3/31(%9,6)
Glikojen Depo Hastaligi Tip 4 1/31(%3,3)
Glikojen Depo Hastalgi Tip 6 1/31(%3,3)
Glikojen Depo Hastaligi Tip 9¢ 1/31(%3,3)
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SB72

Kistik Fibrozisli 300 Vakanin Klinik ve Laboratuvar Ozellikleri

!Aslihan Kése Cetinkaya, ?Deniz Dogru, 3Giizin Cinel, 2Ebru Yalgin, 2Ugur Ozcelik, 2Nural Kiper, *Hasan
Ozen, SAyfer Alikasifoglu, Burgin Sener, "Didem Dayanga¢ Erden

'Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, Yenidogan Klinigi, Ankara

2Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk G6giis Hastaliklar Bilim
Dali, Ankara

SAnkara Yildinm Beyazit Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Gégiis
Hastaliklari, Ankara

“Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dal, Ankara

SHacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dall,
Ankara

SHacettepe Qniversitesi Tip Fakiltesi, Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dall,Ankara

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi, Tibbi Biyoloji Anabilim Dali, Ankara

OzZET

Giris ve Amag: Kistik fibrozis (KF) hastaligi, otozomal resesif olarak kalitilan Kistik Fibrozis Transmembran
Regilatér (KFTR) proteinini kodlayan gendeki mutasyonlar sonucu olusan, ter bezleri, pankreas, solunum,
gastrointestinal ve genital sistemin mikdz bezlerini tutan kompleks metabolik bir hastaliktir. Bu calismada KF
tanisiyla gocuk gdgus hastaliklari béliminde takip edilen hastalarin klinik ézelliklerinin ve laboratuvar sonuglarinin
degerlendirilmesi amagland.

Gereg ve Yontem: Bu calismada Ocak 2011 ve Haziran 2012 arasinda gocuk g6gus hastaliklari bdliminde KF
tanisi ile izlenen 300 vakanin verileri retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar
ozellikleri hasta dosyalarindan elde edildi. Hastalarin beslenme durumlari ve biiyime parametreleri yas gruplarina
gore degerlendirildi. Hastalarin sahip olduklari mutasyonlar, KF’e bagli gelisen komplikasyonlar ve kullandiklari
tedaviler kaydedildi.

Sonug: Calismaya dahil edilen 300 hastanin %69,5'ine ilk bir yas iginde tani konuldugu gérildl. Hastalarin %50,3'0
erkekti ve ortanca tani yasi 5 ay (ceyrekler arasi geniglik 126 ay) olarak hesaplandi. En sik basvuru nedenleri
tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve gastrointestinal semptomlardi. Hastalarin 241°'ne (%80,3) mutasyon analizi
yapildi ve %16,6'sinda homozigot F508del mutasyonu saptandi, F508del allel sikigi %41,4 olarak hesaplandi.
Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu 83 (%29,7) hastada tespit edildi, kolonize olan hastalarin birinci
saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim (FEV+1)%’lerinin daha distk oldugu bulundu (p=0,0004). KF'e bagli diyabet
gelisen hastalarin ortanca FEV1%/leri, diger hastalar ile karsilastirildi; diyabet gelisen hastalarin %30’unun,
gelismeyen hastalarin %12,7’sinin agir akciger hastaligina sahip oldugu gérildii (p=0,004). En az bir allelde
F508del mutasyonu saptanan hastalarin diyabet gelisimi acisindan daha riskli oldugu gosterildi (p=0,049).
Hastalarin yas gruplarina gére degerlendirilen beslenme durumlari ile FEV1%’leri arasindaki iligki incelendiginde,
FEV1%'lerindeki kétllesme ile beslenme durumlari arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki bulunmadi. Hastalarin
sahip olduklari mutasyonlar ile FEV1%’leri arasindaki iliski degerlendirildiginde, gruplarin FEV1%/leri agisindan
benzer oldugu saptandi.

Tartigma: KF onceleri cocukluk gadi hastaligi olarak kabul edilirken glinimiizde tarama metotlarinin gelismesi ve
yayginlagmasi, tedavi yontemlerindeki yeniliklerle birlikte hastalarin yasam suresi uzamigtir ve bir erigkin ¢ag
hastaligi olarak da kabul ediimektedir. KF birgok organ sistemini etkilediginden bu hastalarin dzellesmis
merkezlerde multidisipliner ekipler tarafindan izlemi 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Kistik fibrozis, pulmoner fonksiyonlar, mutasyon
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Girig

Kistik fibrozis (KF) hastaligi, otozomal resesif olarak kalitilan, daha ¢ok beyaz irkta gorilen, insidansi toplumlar
arasinda farklilik gosteren kompleks, metabolik bir hastaliktir. Kistik Fibrozis Transmembran Regulator (KFTR)
proteinini kodlayan gendeki mutasyonlar sonucu ter bezleri, pankreas, solunum, gastrointestinal ve genital sistemin
mUko6z bezleri tutulur. KFTR epitel hiicrelerinin yizeylerinde ATP ile aktive olan bir klor kanali olarak gdrev yapar.
KFTR'deki yapisal ve fonksiyonel bozukluk, epitel hiicre membraninda klor transportunun bozulmasina neden olur,
bunu pasif olarak su atilimi izleyemediginden olusan salgilar sudan ve tuzdan fakir, koyu ve yapiskan olur (1).

Ulkemizde Giirson ve ark’nin yaptigi calismaya gére KF insidansi 1/3000 olarak bildirilmistir (2). Ancak iilkemizde
akraba evliliginin yaygin olmasi nedeniyle prevalansinin tahmin edildiginden daha yiiksek oldugu disintlmektedir.
Bu calismada KF tanisiyla ¢ocuk goégus hastaliklar bdlimiinde takip edilen hastalarin klinik 6zelliklerinin ve
laboratuvar sonuglarinin degerlendiriimesi amaclandi.

Gereg ve Yontem

Bu calismada Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Gogiis
Hastaliklari Bilim Dal’nda KF tanisi ile Ocak 2011 ve Haziran 2012 tarihleri arasinda KF tanisi ile izlenen 300
vakanin verileri retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin klinik ve laboratuvar 6zellikleri dosyalarindan elde
edildi. Hastalarin cinsiyeti, ik basvuru nedenleri, fizik muayene bulgulari, laboratuvar sonuglari, pankreatik
yetmezlik durumlari, ter testi ve mutasyon sonuglari, beslenme durumlari, balgam kultirinde Ureyen
mikroorganizmalar incelendi. Hastalarda KF'e bagli gelisen komplikasyonlar ve kullandiklari tedaviler kaydedildi.

Hastalarin tani aninda ve calismaya alindiklari dénemde vicut agirligi ve boy OGlgimleri yas gruplarina gére
degerlendirildi. Ik iki yas icin boya gére agirlik (BGA)persentilleri, 2-18 yas arasindaki vakalar icin viicut kitle indeksi
(VKI) persentilleri, 18 yag iizerindeki vakalar icin VKIi hesaplanarak beslenme durumlari kaydedildi. Koopere
olabilen vakalarin solunum fonksiyon testi (SFT) sonuglari kaydedildi, FEV; yiizdelerine gore akciger hastaliginin
agirlik derecesi degerlendirildi. FEVy %0-40 olanlar agir, %41-60 olanlar orta, %61-80 olanlar hafif akciger
hastaligina sahip olarak degerlendirildi, FEV1%80'nin Ustlinde olan vakalar normal olarak degerlendirildi.

Alti ay icerisinde birer ay araliklarla alinan balgam kltirlerinde en az 3 kez Pseudomonas aeruginosa veya
Staphylococcus aureus iremesi olan vakalar, bu mikroorganzimalar ile kronik kolonize olarak tanimlandi.

Bu calisma Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi Etik Kurulu'ndan 12.04.2007 tarihinde alinan referans numaras|
HEK 07/16-21 olan karar ile onaylanmistir.

statistik

Verilerin 6zetlenmesinde nitel degiskenler icin say1 ve yizde, nicel degiskenler igin normal dagilima uyum olmasi
durumunda ortalama ve standart sapma, normal dagilima uyum olmamasi durumunda ortanca ve geyrekler arasi
genislik (CAG) istatistikleri kullaniimistir. Gruplar arasinda nitel degiskenler acisindan fark olup olmadigdi Pearson
Ki-Kare, Likelihood Ratio testler ile degerlendirilmistir. Gruplar arasinda nicel degiskenler agisindan fark olup
olmadigi parametrik test varsayimlari saglanamadiginda Mann Whitney U ve Kruskal Wallis varyans analizi ile,
varsayimlar saglandiginda bagimsiz gruplar t-testi ile degerlendirilmistir. Hipotezlerin test edilmesinde p<0,05
anlamli olarak kabul edilmistir.

Sonuglar

Calismaya dahil edilen 300 hastanin %50,3'0 erkekti. 119 (%39,7) hastanin anne ve babasi arasinda akrabalik
mevcuttu. Vakalarin %69,5'ine ilk bir yas icinde tani konuldu, en erken tani alan hastamiz 2 gunlik, en geg tani
alan hastamiz 31 yasindaydi, ortanca tani yasi 5 ay (CAG 126 ay) olarak hesaplandi. Vakalarin hastaneye bagvuru
nedenleri Tablo 1°'de gdsterilmigtir.
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Tablo 1. Vakalarin hastaneye bagvuru nedenleri
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N %
Tekrarlayan AC enfeksiyonu 117 39
ishal/kusma 95 31,7
Psodo-Bartter sendromu 55 18,3
Kilo alamama 51 17
Kronik oksurik 44 14,7
Yagl gayta 35 11,7
KF'li kardes hikayesi 21 7
Mekonyum ileusu 20 6,7
Anemi 15 5
Opiince tuzlu tat 13 43
Pretibial 6dem 8 2,7
Transaminaz yuksekligi 7 2,3
Kabizlik 5 1,7
Uzamis sarilik 5 1,7
Diger 16 43

Hastalarin tani aninda %40,9'unda anemi ve %40,9’'unda transaminaz degerlerinde yukseklik vardi. Vitamin
dlzeylerinde dustklik (A,E,D), elektrolit dengesizligi, metabolik alkaloz, hipoalbuminemi, hiperglisemi ve IgE
duizeylerinde ytkseklik diger saptanan sonuglardi. Hastalarin %94,7'sinde pankreatik yetmezlik mevcuttu. Ortalama
ter testi sonucu 99,5+24,44 mmol/l idi. ik basvuru aninda cekilen akciger grafi bulgulari degerlendirildiginde;
%36,6'sl normaldi. En sik saptanan patolojik bulgular sirasiyla bilateral havalanma artisi, infiltrasyon, kronik
degisiklikler, bronsektazi ve atelektaziydi. Tani aninda alinan balgam Kkiltirlerinde en sik saptanan
mikroorganizmalar Pseudomonas aeruginosa (n:52) ve Staphylococcus aureus (n:54) idi. Hastalarin %59,3'iinde
Ureme saptanmadi.

Vakalarin 241'ine (%80,3) mutasyon analizi yapiimisti, 171 (%70,9) hastada her iki allelde mutasyon tespit edilmisti
ve 48 (%19,9) hastada bakilabilen mutasyonlardan hicbiri saptanmamisti. F508del homozigot prevalansi %16,6 ve
F508del heterozigot prevalansi %22 olarak hesaplandi. Mutasyon tespit edilen 315 allel iginde en sik tespit edilen

mutasyon F508del idi. Tablo 2’'de vakalarin allel frekans dagilimlari gosterilmistir.

Tablo 2. Vakalarin allel frekans dagilimlari

Mutasyon Allel sayisi Allel
(n) frekansi (%)
F508del 133 414
G85E 33 10,2
1677delTA 23 7,1
2789+5G-A 22 6,8
N1303K 18 5,6
2183AA-G 13 4,0
G542X 11 34
R334W 9 2,8
W1282X 9 2,8
CFTRdele2,3 7 2,1
3120+1G-A 6 1,8
3849+10kbC-T 6 1,8
621+1G-T 4 1,2
R347P 4 1,2
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Hastalarin son kontroliindeki beslenme durumlari degerlendirildiginde 2 yas altindaki hastalarin % 9,4’Gniin ve 2-
18 yas arasindaki hastalarin %27,7’sinin 10 persentil altinda oldugu gortldu.18 yas Uzerindeki erkek ve kadin
hastalarin ortalama VKi sirasiyla 22,2+4,59 ve 21+2,82 olarak hesaplandi. Son kontrolde 128 hastaya SFT
uygulandi, hastalarin %14,1'i agir, %12,5'i orta, %28,9'u hafif akciger hastaligina sahipti. Sekiz hastanin FEV1%si
%30’un altindaydi.

Son kontrolde hastalarin %29,7’sinde Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu tespit edildi ve kolonize olan
hastalarin FEV1%/lerinin daha dustk oldugu bulundu (p=0,0004).

18 yas altinda ve erigkin yas grubunda olan hastalarin beslenme durumlari ile FEV:%/leri arasindaki iligki
incelendiginde, FEV1%'lerindeki kotllesme ile beslenme durumlari arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki
bulunmadi (sirasiyla p=0,17 ve p=0,24) (Sekil 1 ve Sekil 2).
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Sekil 1. 18 yasina kadar olan hastalarin beslenme durumlari ile FEV,%/leri arasindaki iligki
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Sekil 2. Erigkin yas grubundaki hastalarin beslenme durumlari ile FEV,%’leri arasindaki iligki
yas g

Hastalarin son kontroldeki FEV,%’leri ile sahip olduklari mutasyonlar arasindaki iligki incelendiginde;
mutasyonlarina gére gruplarin FEV%’leri agisindan benzer oldugu gésterildi (p=0,25). Sekil 3'de hastalarin sahip
olduklari mutasyonlar ile FEV1%/leri arasindaki iligki g6sterilmistir. F508del mutasyonuna sahip olma ile SFT
bulgularinda kétilesme arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski gosterilemedi (p=0,36).
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Sekil 3. Hastalarin sahip olduklari mutasyonlar ile FEV1%'leri arasindaki iligki

KF'e bagl diyabet gelisen hastalarin ortanca FEV%’leri, diger hastalar ile karsilastiridiginda diyabet gelisen
hastalarin %30'unun, gelismeyen hastalarin %12,7’sinin agir akciger hastaligina sahip oldugu géruldi (p=0,004).
KF'e bagll diyabet gelisen vakalarin sahip olduklari mutasyonlar degerlendirildiginde, %57,1’nin F508del
homozigot, %71,4'nlin F508del mutasyonuna sahip oldugu gdsterildi. En az bir allelde F508del mutasyonu
saptanan hastalarin diyabet gelisimi agisindan daha riskli oldugu bulundu (p=0,049).

Tartigma

Calismamizda 300 KF'li hastanin klinik ve laboratuvar bulgular retrospektif olarak degerlendirilmistir. ABD KF
Dernegi 2018 verilerine gore hastalarin %14,4'inde aile hikayesi saptanmistir (3), bizim ¢alismamizda da literattr
ile uyumlu olarak hastalarimizin %14,3'inde KF'li kardes hikayesi mevcuttu. Hastalarimizin %69,5'i ilk bir yas
icinde tani aldi ve ortanca tani yasl 5 ay olarak hesaplandi. Vakalarin hastaneye ilk bagvuru nedenleri
incelendiginde en sik nedenin tekrarlayan akciger enfeksiyonu (%39) oldugu bunu ishal/kusma (%31,7) ve Psddo-
Bartter sendromunun (%18,3) izledigi goriilmistir. Ulkemizden 2017 yilinda yapilan ve 1170 KF'li hastanin
degerlendirildigi cok merkezli bir calismada ortanca tani yasi 1.7 yas olarak bulunmusg ve 240 hastanin yenidogan
tarama programi ile tani aldigi g6sterilmistir (4). ABD KF Dernegi 2018 yili verilerine ve Avrupa KF Dernegi 2017
yili verilerine gére ortanca tani yasi sirasiyla 3 ay ve 4 ay olarak bulunmustur (3,5). Calismamizin yGrGtildigu
dénemde KF taramasi yenidogan tarama programina dahil olmadigi igin hastalarimiz KF dntanisini dustnddren
sikayetler ile degerlendirilmis ve tani almigtir.

KF'li hastalarin yagam kalitesini etkileyen en énemli parametreler beslenme durumlari ve pulmoner fonksiyonlaridir.
KF’li hastalarda beslenme durumlarindaki iyilesme ile pulmoner fonksiyonlarda diizelme oldugu gésterilmistir (6-8).
Forte ve ark. antropometrik dlgimler ve beslenmenin KF'li hastalarda pulmoner fonksiyonlari predikte ettigini ve
VKi 50 persentilin altinda olan hastalarda FEV+%'nin %80 altinda olma prevalansinin 4,43 kat fazla oldugunu
gostermislerdir (9). ABD KF Dernegi bu hastalarin normal gelisim ve blylmesinin sadlanabilmesi igin yas
gruplarina gére 50 persentilde olmasini 6nermektedir. Biz ¢alismamizda hastalarimizin beslenme durumlari ile
akciger fonksiyonlari arasinda anlamli bir iliski gésteremedik. Bu; tani yasi, sahip olduklari mutasyonlar, tedavi
uyumu ve P. Aeruginosa kolonizasyonu gibi akciger fonksiyonlarini etkileyebilecek diger faktorlere bagli olabilir.

Vakalarin 171 (%70,9)'unda her iki allelde mutasyon tespit edilmisti ve 48 (%19,9) hastada bakilabilen
mutasyonlardan higbiri saptanmamisti. F508del homozigot prevalansi %16,6 ve F508del heterozigot prevalansi
%22 olarak hesaplandi. Ulkemizden yapilan calismalarda F508del allel frekansi %18,8 ve %20,3 olarak
bulunmusgtur (10,11). Dogru ve ark’nin yaptigi ¢alismada hastalarin %8,8'inin homozigot F508del ve %12,9'unun
heterozigot F508del mutasyonuna sahip oldugu ve allel frekansinin %28 oldugu gdsterilmistir (4). Calismamizda
F508del mutasyonuna sahip olma ile SFT bulgularinda kétlilesme arasinda istatistiksel olarak anlamii iligki
gosterilememistir. Genotipin hastaligin prognozu igin 6nemli bir belirte¢ oldugu bilinse de, Klinik durumu etkileyen
birgok risk faktéri tanimlanmistir (12). Son zamanlarda spesifik gen mutasyonlari i¢cin KFTR modiilatorleri
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gelistirildiginden, KFTR genotipinin tanimlanmasi, hastalarin bu tedavilere uygunlugunun degerlendirilmesi
acisindan onemlidir (13).

Ulkemizin 2017 KF verilerine gére P.aeruginosa kolonizasyonu %20,9 olarak bulunmustur (4), biz de
calismamizda %29,7 olarak tespit ettik ve kolonize olan hastalarin FEV1%’lerinin daha dlistk oldugunu gosterdik
(p=0,0004). Hudson ve ark. iki yagindan énce solunum yolu kiiltiriinde P. aeruginosa (iremesi olan hastalarin
akciger grafi bulgularinin ve SFT'nin kontrol grubuna gére daha kéti oldugunu gdstermigslerdir (14). P. aeruginosa
kolonizasyonu kronik inflamasyon ve progresif akciger hasarina neden olacagindan, geri donisiimsiiz akciger
hasari gelismeden bu mikroorganizmanin eradikasyonu ¢ok onemlidir.

Hastalarimizin %3,3'tinde KF iligkili diyabet ve %9%'inde bozulmus glukoz toleransi saptanmistir. KF iligkili diyabet
hastaligin dnemli bir komplikasyonudur ve kilo kaybi, solunum fonksiyonlarinda bozulma ve artmis mortalite ile
iligkilidir (14). Bizim de galismamizda KF’e bagli diyabet gelisen hastalarin %30’unun, gelismeyen hastalarin
%12,7’sinin agir akciger hastaligina sahip oldugu gortldu (p=0,004). En az bir allelde F508del mutasyonu saptanan
hastalarin diyabet gelisimi agisindan daha riskli oldugu bulundu (p=0,049). Marshall ve ark.’nin 8247 hastayi
degerlendirdigi calismada KF'e bagl gelisen diyabetin ileri yas, kiz cinsiyet, pankreatik yetmezlik ve F508del
homozigot mutasyonu ile iliskili oldugu gésterilmistir (15). Bu nedenle KF'li hastalarin diyabet gelisimi agisindan
takip edilmesi 6nerilmektedir.

Sonug olarak KF dnceleri cocukluk ¢agi hastaligi olarak kabul edilirken glinimizde tarama metotlarinin gelismesi
ve yayginlasmasl, tedavi yontemlerindeki yeniliklerle birlikte hastalarin yagam stiresi uzamistir ve bir erigkin ¢agi
hastaligi olarak da kabul edilmektedir. KF birgok organ sistemini etkilediginden bu hastalarin 6zellesmis
merkezlerde multidisipliner ekipler tarafindan izlemi dnemlidir.
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SB75

Hafif Seyirli Diyabette Akla Gelmesi Gereken Tani: Glikokinaz
Mutasyonu (MODY Tip 2)

'Burak Tula, *Erdal Eren, 2Yasemin Denkboy Ongen, 2Cansu Sahin, 2Meltem Buhur Pirimoglu, 2Omer
Tanm

'Bursa Uludag Qniversitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dall, Bursa
%Bursa Uludag Universitesi Gocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa

Giris: Genclikte ortaya ¢ikan eriskin tip diyabet [Maturity Onset Diabetes of the Young (MODY)], tek gende
meydana gelen otozomal dominant mutasyonlar nedeniyle pankreas B hiicrelerinde fonksiyon bozukluguna yol
acan diyabet formudur. Glinimizde MODY'ye yol agan 14 farkli gen mutasyonu tanimlanmistir. Glikokinaz (GCK)
geninin heterozigot inaktive edici mutasyonlari sonucu meydana gelen GCK-MODY diinyada en sik gértlen (%30-
60) MODY alt tiplerindendir. Calismamizda, Tirk pediatrik popiilasyonunda en yaygin MODY alt tipi olan GCK-
MODY'nin klinik, laboratuvar ve genetik ézelliklerine yonelik veri saglamak amaglanmistir. Metot: Bursa Uludag
Universitesi Tip Fakilltesi Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali Poliklinigine
basvurarak 2012-2020 yillar arasinda GCK-MODY genetik tanisi almig, 18 yasindan kigik 21 olgunun Klinik,
laboratuvar ve genetik sonuglari retrospektif olarak degerlendirildi.

Sonuglar: Hastalarin en sik basvuru sikayetlerinin politiri-polidipsi (%28,57), rastlantisal plazma glukozu yiksekligi
(%23,80), kusma (%14,28), istahsizlik (%9,52) oldugu géruldi. Higbir hastanin ketoasidoz klinigi ile bagvurmadi.
Hastalarin genetik tani alana kadar ortalama 3,48 yil kaybettigi, %47,61'inin GCK-MODY tanisi 6ncesi T1DM
(%80), bozulmus aglik glikozu (%10), bozulmus glikoz toleransi (%10) gibi yanlis tani aldigi ve yanlis T1DM tanisi
alanlarin instlin kullandigi 6grenildi. GCK-MODY olgularinda beklendigi sekilde hicbir hastanin obez olmadig, ilk
basvuruda ortalama aglik plazma glukozunun 100 mg/dl (izerinde oldugu (113,6 mg/dl), HbA1c degerinin %7,5'ten
dustk oldugu (%6,3) ve higbir hastada otoantikor (ICA, GAD65, AIA) pozitifligi bulunmadigi tespit edildi. Tlm
genetik mutasyonlar igerisinde 1 hastamizda (%4,76) goérillen ¢.1199A>G (p.Asp400Gly) mutasyonun daha énce
literattirde tanimlanmamis oldugu saptandi. Tartisma ve Sonug: Sonug olarak GCK-MODY genetik tanisi 6ncesinde
yanlis tani ve tedavi alan, GCK-MODY tanisi alan hastalarin glukoz metabolizma bozuklugu saptanan 1. ve 2.
Derece akrabalarin blylk ¢ogunlugunda genetik taramanin yapiimamis olmasi tlkemizde GCK-MODY Kklinik ve
laboratuvar bulgularinin degerlendiriimesi ve GCK-MODY farkindaligi konusunda yetersizlik olduguna isaret
etmektedir. Bu nedenle tani sonrasinda atipik seyreden DM olgularinda tim bulgular tekrar gozden gegirilmeli,
gerekliyse GCK-MODY genetik tetkiki disuntlmelidir.
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ADOLESAN KIZLARDA HIRSUTISMUSUN DEGERLENDIRILMESI

'Fevziye Coksiier, 2Feyza Mediha Yildiz, 3Bahar Ozcabi

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Zeynep Kamil Kadin Ve Gocuk Hastaliklar Egitim Ve Aragtirma Hastanesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi
30zel Memorial Bahgelievler Hastanesi Gocuk Endokrin Klinigi

Girig: Hirsutizm, adolesan kizlarda androjene duyarli bdlgelerde ortaya ¢ikan erkek tipinde killanma olarak
nitelendirimektedir. Gorilme sikligi %5-8 arasinda degismektedir. Hirsutizm, androjen fazlaliligi ya da derideki
artmis androjen etkisi sonucu olusabilir. Hirsutismusun siddetini anlayabilmek amaciyla, tst dudak, ¢ene, st ve alt
karin, gogus, sirt, bel, ust kol ve uyluk bélgelerinin degerlendirildigi, Ferriman Gallwey skorlama sistemine gore
vicut bolgelerindeki killanma subjektif sekilde skorlanir.

Amag: Calismanin amaci hirsutismuslu adolesan kizlarin klinik ve laboratuar 6zelliklerinin degerlendirilmesi ve
hastalarin etyolojilerinin saptanmasidir. Adolesan kizlarda hirsutismusun ortaya gikisindaki tim etkenler genis bir
yelpaze igerisinde degerlendirilmistir.

Yontem: Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik Endokrinoloji
polikliniginden takipli hirsutismuslu adolesan kizlarda yapilan bu calismada; hastalar retrospektif olarak
incelenmistir. Calismada olgularin boy(cm), kilo(kg), menars olma yasi(yil), dogum kilosu(gr), adet dlizeni(gun),
ailevi ozellikleri, olgulari tamimlayici 6zellikler, tanilarin 6zellikleri ve dagilim sekilleri, kullanilan ilaglarin
sorgulandigi anket olgulara uygulanmistir. Bagvurudaki yakinmalari, hormonal ve biyokimyasal parametreleri,
Ferriman-Gallwey(FG) skorlamasl, pelvik ultrasonografi bulgulari degerlendirilmistir. Bulgular: : Olgularin yaslari
ortalama 15,23£1,40 yil, vicut kitle indeks (VKi) oOlglimlerinin ortalamasi ise 25,38+5,10°dir. Olgularin
%11,8'inde(n=9) akrabalik ve %4'inde(n=3) annede gestasyonel diyabetes mellitus, %56,8'inde(n=42) ailesinde
diabetes mellitus, %70,3'iinde (n=52) ailesinde hipertansiyon, %51,4'linde (n=38) dislipidemi, %43,2'sinde(n=32)
hirsutismus, %24,3'inde(n=18) polikistik over sendromu(PKOS) ve son olarak %43,2'sinde(n=32) obezite
bulunmaktadir. Olgularin  tanilari incelendiginde %66,2'sinde (n=51)PKOS, %11,7'sinde(n=9) obezite,
%10,4’inde(n=8) hiperinstlinizm, %2,6’sinda(n=2) hiperprolaktinemi, %3,9’'unda(n=3) idiopatik hiperandrojenizm,
%27,3'sinda (n=21) idiopatik hirsutism, %2,6’inde(n=2) non klasik konjenital adrenal hiperplazi, %11,6’sinde(n=9)
insdlin direnci, %1,3'inde(n=1) tiroidit ve %1,3’linde(n=1) over kist oldugu gortimektedir. FG skorlari 8-35 arasinda
degismekte olup ortalama 16,58+6,33'dir. FG gruplari %57,1inin(n=44) hafif derece hirsutismus iken,
%28,6'sinin(n=22) orta derece hirsutismus, %14,3'iiniin(n=11) ise siddetli derece hirsutismus’dur. VKIP ézellikleri
%37,7’sinin(n=29) normal iken, %33,8'inin(n=26) kilolu, %28,6'sinin(n=22) ise obez dir. VKIP dzelliklerine gére FG
skorlari arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmistir(p<0,01).

Tartigma ve Sonug: Adolesan kizlarda hirsutismusun en sik nedeni PKOS ve idiopatik hirsutismusdur. Daha nadir
olarak cushing sendromu, nonklasik adrenal hiperplazi , adrenal ve over timdrleri hirsutismus sebebi
olabilmektedir. Hirsutismus sikayeti ile klinige bagvuran hastalar PKOS ve idiopatik hirsutismus agisindan detayl
olarak aragtirimalidir. Cushing sendromu, hiperprolaktinemi, non klasik adrenal hiperplazi ve androjen salgilayan
timorler gibi nadir gorilen durumlar da hirsutizmin ayrici tanisinda dusunulmelidir. Anahtar Kelimeler: Adolesan,
Hirsutismus, Ferriman-Gallwey hirsutismus skorlamasi
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LIPODISTROFIDE HANGI RADYOLOJIK YONTEM: TUM VUCUT
MR? COLORMAN DEXA?

1Gokhan Ongen , 2Yasemin Denkboy Ongen, 'Rifat Ozpar, 2Erdal Eren

'Bursa Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji AD, BURSA
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD, Gocuk Endokrinoloji BD, BURSA

GIRIS: Lipodistrofi nadir gérillen, ya§ dokusunda total/totale yakin kayipla karakterize otozomal resesif bir hastalik
grubudur. Yag kaybi parsiyel veya jeneralize ile ailesel veya kazanilmis olarak ortaya ¢ikabilir. Tani siklikla klinik,
laboratuvar ve genetik incelemeler sonrasinda konulsa da tiim vicut manyetik rezonans (MR) ve tim viicut DEXA
gorintilemede olgularin tani ve tedavi takibinde 6nemli yer tutmaktadir. Bu ¢alismanin amaci bu iki modalitenin
avantaj ve dezavantajlarinin degerlendiriimesi ve uygun hastada dogru radyolojk yontemin segiminin
degerlendirilmesidir.

GEREG VE YONTEM: Bursa Uludag Universitesinde takipli 3 pediatrik lipodistrofi olguya tim viicut MR ve tim
viicut DEXA incelemesi yapildi. MR incelemelerinde Q body coille 3 Tesla (T) MR cihazinda koronal planda T1 ve
yag baskili sekanslar alindi. Sonrasinda lipodistrofi igin 6zellikli anatomik lokalizasyonlar olan skalp, retroorbital
alan, meme bas! seviyesi, pubik diizey, kalga eklemi, diz eklemi ve ayak biledi diizeyinden gecen T1 ve T1 yag
baskili aksiyel kesitler alindi. MR gérintiilemeye ilaveten tim olgulara tim viicut DEXA gériintileme ve "Colorman"
yazilim kullanilarak cilt alti yag arastirildi. Colorman karsilastirmasi amaciyla 2 kontrol olguya degerlendirme
yapildi.

SONUGLAR: Lipodistrofili tg olgunun ikisi erkek cinsiyet (yaslari 12, 13 ve 14 yil) idi. Olgularin timUnde jeneralize
lipodistrofi 6n tanisi mevcuttu. MR incelemede tiim olgularda belirgin azalmig mekanik yag dokusu tespit edildi. iki
olguda hepatosplenomegali ve hepatosteatoz mevcutken bir olguda karaciger ve dalak boyutu normal, karaciger
yadlanmasi saptanmadi. Tum viicut DEXA-colorman incelemelerinde ise cilt alti yag dokusu normal poptlasyona
gore belirgin sekilde azalmigti. Kontrol olarak alinan 15 yasinda obez (VKi SDS 1.9) olguda ise ya§ dokusunun
belirgin artmis oldugu gériildi. 11,5 yasindaki normal (VKi SDS -0.6) olan olgu ise kontrol olarak alindi.

TARTISMA: Lipodistrofi dn tanisi olan olgularda radyolojik olarak tim viicut MR ve tlim viicut DEXA yag tespiti igin
kullanilmaktadir. Tim vicut MR gorintileme, cilt alti disinda batin igi yag planlarinin, retroorbital alanin
degerlendiriimesi ve hepatosplenomegali-hepatosteatoz tespiti agisindan degerliyken tetkik siresinin uzunlugu,
olasi klostrofobi, hasta uyumu ézellikle cocuk hastada dezavantajdir. Tlm viicut DEXA ise "Colorman" gibi software
programlari kullanilarak, dustik doz X isini ile lipodistrofi én tanisi olan olgularda kisa siirede yad dokusu
degderlendirmesi saglayabilir. Bu nedenle ilk degerlendirmede akilda bulunmasi gereken bir yontemdir.
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ON YAS$ ALTINDA GORULEN DELICI GOZ
YARALANMALARINDA DEMOGRAFIK VERILER VE GORSEL
PROGNOZ: SON 7 YILLIK SONUGLAR

'GAMZE UCAN GUNDUZ, 'ESIN SOGUTLU SARI

'BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI GOZ HASTALIKLARI ABD

Giris: On yas altinda gorllen delici g6z yaralanmalarinin demografik verileri ve gdrsel sonuglarinin
degerlendirilmesi.

Yontem: Bursa Uludag Universitesi Tip Fakilltesi Gz Hastaliklari Anabilim Dal'na 2014-2021 yillari arasinda delici
g6z yaralanmas! nedeniyle bagvuran ve yaslari 10 yilin altinda olan hastalarin tibbi kayitiari geriye donlk olarak
incelendi. Yaralanmanin nedeni, eslik eden travmalar, cerrahi komplikasyonlar, ikincil cerrahi gerekliligi ve son
go6rme keskinligi degerleri analiz edildi.

Bulgular: Otuz ikisi erkek (%51,6), 30'u kiz (%49,4) olmak (izere toplamda 62 hasta galismaya dahil edildi.
Hastalarin ortalama yas! 7,2+2,3 (2-9) yildi. Yaralanma nedeni 16 gézde (%25,9) bigak, 12 gézde (%19,3) cam, 2
gozde (%3,2) plastik, 3 gbzde (%4,8) tahta idi, kalan 29 g6zde (%46,8) yaralanma nedeni bilinmemekteydi. Yirmibir
gbzde (%33,9) korneal, 32 gézde (%51,6) korneaskleral, 9 gézde (%14,5) ise skleral perforasyon mevcuttu. En sik
eslik eden patoloji hifemaydi (%48,3). Takiplerde 18 gézde (%29,0) travmatik katarakt , 5 gbzde (%8,1) retina
dekolmani tespit edildi. Ondokuz g6ze (%30,6) en az 1 kez ek cerrahi uygulandi. Son kontrolde gérme keskinligi 2
g0zde (%3,2) tam olarak élguldl, 54 g6zde (%87,5) ambliyopi mevcuttu, 2 gdzde (%3,2) ise fitizis izlendi.

Sonug: Cocukluk ¢agi delici géz yaralanmalari gorsel prognozu etkileyen, siklikla ambliyopi ile sonuglanan ciddi
bir travma nedenidir. Yaralanmaya neden olabilecek cisimlere gocuklarin ulasimi engellenmeli, cocugun kendisi,
ailesi ve sosyal gevresi korunma yollari konusunda bilgilendirilmelidir.
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SB81

Cocuk Acil Servisine Kedi ve Kdpek Saldirisi Nedeni ile
Basvuran Hastalarin Bes Yillik Bir Periyotta Degerlendirilmesi

10rkun Aydin, 2Elif Tugge Goker, '0zlem Teksam

"Hacettepe Qniversitesi [hsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Gocuk Sadligi ve Hastaliklari Cocuk Acil Bolimdi
2Hacettepe Universitesi lhsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklari

Girig ve Amag: Hayvan saldirilari pediatrik travma sebepleri igerisinde énemli bir yere sahiptir. Bu saldirilar en sik
kdpekler, daha sonra kediler ve nadiren de diger hayvanlar tarafindan gergeklesmektedir. Hayvan saldirisi minor
yaralanmalardan hastane yatisi ve cerrahi miidahale gerektiren major yaralanmalara kadar genis perspektifte
sonuglanabilmektedir. Enfeksiyoz komplikasyonlar gortilebilmektedir. Uzun donem igin ise kozmetik ve psikososyal
problemlere sebep olabilmektedir. Ulkemizde oldugu gibi kuduz i¢in endemik bdlgeler igin ise hayvan saldirilarinda
kuduz profilaksisi bliyilk 6nem arz etmektedir. Bu ¢alismada pediatrik popllasyonda bu konuda az sayida ¢alisma
oldugu da g6z 6nlne alinarak Gglncl basamak bir cocuk acil servisine yaklasik bes yillik bir sirede bagvuran kedi
ve kopek saldirilarini incelemeyi hedefledik.

Gereg ve Yontem: Arastirmaya 1 Mart 2017 — 1 Temmuz 2021 tarihleri arasinda ¢ocuk acil poliklinigine kedi ve
kopek saldirisi nedeniyle bagvurmus tim hastalar dahil edilmistir. Hastalarin demografik bilgileri, yara bakimi,
antibiyotik tedavisi, tetanoz profilaksisi, asi ve immiinglobulin yapilma durumu, yaralanma ve fraktir varligi, varsa
yaralanmanin hangi bolgede oldugu, hastaya yapilan sitlr, atel vb igslemler, hastaneye yatma durumu ve hastanin
hangi bélimlere konsiilte edildigi retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Sonug: Calismaya yas ortalamasi 9 yil olan (IQR 4-15 yil) 367 hasta dahil edildi. Hastalarin 183’0 (%50) kedi,
184’0 (%50) kdpek ile temas dykust vardi. 280'i (%75,8) sokak hayvaniydi. Hastalarin 240'ina (%65,0) yara bakimi,
120'ine (%32,5) oral antibiyotik tedavisi, 154'lne (%41,7) tetanoz profilaksisi uygulandi. Yara durumu ve bélgesi
g0z 6nline alinarak 145 (%39,2) hastaya kuduz immdingloblini uygulandi. En fazla konsultasyon istenen cerrahi
bolim plastik rekonstruktif ve estetik cerrahi idi. Genig yaralari olan 14 hasta genis araliklarla ve mimkin oldugunca
az sayida dikis ile sitlre edildi. 3 hasta ¢oklu kdpek saldirisi nedeni ile bagvurdu. Bu hastalardan ikisi ¢ocuk
enfeksiyon servisinde yatarak izlendi. Bir hasta ise entiibe sekilde dnce cocuk yogun bakima yatirildi, pnémotoraks
tespit edilerek gocuk cerrahisi tarafindan tlip torakostomi uygulandi. Bir hastaya kdpekten kacarken olusan distal
radius fraktlrii nedeni ile ortopedi tarafindan algi yapildi. Bir hasta kedi tirmalamasi sonucu géziinde olusan kesi
nedeni ile goz hastaliklari servisine yatirildi.

Tartigma: Hayvan saldirilar pediatrik travma sebepleri icerisinde yOnetimi zor olabilen durumlardan biridir.

Sebepleri Uzerinde dikkatle durulmali, agir yaralanmalar igin risk faktorleri belirlenmeli ve gerekli halk saghgi
mUdahaleleri yerine getirilmelidir.

193



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

SB83

GnRH Analog Tedavisi Baglanan Erken Puberte Olgularinin
Kesitsel Olarak Incelenmesi

'Giilcan Seymen, 2Siikrii Hatun

'Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Aragtirma Hastanesi Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dall, Istanbul
2Kog Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dal, Istanbul

Amag: Son yillarda erken puberte yakinmasi ile bagvuran vaka sayilarinin ve buna bagli olarak GnRH analog
tedavisi baslanma sikliginin arttigi gézlenmektedir. Bu ¢alismada, erken puberte tanisiyla takip ettigimiz ve GnRH
analogu basladigimiz hastalarin, tedavi bagslangicindaki 6zelliklerini degerlendirmeyi amagladik.Yontem: Erken
puberte tanisi alan ve GnRH analogu baslanan 81 kiz 2 erkek hastanin dosyalari retrospektif olarak incelendi. Tani
anindaki demografik, oksolojik degerlendirme, hormonal testler, pelvik ultrasonogrofisi (USG) ve kranial magnetik
rezonans (MR) goriintilemeleri kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin demografik ve Kklinik 6zellikleri Tablo1'de paylasilmistir. Hastalarin Pelvik USG
degerlendirmesinde uterus uzun capi ortalama 37,02+11,07 mm olup %50'sinde pubertal degerler (>36mm)
mevcuttu. Hastalarin ortalama over hacmi 2,89+2,2 mm olup, %72’sinde over hacmi pubertal (>1,2ml) boyutlarda
saptandi. Bazal LH ortalamasi 1,61+1,90 mIU/ml, GnRH uyari testi sonrasi peak LH ortalamasi 12,46 mlU/ml olup,
hastalarin %72'sinde pubertal (>5mlU/ml) idi. Peak LH/FSH orani hastalarin %42’sinde pubertal (>0,66) olarak
bulundu. Bazal LH degeri yukseldikge, peak LH/FSH oraninin da ylikseldigi gézlemlendi (p=0,03, r=+0,38). Bazal
LH degeri >0,3 olanlarda peak LH/FSH degerleri istatistiksel olarak anlamli yiiksek bulundu (p=0,001). Ortalama
kemik yasi SDS'’si ortalama takvim yasi SDS’sinden ortalama 2 yas yliksek saptandi (9,78+2,22 vs 7,78+1,82).
Olgularin %92,5'inde kemik yasi ileri ve boy SDS’leri hedef boy SDS’inden ylksek bulundu, pubik tiylenme ise
vakalarin %30,1'inde mevcuttu. Ayrica 7 kiz hasta menargla basvurdu. Kiz hastalarin %14,8'inde (12/81);
hidrosefali (7), meningomyelosel (2), hipofiz timord (2), rathke kleft kisti (1) olmak tizere organik neden saptanirken,
iki erkek hastanin birinde organik neden olarak hamartom saptandi. Organik nedenlere bagli kiz puberte prekoks
olgularinin puberte baslangig yas ortalamasi idiopatik olgulara gére anlamli olarak dustk olmakla birlikte (p=0,05),
bu olgularin %50’sinde puberte bulgularinin baglama yasi >6 yasti.

Sonug: Puberte prekokslu olgularda tedavi baglananlarin ¢ogunlugunu 6-8 yas arasindaki idiopatik vakalar
olusturmakla birlikte organik etiyolojiler gézardi edilmemelidir. Organik nedenler 6 yas lzerindeki ¢cocuklarda da
gorilebileceginden, 6 yas Uzerindeki olgulara klinik progresyon ve ek bulgularla degerlendirildiginde kranial MR
degerlendirmesi yapilabilir. Puberte prekokslu olgularda bazal LH ve GnRH testinde peak LH/FSH degerleri
korelasyon gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: erken puberte, etiyoloji, GnRH analogu
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Tablo.1 Erken puberte Olgularinin Demografik ve Klinik Ozellikleri

Hasta sayisi (K/E) 83 (81/2)
Yakinmalarin baslangic yas! (yll) 6,66+1,87
GnRH analogu baslama yasi (yil) 7,78+1,82
Tedavi 6ncesi gegen sire (ay) 13,80+11,5
Boy (SDS) 0,96+1,39
Agirlik (SDS) 1,29+1,16
Hedef boy (SDS) -0,82+0,95
Tahmini boy (SDS) -0,86+1,46
Kemik yasi (yil) 9,78+2,22

evre 2: 6(%7,3)
evre 3: 32(%39)
evre 4: 37(%45,1)
evre 5:7(%8,5)

Tedavi baglangicinda Tanner evre (n, %)
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SB85

Cocukluk Cagi Baslangi¢h Multipl Skleroz Hastalarinin
Retrospektif Degerlendirilmesi

'ibrahim Oncel, 2ismail Solmaz

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim Dall,
Ankara

2Saglik Bilimleri Universitesi, Ankara Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Egitim Aragtirma
Hastanesi, Gocuk Néroloji Klinigi, Ankara.

Giris ve Amag: Multipl skleroz (MS) santral sinir sisteminin otoinflamatuar demiyelinizan nérodejeneratif bir
hastaligi olup genellikle erigkin yas grubunda gorilmektedir. Tim MS hastalarinin yalnizca %5'i gocukluk yas
grubunda tani almaktadir. Cocuklarda hastalik seyri eriskin MS’lerden daha aktif SSS inflamasyon bulgulari ve
yiksek relaps sikligi nedeniyle farklilik gdstermesine karsin gocukluk c¢agi baslangicli MS’lerin tedavisinde
kullanilan hastalik modifiye edici ilag (HMI) ile ilgili bilgiler cogunlukla erigkin calismalarina dayanmaktadir. Bu
calismada klinigimizde takip edilen ¢ocukluk ¢adi baslangicli MS hastalarimizi retrospektif olarak degerlendirmeyi
amagladik.

Gereg ve Yontem: Hacettepe Universitesi Cocuk Néroloji B.D.'da Aralik 2016-Aralik 2021 tarihleri arasinda 18 yas
altinda MS tani aimis olan hastalar hastalik baslangic yasi, cinsiyet, ilk baglanan HMI, tedavi altindaki yillik atak
sikhidr (ARR), yeni nesil HMI kullanim durumlari gibi 6zellikleri retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Toplam 42 hasta degerlendirildi (K/E = 34/8). Hastalik baslama yagsi ortalama 14.1 yil, hastalarin
ortalama takip siiresi 36 ayd. ilk semptomlar hastalarin 13'iinde (%31) beyin sapi ve serebellar, 10'unda (%24)
duyusal, 5'inde (%12) optik ndrit, 4’linde (%9) motor, 2'sinde (%5) spinal ve 8'inde (%19) birden fazla sistem
tutulumu ile ilgiliydi. BOS'ta oligoklonal bant (OLB) bakilan 32 hastanin 29'unda (%90.7) OLB pozitif saptandi. IgG
indeksi bakilan 27 hastanin 19'unda (%70.3) deger normalin (izerindeydi. ik tedavi olarak 42 hastanin 22'sine
(%52) interferon-B (IFN-B), 16'sina (%38) teriflunomid ve birer hastaya dimetil fumarat, glatiramer asetat ve
ocrelizumab baglandi. 16 hastada (%38) ARR velveya MRG'de lezyon ylkindeki artis, yan etki ya da hasta tercihi
gibi nedenlerle ilag degisikligine gidildi; bu hastalarda yeni jenerasyon ilaglardan teriflunomid (n=3), dimetil fumarat
(n="7) ve fingolimod (n= 6) tercih edildi. ilk basamak tedavide teriflunomid baglanan 16 hastanin ortalama 2.2 yillik
izleminde sadece bir hastada atak gelisti, 2 hastada yan etki nedeniyle tedavi degistirildi.

Tartigma: Hastallk baglama yasi hastalarin biylk ¢ogunlugunda postpubertal dénemdeydi ve literatiirle uyumlu
olarak kiz cinsiyet hakimiyeti vardi. ilk atakta en sik beyin sapi ve sereballar sistem bulgulari gézlenirken
polisemptomatik baslangi¢ nadir degildi. Yakin zamanda yayinlanan gocukluk ¢agi MS'lerinde teriflunomid
kullanimi ile ilgili yapilan Faz-3 klinik arastirmada (TERIKIDS) teriflunomidin etkinligi gdsterilmis, bizim
calismamizda da teriflunomidin birinci tedavi olarak baslanan hastalarda hastalik kontrolinde etkin oldugu
gbzlenmistir.
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SB90

Colyak Tanili Hastalarimizin Karaciger Enzim Duzeylerinin Tani
Sirasinda, Diyet Oncesi ve Sonrasi Retrospektif
Degerlendirilmesi

'ismail Erokutan, "Hanife Aysegiil Arsoy, "Taner Ozgiir, 'Enes Turan, 2Nil Kaptan Bezci, Ebru Tayfun
Sentiirk, "Tanju Basarir Ozkan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji BD, Bursa
2Cengiz Gokgek Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Gocuk Gastroenteroloji Klinigi, Gaziantep

Giris ve Amag: Colyak hastali§i (CH), genetik olarak yatkin kisilerde gluten alimiyla tetiklenen sistemik, otoimmun
bir hastaliktir. CH’da tani aninda transaminaz yiiksekliklerinin oldugu gosterilmis ve bu yiikselmis degerlerin gogu
hastada glutensiz bir diyete baglandiktan sonraki bir yil icinde normallestigi gosteriimistir. Calismamizda biyopsi
tanili CH’larinin, diyet dncesi ve sonrasi karaciger enzimlerinin degerlendiriimesi yaninda, diyet uyumu olan ve
olmayan hastalarin karaciger enzimlerindeki degisikliklerin karsilastiriimasi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Ocak 2019-Mart 2021 yillar arasinda Cocuk Gastroenteroloji polikliniginde glutensiz diyete
baslanmis biyopsi tanili 85 CH'larinin verileri geriye doniik kayitlarindan incelendi. Tani aninda ve diyet sonrasi
6.ay ve 1.yilda AST, ALT, ALP, GGT degerleri ve karaciger USG bulgulari incelendi. Ayrica hastalar eslik eden
otoimmn hastaliklar ve transaminaz yuksekligi yapabilecek diger etiyolojik nedenler agisindan kayitlari incelendi.
Olgular, ¢dlyak serolojisi ve verilen diyet uyumu dykustine gore; diyet uyumu olanlar ve olmayanlar olarak 2 gruba
ayrildu.

Sonuglar: Yas ortalamasi kizlarda (n:59 %69.4) 11.245.0; erkeklerde (n:26 %30.6) 11.6+4.2, ortalama tani yasi
7.144.2 (1-16) idi. Tanidaki median AST:34U/L (12-1001), ALT:22U/L (6-1068) idi. Tani sonrasi 6.ayda median
AST:28UIL (14-698), ALT:17U/L (6-889), 1.yllda median AST:24 U/L (10-70), ALT:14U/L (5-73) saptandi. Tanidaki
6.ay ve 1yl AST, ALT degerlerinde anlamh farklilik saptadi [siraslyla
(p<0.001)(p<0.001)(p<0.001)(p<0.001)(p:0.008)]. Diyet uyumu olanlarda; tani, 6.ay ve 1.yilda AST ve ALT median
degerlerinde belirgin farklilik mevcuttu [(p:0.004, p:0.001)(p:0.001)(p:0.001)]. Diyet uyumu olmayanlarin tani ve
1.yildaki ALT degerleri ile; tani, 6.ay ve 1.yl mean ALT degerlerinde belirgin farklilik saptandi [sirasiyla
(p:0.026)(p:0.049)(0.043)]. Baslangigta ALT yiksekligi (>40 U/L) olan 15 hastanin tanidaki ALT, AST degerleri ile
tani sonrasi 6.ay ve 1.yIl ALT, AST degerleri arasinda belirgin fark saptandi [(p:0.001)(p:0.01)(p:0.001)(p:0.009)].
Tanida ALT ytksekligi olanlarda, diyete uyan ve uymayanlarin ALT degerleri arasinda anlamli fark mevcuttu
[(0:0.028) (p:0.043))]. iki hastada otoimmiin hepatit, 2 hastada da karaciger yaglanmasi saptandi.

Tartisma: CH olan gocuklarin tani sirasinda %715-57’sinde transaminaz yiiksekligi gosterilmis, %71-2'sinde
otoimmun karaciger hastaligi saptanmistir. Calismamizda hipertransaminazemi ve otoimmun karaciger hastalig
orani siraslyla %18.8 ve %2.35'di. Transaminaz yuksekligi glutensiz bir diyet baglatiimasindan sonraki 1 yil iginde
hastalarin gogunda normale gerilemektedir. Transaminaz yUksekligi israrla devam eden hastalarda eslik eden
otoimmiin karaciger hastaliklari ve diger etiyolojiler agisinda ileri inceleme yapilmalidir. Ayrica CH, transaminaz
yuksekligi olan tm hastalarda olasi neden olarak ayirici tanida mutlaka akilda tutulmalidir.
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SB91

Randemi Déneminde Primer immiin Yetmezlik Tanili Hastalarin
Immiinglobulin Tedavi ve Takip Uyumunun Degerlendirilmesi

'Zuhal Karali, 2Zuhal Karali, 2H.Yagmur Sadirvan Oguzkaya, 2S.Sebnem Kilig Giiltekin

"Uludag Universitesi Gocuk Immunoloji ve Romatoloji Bilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Cocuk Immunoloji ve Romatoloji Bilim Dal, Bursa

Giris ve Amag: Koronavirlis hastali§i 2019 (COVID-19) pandemisinin baslangicindan bu yana, diinyanin farkli
bolgelerinde saglik sistemleri, kronik hastaligi olan hastalarin yonetiminde buyuk zorluklarla karsilagmistir. Primer
immiin yetmezIikligi (PY) olan hastalarda, tibbi bakimin yetersizligi durumda komplikasyonlar sik gériiliir. Hastalik
spektrumu, primer imiin yetmezIikli hastalarda ciddi solunum yolu enfeksiyonu ve 6liime neden olabildigi gibi
asemptomatik seyir de gdsterebilmektedir. Bu calismanin amaci immiinglobulin replasman tedavisi alan PiY’l
hastalarin pandemi déneminde takip ve tedavi uyumlarini degerlendirmektir.

Gereg ve Yontem: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Immiinoloji kliniginde primer immiin yetmezlik tanisi
ile immunglobulin replasman tedavisi alan hastalarin Mart 2020-Eylul 2021 tarihleri arasinda dosya kayitlarindan
retrospektif olarak dizenli bagvuru sikligi, tedavi yontemindeki degisiklikler ve agi kayitlarindaki farkliliklar analiz
edildi.

Sonuglar: Toplam 169 hasta dahil edildi (93 erkek, 76 kadin). Hastalarimizin 124’0 (%73,4) intravendz
immunglobulin (IViG), kirk besi (%26,6) subkutan tedavi aliyordu. Subkutan ve kolaylastirimis subkutan
imminglobulin alan tim hastalar tedavilerini diizenli aldig, intravendz (iv) immUnglobulin uygulanan hastalarin ise
% 80,6" sinin tedavilerini diizenli aldigi géruldu (Tablo 1). Tedavi devamsizliginin en sik sebebi covid enfeksiyonu
bulas riski nedeniyle hastane bagvurusundan kaginma olarak kaydedildi. Pandemi éncesi ddnemde dlzenli olarak
intravendz tedavisini merkezimizde alan 18 (%10,7) hasta pandemi déneminde tedavilerini farkli merkezlerde alma
sebebi olarak covid enfeksiyon bulas riski nedeni ile evine en yakin hastanede almak istediklerini belirtti. Pandemi
déneminde ¢ogdu hastamiza evde subkutan tedavi dnerilmesine ragmen yalnizca 26 hasta (%15,4) subkutan
tedaviyi kabul etti. Takip ettiimiz 217 yas 92 hastanin 17’sinin ( %18,4) kendinin, <16 yas 77 hastanin 15’inin
(%19,4) anne velveya babasinin covid asisi yaptirmadidi gorildi. Asi yaptirmayanlar en sik asiya glivensizlik, yan
etki korkusu, ivig tedavisinin koruyucu olabilecegini diisinme vs. nedenlerini belirtti.
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Tablo 1: immunglobiilin tedavisi alan hastalarin 6zellikleri

Cinsiyet dagilimi
Erkek : 93
Kadin: 76
Hastalarin yasi (mean  Std)
IViG: 18,5 £19,1
SCIG: 24,9 +17,1
immiinglobulin uygulama yeri (n (%)
Intravendz | 124 (73.4%)
Subkutan | 45 ( 26,6%)
Pandemi doneminde IVIG alan hastalarin uygulamalarindaki degisiklikler
Hastane degisikligi | 18 (10.7%)
Duzensiz uygulama | 41 (24.2%)
Marka degisikligi | 15 (8.9%)
Uygulam ydntem degisiklikligi | 26 (15.4%)

Std: Standart deviasyon

Tartigma: Pandeminin baslangicinda, Avrupa immiin Yetmezlikler Dernegi (ESID), PiY tanili hastalarinda
immiingloblin replasman tedavisine devam edilmesini 6nermistir. Subkutan tedavi kullanan hastalarda tedaviye
uyum intravendz alanlara gore daha yuksek bulundu. Pandemi doneminde imminglobdlin tedavi yontemi hasta
ozelliklerine ve beklentilerine gore bireysellestirilmelidir.
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SB92

Endothelial Dysfunction And Developmental Outcomes Of
Preterm Newborns With Perinatal Brain Injury

'Saadat Huseynova, 2Saadat Huseynova, 2Jamila Gurbanova, 2Samaya Alizade, *Nushaba Panakhova

'Scientific Research [nstitute Of Obstetrics And Gynecology
2Scientific Research Institute Of Obstetrics And Gynecology, Baku
3Azerbaijan Medical University, Baku

Background. The aim of present study was to investigate the levels of endothelial constricting and dilating mediators
in preterm infants with hypoxic-ischaemic encephalopathy and prospectively evaluate the association between
endothelial activity markers during perinatal period and the further neurodevelopmental disorders fill 3 years of
age.Methods: This regional observational cohort study was conducted at the Azerbaijan Medical University, Baku,
Azerbaijan, from 2011 to 2015, and comprised very-low-birth-weight infants admitted to the intensive care unit
during the perinatal period. Blood concentrations of nitric oxide, endothelin-1 and endothelial nitric oxide synthase
were measured on days 1-3 and 5-7 of the neonatal period. Concentrations of neurospecific enolase and antibodies
against N-methyl-D-aspartate glutamate receptors (NR2) were measured in peripheral blood samples for detection
of brain damage in the early neonatal period of life. The infants were divided in 3 different groups: those diagnosed
with moderate-to-severe neurodevelopmental disorders or cerebral palsy were included in the first group; those
with mild neurologic changes were in the second group; and childrenwithout evidence of neurological impairment
were in the third group. The fourth group comprised controls. SPSS 22 was used for data analysis.Results: Of the
62 participants, there were 8(12.9%) in the first group, 20(32.3%) in second, 14(22.6%) in third and 20(32.3%) in
the control group. The activity of endothelial nitric oxide synthase was reduced and nitric oxide concentrations were
increased in the first group compared to those in the third group (p<0.05). Deep endothelial nitric oxide synthase
depression and insufficient endothelin-1 synthesis were associated with diagnosis in the first group (p<0.05). No
differences in concentrations of neuron-specific enolase and NR2 antibodies were identifiedamong infants with and
without a subsequent diagnosis of neurodevelopmental disorders (p>0.05).Conclusion: The association between
depressed endothelial nitric oxide synthase activation and insufficient endothelin-1 synthesis in the early days of
life of very-low-birth-weight infants might be one of the causes of more serious and irreversible injury of brain tissue.
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SB96

Cocuklarda Kardiyak Presenkop ve Senkop Sikliginin
Arastiriimasi

'Hasan TURKMEN, 'Abdiisselam GENGC, '"Tugberk AKGA, 'Fahrettin UYSAL, '0zlem Mehtap BOSTAN

"Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali

Giris ve Amag: Senkop; yetersiz serebral perfiizyona bagl gelisen gegcici biling kaybi ve kas tonusu olarak
tanimlanir. Pediatrik senkop etiyolojisinde ¢ogunlukla benign nedenler yer almasina karsin, ani kardiyak élime yol
acabilen herediter aritmiler ve konjenital kalp hastaliklarinin diglanmasi hayati 6Gnem tasir. Bu calismada presenkop
ya da senkop ile bagvuran ¢ocuk ve adélesan olgularda kardiyak etiyoloji sikigi ve cesitliligi degerlendirilmistir.

Gereg ve yontem: Cocuk kardiyoloji, cocuk acil, gocuk genel poliklinigi ve cocuk néroloji polikliniklerine Ocak 2020
— Aralik 2021 tarihleri arasinda bayilma ya da bayilayazma yakinmasi ile bagvuran 327 hastanin demografik
ozellikleri, fizik muayene bulgulari, elektrokardiyografi, 24-saatlik ritim Holter ve ekokardiyografi kayitlari retrospektif
olarak incelendi.

Sonuglar: Degerlendirilen 327 hastanin ortalama bagvuru yasi 12.7 + 4.3 yas (2-20), %40.7’si (n=133) erkek,
%59.3'U (n=194) kizd1. Hastalarin %44.3't (n=145) ilk olarak ¢ocuk kardiyoloji poliklinigine, %39.4'G (n=129) ¢ocuk
acil servise, %8.9'u (n=29) gocuk genel poliklinigine, %7.3'lU (n=24) gocuk ndroloji poliklinigine bagvurmustu.
Semptomlarin tekrarlama orani %63.6, ailede kardiyak hastalik 6ykUst ise %14.7 oranindaydi. Hastalarin %90.2'si
EKG ile, %36.7'si 24-saatlik ritim Holter inceleme ile, %71.6's1 ekokardiyografi ile degerlendirildi. Senkop etiyolojisi,
hastalarin %63.9'unda (n=209) vazovagal senkop, %9.5'inde (n=31) konviilziyon, %7’sinde (n=23) aritmi, %4'inde
(n=13) ortostatik hipotansiyon idi. Vazovagal senkop kizlarda anlamli derecede daha yliksek oranda bulundu
(p<0.05). Senkop ilikili aritmiler i¢inde en sik uzun QT sendromu, ventrikiler tasikardi ve Wolff-Parkinson-White
Sendromu gézlendi. Ekokardiyografi ile dederlendirilen hastalarin %36.8'inde bir yapisal kalp hastaligi saptanirken,
sadece 2'sinde senkopla iligkili patoloji izlendi. Aritmi sikligi agisindan her iki cins arasinda anlamli istatistiksel fark
izlenmedi.

Tartigma: Cocuklarda presenkop ve senkop goériilme orani tim yasam boyunca %15-40 olup, acil servis
bagvurularinin %3'Un0 olusturur. En sik neden vazovagal senkop olup, koruyucu énlemlerle semptomlar 6-12 ay
aras! strede kendiliginden geriler. Senkop sonrasi basvurularda gogunlukla fizik muayene bulgulari normal
oldugundan her hastada EKG ile bazal ritim degerlendirilmeli, tekrarlayan senkop veya supheli fizik muayene
bulgulari olmasi durumunda gocuk kardiyologuna yonlendirilmelidir.
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SB97

Pediatrik Multiple Skleroz Olgularimizin Klinik Ozelliklerinin
Degerlendirilmesi

"Muhittin Bodur

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligii ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim Dal, Bursa

Girig: Merkezi sinir sisteminin kronik inflamatuar otoimmin bir hastaligi olan Multipl Skleroz (MS), en sik geng
eriskinlerde gorulir, ancak ¢ocuklari da etkileyebilir. Pediatrik MS, ayrica pediatrik baslangicli MS, erken baslangigli
MS veya juvenil MS olarak da adlandirilir, genellikle 16 yasindan 6nce (bazen 18 yasindan énce) baglayan MS
olarak tanimlanir. MS hastalarinin %3 ila %10'u 16 yasin altinda ve <%1'i 10 yasin altindadir. Bu galismada
Pediatrik MS tanisiyla izlenen olgularimizin Klinik Gzelliklerinin, laboratuar ve tedavi ozelliklerinin aragtiriimasi
amaglanmistir. Gereg ve Yontem: Bu galismada Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Néroloji Polikliniginde
Ocak 2019-Aralik 2021 tarihleri arasinda Pediatrik MS tanisi ile takip edilen 19 hastanin dosyalari retrospektif olarak
incelendi. TUm olgularin yas, cinsiyet, ilk atak yasl, tani yas|, izlem stresi, bagvuru yakinmalari, ailede MS éykis,
oligoklonal bant, Manyetik rezonans tutulum bdlgeleri, lezyon sayilari, kullanilan tedaviler agisindan incelendi.
Bulgular: Gocuk néroloji polikliniginde Pediatrik MS tanisi ile izlenen 19 olgunun 16'si kiz, 3'U erkek olarak saptandi
(K/E:5,3/1), hastalarin yas ortalamasi 16,87yl (11,83-18,16yl), yakinmalarin baslangi¢ yasi:15,49yil(10,41-
17,58yll), tani yasi:15,46yil(10,41-17,66yil), izlem sUresi 16,63 ay(5-32ay) olarak saptandi. 5olguda ailede MS
oykisii mevcuttu. ik atakta baslangic semptomlarina bakildiginda 160lgu  monosemptomatik 3 olgu
polisemptomatik bulgularla basvurdu. Baslangic semptomlarinda 9 olgu duysal, 7 olgu optik nérit, 2 olgu motor, 2
olgu serebellar, 1 olgu beyin sapi bulgulari ile bagvurmustu. ilk atak sonrasinda 16 olgu MS tanisi alirken 3 olgu
klinik izole sendrom tanisi almis ve bu 3 olgu 2.atak sonrasinda MS tanisi almig ve bu olgularin timune
imminomodiilatr ilag tedavisi baglanmistir. Tim hastalara ilk segenek olarak IFNbeta 1a(rebif) tedavisi baglanmig
olup 1olguda IFNbeta 1a sonrasinda tip4 hipersensitivite reaksiyonu gelismesi nedeniyle tedavisi teriflunomid ile
degistirilmistir. Atak tedavisinde 1olgu disinda diger tim olgulara pulse steroid tedavisi verilmigtir. ilk
imminomodiilatdr tedavisinde gegen slre ortalama 14,78ay (4-31ay) olarak saptandi. Bu dénemde 5 olguda 1er
atak izlenmistir. Olgularin timinde BOSda oligoklonal bant pozitifligi saptandi. MR tutulum yerleri incelendiginde
16 olguda kortikal/jukstakortikal, 18 olguda periventrikiler, 11 olguda infratentoriyal, 13 olguda spinal tutulum
mevcuttu. Tartisma: Pediatrik MS uzun siredir yetersiz teshis edilen ve yeterince tedavi edilmeyen bir durum
olmustur. Ayirt edici 6zellikleri vardir ve hastalik seyri erigkin baslangich MS'den farklidir.
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SB98

GCOCUKLARDA BOBREK NAKLI SONUGLARIMIZ: 16 YILLIK TEK
MERKEZ DENEYIMI

'Kadirye Betiil Akkoyunlu, 2Mehmet Cagatay Cicek, 2Onur Kaygisiz, 'Osman Dénmez

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Uroloji Anabilim Dall

GIRIS: Cocuklarda son dénem bébrek hastali§inda renal replasman tedavileri arasinda bobrek nakli énemli bir
alternatiftir. Bobrek nakil basarisi, karmasik immiin mekanizma ve sistemik tolerans nedeni ile birgok faktdrden
etkilenmektedir.

AMAG: Calismamizin amaci hastalarimizin nakil dncesi, nakil sonrasi demografik 6zelliklerini degerlendirmek ve
merkezimizin pediatrik bdbrek nakli programinin sonuglarini ortaya koymaktir.

YONTEM: Calismada Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji
Bilim Dal'nda kronik bobrek hastaligi nedeniyle takip edilen Ocak 2006- Eylil 2021 tarihleri arasinda bobrek nakli
olan hastalarimizi degerlendirdik.

SONUGLAR: Olgularin 45'i (%54.9) erkek ve 37" si (%45.1) kadindi. Takip siresi 1 ile 10 yil arasinda
degismekteydi. Hastalarin tani aldigi yas ortalamasi 4.88 £ 4.96 yil, nakil sirasinda yas ortalamasi 12.7 + 4.66
yildi. Transplanttan énce hastalarin gogu (%57.3) periton diyalizi olmaktaydi. 10 hastaya preemptif nakil yapildi.
Dondr tipine gore kadavradan nakil en yayginiydi (n=43; %52.4) bunu canli dondr (n=39; %47.6) izledi. 15 yillik
takipte 10 hastada rejeksiyon gelisti, 4 hasta kaybedildi.
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Toplam hasta sayisi N:82
Cinsiyet dagilimi Erkek:45 (%54.9)
Kadin:37 (%45.1)
Tani yas! 4.88 yil (min:0yil, max:16 yil)
Primer hastalik Vezikoireteral refli:12 (%14.6)

Posteriortreatral valv:7 (%8.5)
Konjenital nefrotik sendrom:7(%8.5)
Fokal segmental glomer(loskleroz:7(8.5)
Nakil éncesi diyaliz tiirii Preemptif:10 (%12.2)

Hemodiyaliz:11 (%13.4)

Perriton diyalizi:47 (%57.3)
Hemodiyaliz+periton diyalizi: 14 (17.1)

Nakil yasi 12 yil (min:1yil,max:20 yil)
Donr tipi Kadavra:43(%52.4)
Canli:39(%47.6)
sag kalim Preemptif: %100
Canli: %100
Kadavra: %90,2
Greft sagkalimi Preemptif: %90
Canli: %89.7

Kadavra: %85

TARTISMA: Bobrek nakli, uzun vadeli renal replasman tedavilerinin en uygun sekli olarak kabul edilmistir.
Merkezimizde kadavradan nakil sayisi diger merkezlerle karsilastirildiginda daha fazlaydi. Greft sagkalimi ve
hasta sagkalimi agisindan en iyi olan preemptif nakildi.
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SB99

TIP 1 DIYABETES MELLITUS VE COLYAK HASTALIGI
BIRLIKTELIGI: 10 YILDA TEK MERKEZ DENEYIMI

!Meltem Buhur Pirimodlu, 'Kadriye Cansu Sahin, 'Yasemin Denkboy Ongen, 'Erdal Eren, "Halil
Saglam, 2Hanife Aysegiil Arsoy, 2Tanjii Miinevver Bagarir Ozkan, 'Omer Tarim

'Bursa Uludag Universitesi Gocuk Endokrinoloji Bllim Dali
2Bursa Uludag Universitesi Gocuk Gastroenteroloji Bllim Dali

Giris: Colyak hastaligi (CH), T1IDM'li olgularda genel populasyona gére daha sik gériilmektedir. Olgularin %85'inin
asemptomatik olmasi nedeni ile T1DM’lilerde ¢olyak hastaligi igin serolojik testlerle tarama yapiimasi
onerilmektedir. Amag: Bu galismada, merkezimizde tani alan ve takibine devam edilen T1DM'li olgularda doku
transglutaminaz IgA (TGA-IgA) dizeyi ile yapilan ¢olyak hastaligi taramasinin sonuglarinin degerlendirilmesi ve
¢Olyak hastaligi tanisi alan olgularin klinik 6zelliklerinin belirlenmesi amagland.

Yontem: Bursa Uludag Universitesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dalnda 2010 — 2020 yillari arasinda T1DM tanisi
alan ve takibine devam edilen olgularin TGA-IgA duzeyi, antropometrik 6zellikleri, klinik bulgulari retrospektif olarak
incelendi. IgA eksikligi olan olgular ¢alismaya dahil edilmedi. Serolojik olarak ¢olyak hastalijindan stiphenilen
olgulara g¢ocuk gastroenteroloji bélim tarafindan endoskopik biyopsi yapildi ve biyopsi materyalleri Marsh
siniflamasina gore siniflandirildi. TGA-IgA diizeyi normalin dst sinirindan yiksek oldugunda, normalin Ust sinirinin
katlari ile degerlendirildi.

Sonuglar: Merkezimizde 2010 - 2020 yillari arasinda 687 olgu T1DM tanisi aldi. Olgularin 359 (%52)’'unda en az
1 kez TGA-IgA ve serum IgA diizeyi bakildl. IgA eksikligi olan 8 olgu ¢alisma disi birakildi. Olgularin 45 (%12,8)'inde
TGA-IgA pozitifti. Bunlarin 18'inin TGA-IgA diizeyi spontan olarak negatiflesti. Spontan negatiflesme stiresi ortanca
7,5 ay (med25-75 : 4,75-12 ay) olarak bulundu. Bu grubun TGA-IgA diizeyi normalin Ust sinirinin 1,1 ile 9,4 kati
araligindaydi. TGA-IgA pozitif olan olgulardan 9'u poliklinik takibine devam etmedi ve hastalik agisindan durumlari
sonuglandirlamadi. Seropozitif olgulardan 19 (%42)'una endoskopik biyopsi yapildi. Biyopside kanitl ¢dlyak
hastaligi olan 12 (%3,4) olguya ve patolojik bulgulari olmamasina ragmen klinik bulgularin oldugu potansiyel CH
dusUnulen seropozitif 2 olguya glutensiz diyet baglandi. Potansiyel ¢élyak hastaligi diisintlen diger 4 olgu takibe
alindi. Biyopsi kanitli ¢élyak hastaligi olan olgulardan biri T1DM tanisindan énce, 5'i T1DM tanisindan sonra ilk 2
yilicinde, 5'i 2-5 yil aralifinda, 2'si besinci yildan sonra CH tanisi aldi. Olgularin 8'inde sindirim sistemi semptomu
yoktu. Olgularin tamaminin ortak 6zelligi; hipoglisemi ve hiperglisemi sikliginin artmasiydi.

Tartisma: Biyopsi kanitli CH tanisi alan TIDM'li olgularin blytik bir kisminda gélyak hastaliginda sik gérilen
kabizlik, ishal, karin distansiyonu gibi semptomlarin olmamasi, bunun yaninda kan sekeri regtlasyonunun
saglanmasina engel olmasi, TIDM'li olgularda serolojik taramanin dnemini bir kez daha ortaya koymustur. Bunun
yaninda TGA-IgA dlizeyinde gegici yiikseklikler de gorilebilmektedir. Bu olgularin yakin takibi mutlaka yapiimalidir.
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SB102

Vitamin D Bagimli Rikets Tip 1 Tanili Hastalarimizin Klinik
Ozellikleri

'Kadriye Cansu Sahin, "Meltem Buhur Pirimoglu, 'Yasemin Denkboy Ongen, 'Erdal Eren, "Halil
Saglam, 'Omer Tarim

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

Giris ve Amag: Rikets biylyen kemigin yetersiz mineralizasyonu ile karakterize bir klinik tablodur ve tim rikets
tiplerinin yaklasik %13’UnU genetik nedenler ile olusur. Kalitsal rikets nedenlerinden vitamin D bagimli (dependent)
rikets (VDDR), vitamin D biyosentezindeki enzimleri kodlayan gen defektleri (VDDR tip 1) veya vitamin D
reseptoriinii kodlayan gen defektlerinden (VDDR tip 2) kaynaklanir.

Gereg ve Yontem: Merkezimizde tani alarak izlenen VDDR tip 1 tanili 7 hastanin klinik 6zellikleri retrospektif olarak
degerlendirildi.

Sonuglar: Hastalarin 6's1 erkek 1'i kiz ve iki aileden iki kardes hasta mevcuttu. Bagvuruda ortanca yas 14 ay (1,7-
140,7 ay) iken basvuru yakinmasi 4 olguda blyime geriligi, 2 olguda bacaklarda egrilik, 1 olguda ylriimede
gecikme ve 1 olguda kardeste VDDR tip 1 tanisiydi. Kardesinde VDDR tip 1 tanisi olmasi nedeniyle 2 aylikken
tarama amaclyla basvuran olgu haricinde tim olgularda basvuruda fizik muayenede ve direkt grafilerde rikets
bulgulari mevcuttu ve basvuruda olgularin ortanca boy SDS’si -2,67 (-4,7 ile -1,6) bulundu. Bagvuruda olgularin
laboratuvar incelemelerinde kalsiyum ortalama 7,9+1,1 mg/dl, fosfor ortalama 2,6+0,5 mg/dl, PTH ortalama 630,2
1246,8 ng/l ve ALP ortancasi 1609 U/L (868 - 5510) saptandi. Yedi olgudan 4’tGinde ilk tani nutrisyonel rikets olarak
dusUndldd, bunlardan 2'sine merkezimize yénlendirimeden dnce 300.000 IU oral D vitamini (kolekalsiferol)
verilmisti. Diger 3 olguda ise ilk tani VDDR tip 1'di; 2'sinde kardeste VDDR tip 1 tanisi bilinmekteydi, bir olguda ise
merkezimize yonlendiriimeden kalsiyum ve D vitamini (kolekalsiferol) tedavileri verilmis ancak fayda goriimemisti.
Olgularin merkezimize bagvurmasi ile tanisi koyularak aktif D vitamini (kalsitriol) baglanmasina dek gegen stire
ortanca 14 gundd. Nutrisyonel rikets 6n tanili 4 olguda kalsiyum ve D vitamini (kolekalsiferol) tedavisiyle
hipokalsemi ve rikets bulgularinda diizelme gérilmemesi (izerine tedaviye kalsitriol eklenmis, diger 3 olguda ise
tedaviye kalsiyum ve kalsitriol ile baslanmisti. Tamaminda akraba evliligi dykisu bulunan olgularda 1alfa-
hidroksilaz enzimini kodlayan CYP27B1 geni dizi analizi yontemiyle incelendiginde bir olguda patoloji
saptanmazken diger olgularda kardes olanlarda ayni olmak Uzere homozigot varyantlar bulundu.

Tartigma: Akraba evliliginin ve genetik hastaliklarin sik goruldigu ulkemizde kalsiyum ve D vitamini tedavilerine
yanit vermeyen kalsiyopenik rikets olgularinda vitamin D bagimli rikets tanisi akilda bulundurulmalidir.
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SB105

ANJIOODEM VARLIGININ URTIKER ETYOLOJISINDE PREDIKTIF
DEGERI VAR MIDIR?

Dr. Havva Hasret Demir®
'Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim Arastirma Hastanesi

OZET
GIRIS VE AMAG

Urtiker sikligi %20yi bulan sik bir hastalik olmasina ragmen toplumda endise ile karsilanmakta, 6zellikle
gocuklarda, Urtiker anjioddem ile birlikte oldugunda aileler etyolojik nedenler hakkinda daha israrli olmaktadir.
Calismamizda Cocuk Alerji ve immiinoloji poliklinigimize basvuran iirtiker ve anjioddem vakalarinin nedenleri
degderlendirilmistir.

GEREG VE YONTEM

Bir Ekim 2021- 1 Ocak 2022 tarihleri arasinda Gocuk Alerji ve immiinoloji poliklinigine tirtiker nedeniyle bagvuran
89 hasta calismaya dahil edildi. Sadece rtiker tespit edilen hastalar Grup 1, Urtikere ek olarak anjioddem de
yasayan hastalar Grup 2'ye alindi. Hastalarin yas, cinsiyet gibi demografik bulgulari ve tespit edilen etyolojik
nedenler kaydedildi.

SONUG

Calismaya alinan hastalarin median yasi 4 (min-max;1-17) idi. Gruplar arasinda yas dagilimi agisindan istatistiksel
anlamii fark yoktu (p=0.082). Grup 1'de hastalarin ¢ogunlugu kiz iken (%60), Grup 2'de hastalarin biyuk kismi
erkeklerden (%68,4) olusmaktaydi. Bu farkin da istatiksel olarak anlamli oldugu bulundu (p=0.028). Spontan (rtiker
(%42,7) en sik durum iken, atopi (%30,3) [inhalen allerjenler (%15,7), besin allerjenleri (%14,6)] enfeksiyonlar
(%21,3) olarak tespit edildi. Stress nedenli Urtiker ise %5,6 olarak degerlendirildi. Gruplar arasinda etyolojik neden
agisindan anlamli fark gérilmedi (p=0,208).

TARTISMA

Urtikerin etyolojik ydnden en sik tipi olarak spontan (irtikeri tespit ettik. Anjioddemin erkek cinsiyette daha sik oldugu
goruldl. Anjioddemin urtikere eslik etmesinin yas ve etyolojik neden ile ilgisi yoktu. Ayrica gocukluk gaginda urtiker
etyolojisinde enfeksiyonun ¢ok 6nemli bir uyaran oldugunu tespit ettik.

Anahtar Kelimeler: Urtiker, Anjioddem, Etyoloji

GIRiS

Urtiker ciltte , farkli sekil ve boyutlarda, pembe kirmizi renkte, yanma batma ve kasintilarla seyreden kabartilarla
karakterize mast hiicre kdkenli bir hastaliktir. Lezyonlar makiiler eritem veya papl seklinde olabilir, bélgesel ya da
jeneralize dagiim gosterebilirler. Histolojik olarak Ust epidermiste 6dem, kan damarlarinda ve lenfatiklerde
dilatasyon ve dermisde hiicre infiltrasyonlari g6rillir(1). Anjiyoddem, mast hiicre aktivitesinin derin dermis, cilt alti
doku veya mukozada olusmus seklidir. Cilt altinda dermise kiyasla daha az mast hiicresi ve serbest sinir uglari
bulundugundan anjioddem kliniginde kasinti yok denecek kadar az olup agri ve yanma hissi daha belirgindir.
Anjioddem dudak, g6z kapagi, extremite uglarinda daha siklikla karsimiza gikmakla birlikte eklem Uzerinde
gériildigiinde artrit ile kanisabilmektedir. Urtiker %50 oraninda tek basina olusurken, %40 oraninda anjioddem ile
birliktedir. %10 oraninda ise anjioddem tek basina gérilir (2). Urtiker ile olmadigi zaman anjioddem vakalari
heretider anjioddem gibi nadir tanilarin da dustnulmesi gereken daha sistematik arastirmalara intiyag duymaktadir.

Calismamizda yalniz Urtiker lezyonlari olan hastalarla urtiker beraberinde anjioddem de goriilen olgularin
demografik ve etyolojik verileri karsilastiriimigtir.
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MATERYAL-METOD

Calismamiza Urtiker tanisi nedeniyle 1 Ekim 2021- 1 Ocak 2022 tarihleri arasinda Bursa Yiiksek ihtisas Egitim
Aragtirma Hastanesi Gocuk Alerji-immiinoloji poliklinigine bagvuran 0-18 yas arasi 89 hasta alinmistir. Hastalardan
sadece Urtiker lezyonlari olan 70 hasta Grup 1'e, Urtiker birlikteliginde anjioddem de saptanan 19 hasta Grup 2'ye
alindi. Hasta dosyalari geriye donuk olarak incelendi ve yas, cinsiyet ve etyolojiye ait bilgiler kaydedildi.

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler igin SPSS (Statistical Package for Social
Sciences) 15.0 for Windows programi kullanildi. Calisma verileri tanimlayici istatistiksel metotlarin (ortalama,
standart sapma, ortanca ve min-max) ve yiizde olarak ifade edildi. Sayisal verilerin dagilimi Kolmogorov-Smirnov
testi ile kontrol edildi. Kategorik verilerin kiyaslamasinda Pearson Ki Kare, normal dagilima uymayan bagimsiz grup
karsilastirmalarinda Mann-Whitney-U testi kullanildi. P<0.05 anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Galismaya kriterleri kargilayan 89 hasta alindi. Hastalarin 48'i (%54) kiz, 41'i (%46) erkekti. Hastalarin median
yasi 4 (min-max:1-17), Grup 1'in median yasi 4 (min-max:1-17), Grup 2’nin median yasi 5 (min-max;1-16) idi.
Hastalarin yas dagiiminda istatistiksel olarak fark yoktu (p=0.000) (Tablo-1). Sadece (rtiker yasayan 70 hasta
Grup 1’e, 19 (rtiker ve anjioddem birlikte yasayan hasta Grup 2'ye alindi. Grup 1'in 42’si (%60) kiz, 28'i (%40)
erkek idi, Grup 2'nin 6’s1 (%31,6) kiz 13'U (%68,4) erkek idi. Hasta gruplari arasinda cinsiyet dagilimi agisindan
istatiksel anlamli fark bulunmustur (p=0.028). Grup 1'de hastalarin blyiik ¢cogunlugu kiz iken (%60), Grup 2'de
hastalarin biyuk kismi erkeklerden (%68.4) olusmaktaydi. Bu farkinda istatiksel olarak anlamli oldugu bulundu
(p=0.028). Etyolojik nedenler agisindan en sik neden spontan Urtiker idi(%42.7). ikinci siklik atopi idi(%30.3 ve
inhalen allerjenler%15.7 ; besin atopileri %14.6 ). Ugiincl sirada enfeksiyonlar(%21.3) tespit edildi. Stress nedenli
urtiker ise %5.6 olarak degerlendirildi. (Tablo-2) Gruplar arasinda etyolojik neden agisindan anlamii fark
gorlimedi.

Hastalarin yas ve cinsiyet dagilimi

Yas (median)(min-max) | Kiz | Erkek

Urtiker 4 (min-max:1-17) 42 |28
Urtiker+anjioddem | 5 (min-max;1-16) 6 |13
Genel 4 (min-max:1-17) 48 | 41

Kiz ve erkek cinsiyet arasinda etyoloji yoniinden fark tespit edilmedi.(Tablo-3)
TARTISMA

Urtiker gok sik rastlanan, %15 insanin hayatinda 1 kez tecriibe ettigi yaygin bir durumdur. Agurlikli olarak kadin
nifusu etkiledigi bilinse de gocukluk yas grubunda bu oran birbirine daha yakindir. Yasla birlikte sikigi artmakta
ve 20-40 yas arasinda pik yapmaktadir. Calismamizda yas median degeri 4 ve 5 yas idi, iki grup arasinda
istatistiksel olarak fark yoktu ve Urtikerin daha gok klglik cocuklarda oldugunu gésterdi; Bu durum bize kiiguk
gocuklarin daha fazla enfeksiyon gegirip buna bagl olarak (rtikerin tetiklendigini dlistindirdd.

Urtiker genelde kendi kendini siniflayan benign karekterli bir hastaliktir. Alti haftadan kisa siiren (rtiker ataklari
akut Urtiker, alti haftay1 gegen sikayetler ise kronik Urtiker olarak siniflanmaktadir. Alti haftadan kisa stren fakat
tekrarlayan Urtiker ddnemleri ise epizodik veya rekirren (rtiker olarak adlandiriimaktadir (3). Yetiskin yas grubunda
genelde kronik ve rekirren urtikerler alerjik degerlendirmeye tabii tutulurken, gocukluk gaginda gorilen urtiker
ataklar siklikla alerji hekimine yénlendirilmektedir. Ozellikle anjioddem ile birlikte goriildiigiinde trtiker aileleri gok
korkutmakta ve ileri tetkikler icin israrci olmalarina yol agmaktadir. Etyolojisine gére siniflandirilirken Urtikerlerin
%70-80 kadari spontan Urtikerdir ve etyolojik bir neden ayirt edilemez. %20-30 gibi daha kiiglik bir grup ise
etyolojinin aydinlatilabildigi gruptur ve indlklenebilir Urtiker diye adlandirilir. Bu grupta baglica etyolojik nedenler;
enfeksiyonlar, atopi, ilaglar, irritanlara maruziyet, fiziksel uyaranlardir.(4,5). Etyolojik neden arastirilirken dikkatli
bir anamnez ¢ok degerlidir. Beslenme anamnezi sorgulanmali, yeni bir besinle tanisma, farkli tarz pisirme teknikleri
irdelenmelidir. Urtiker dncesi yakin tarihte gecirilen tanili enfeksiyonlar veya enfeksiyon semptomlari
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sorgulanmalidir. Urtiker atagini tetikleyebilecek ilag kullanimi, asi uygulamasi, yeni bir ortam veya (iriine maruz
kalma, yeni bir hobi veya evcil hayvan edinme, sicak, soguk, giines, titresim gibi fiziksel uyaranlar, strese neden
olabilecek emzirme birakma, siinnet, okula baglama, okul veya aile i¢i sorunlar akla gelmelidir. Tetikleyiciler iginde
en sik neden olan enfeksiyonlar 6zellikle kiigik gocuklarda siklikla karsimiza ¢ikmaktadir. Ust solunum yolu
enfeksiyonlari en sik neden iken idrar yolu enfeksiyonlari ve gastroenteritler gocuklarda sik rastlanan Urtikere neden
olabilen enfeksiyonlardir. Paraziter hastaliklar ve H. Pilory de akilda tutulmasi gereken enfeksiyon nedenlerindendir
(6). Biz galisma grubumuzda spontan drtiker oranini calismaya alinan hastalarda %42.7 olarak tespit ederek, %57.3
hastanin etyolojik bir nedeni oldugunu gordiik. Literatlirden ylksek olan bu oranin nedeninin alerji poliklinigine
refere edilen hastalarin daha siklikla tekrarlayan trtiker atagi yagayan veya ek olarak baska bir alerjik hastaligi olan
vakalar olmasindan kaynaklandigini dustnuyoruz. Etyolojik nedenler arasinda en sik neden atopi idi (%30.3).
Atopik nedenler iginde inhalen allerjen duyarliigi on planda idi (%15.7). Besin allerjisi % 14.6 oraninda gordldu.
Enfeksiyonlar en sik ikinci etyolojik neden olarak karsimiza cikti(%21.3). Bu oran tek basina bir alerjenin indikledigi
urtikerlerden fazla olmasi nedeniyle, Urtiker etyolojisi arastirilirken enfeksiyéz nedenlerin atianmamasi konusunda
anlamli bulundu. Ayrica enfeksiyonla tetiklenen drtikerin, enfeksiyonlar sirasinda kullanilan ilaglara bagli alerjik
reaksiyon ile karigabilecegine ve yanlis taniya yol agabilecedinden, urtikerin enfeksiyonlarla siklikla tetiklendigine
dikkat gekmek istedik. Stres en az rastlanan etyolojik nedendi (%5.6). Stres, gocuklarin ve ailelerin farkindaliginin
en az oldugu konu olmasi dolayisiyla daha hassas degerlendirmelere ihtiya¢ duydugunu distinmekteyiz. Gruplar
arasinda etyoloji acisindan anlamli fark tespit edilmedi. Bu da, anjioddemle seyreden (rtiker vakalarinin daha
siklikla atopi ile birlikte oldugu ve anaflaksi icin uyarici oldugu yonindeki yaygin ényargiyl gézden gegirmemiz
gerektigini gdstermektedir.

Hasta gruplar arasinda cinsiyet dagilimi agisindan istatiksel anlamli fark bulunmustur (p=0.028). Grup 1'de
hastalarin biyik ¢ogunlugu kiz iken (%60), Grup 2'de hastalarin biyuk kismi erkeklerden (%68.4) olusmaktaydi.
Bu farkinda istatiksel olarak anlamli oldugu bulundu (p= 0.028). Bu dikkat cekici farkin literatirde bir karsihgi
gortlemedigi icin daha genis hasta sayisi igeren gruplarda tekrar bakilmasi gerektigini distnlyoruz.

Sonug olarak calismamizda, Urtikerin anjioddemle birlikte olmasinin etyolojik yonden farkli bir uyarana isaret
etmedigi, besin allerjisi ile birlikte olup anaflaksi isareti oldugu yanilgisinin yanlis oldugunu tespit ettik. Ayrica
gocukluk caginda Urtiker etyolojisinde enfeksiyonun gok 6nemli bir uyaran oldugunu tespit ettik.
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TABLO-1
HASTALIK GRUPLARINA GORE YAS DAGILIMI
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Etyoloji
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| ATOPI BESIM (%14.5)
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TABLO-3:
CiNSIYETE GORE HASTALIK ETYOLOJiSi DAGILIMI
Cinsiyet
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SB106

Alerjik Hasta Ebeveynlerinin COViD-19 Asisi Hakkindaki
Tutumlari

'"Mehmet Geyik, "THandan Duman Senol, 'Ezgi Topyildiz, 'Ayse Aygiin Pakel, 'Figen Giilen, 'Esen Demir

'Ege Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Alerji BD

Girig. Toplumsal bagisikigin sadlanmasinda asilarin énemi biiyiiktir ve COVID-19 salgininda yiiksek sayida
insanin agilanmasi gerekmektedir. Biz de galismamizda, poliklinigimizde takip edilen hasta ve ebeveynlerin,
asllanma sikhigini ve buna etki eden faktorleri belirlemeyi amacladik.Materyal-Metod Ege Universitesi Cocuk Alerji
polikliniginde herhangi bir alerjik hastalik tanisi ile takip edilen ve galismaya katiimayi kabul eden, 220 hasta ve
ebeveynine anket uygulandi. Asi olup olmadiklari, kag doz asi olduklari, ebeveynlerin 6grenim duzeyleri, cocuguna
asl yaptirma istekleri ve COVID gegirme durumlari sorgulandi.

Bulgular: Anketi doldurmayi kabul eden 220 gocuk ve ebeveyni ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin 73’0 (%33,2)
kiz, 147'si (%66,8) erkekti. Yaglar 118.5 £61.6 (2-216 ay) aydi. %34.1'i astim, %27,7'si alerjik rinit (AR), %16,4'U
astim+AR, %8,6'sI besin alerjisi, %6,4'U kronik Urtiker, %3,6's atopik dermatit, %3,2’si ise diger tanilar ile
izlenmekteydi. Hastalarin 84'U (%38,2), 12 yastan buyUkti ve bunlarin 71’ine (%84,5) asi yapiimist. Ebeveynlerin
38'i (%17,2) gocuguna asi yaptirmak istemiyordu. Bunlarin 25’ inin (%65,7) cocugu 12 yastan kiglk, 13'Unin
(%34,3) ise 12 yastan blylk olup as! yaptirmamislardi. Annelerin 16's1 (%7,3) tek doz, 165'i (%75) ¢ift doz, 21’
(%9,5) Ug doz, 6's (%2,7) dort doz asil idi. 12'si (%5,5) asi yaptirmamisti. Babalarin 18'i (%8,2) tek doz, 165'i
(%75) ¢ift doz, 25'i (%11,4) (¢ doz, 6's1 (%2,7) dért doz aslli idi. 6's1 (%2,7) asisizdi. Hem anne hem babanin asisiz
oldugu 3 aile mevcuttu. Asi yaptirmama nedenleri, biri agilarin etkili olmadigini, biri agI olmadan da korunabilecegini
dustndugu icindi. Geri kalani ise, fikir beyan etmemislerdi. Ailelerin 16’si covid gegirmisti ve bunlarin 14'G covid
sonras! asl yaptirmisti. 2'si ise, covid gegirmesine ragmen asi yaptirmamisti. Cocuguna as! yaptirma konusunda
ise, tUm hastalarin tanilari, astim eslik etmesi, cinsiyetleri, ebeveynlerin 6grenim durumlari, annenin ev hanimi
olmasi, daha dnce covid gegirme durumlari arasinda fark yokken, babasi asi olmayan grubun %83’ gocuguna as!
yaptirmak istemiyordu (p<0.01) ve babanin asisiz olmasi cocuguna asi yaptirmamasi igin 3 kat riskli saptandi (OR
3.24, %95 C1 0.04-0.345, p:0,004). Cocuguna as! yaptirmak istemeyen grupla, isteyen grup arasinda hem ebeveyn
yasl, hem de gocuklarin yaslari arasinda da fark saptanmadi (p>0,05).

Sonug: Calismamizda gocuk ve ebeveynlerin asilanma orani ylksek saptanmakla beraber, asi yaptirmayan
babalarin asi hakkindaki dlistinceleri, gocuklarin asi olup olmamasinda daha etkili bulundu.
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SB109

Asili ve Asisiz Cocuklarda Hepatit A Seroprevalansi

"Metin Yigit

"Ankara Sehir Hastanesi

Giris ve Amag: Cocukluk cagi viral hepatitlerinin en sik nedeni Hepatit A virlstdur (HAV). HAV enfeksiyonunu
dnlemenin en etkinli ydntemi ise bagisiklamadir. Diinya Saglik Orgiitii, HAV asilamasinin, 12 ay ve istii cocuklar
igin ulusal agilama semalarina dahil edilmesini dnermektedir. Ulkemizde de HAV asisi 2012 yilinda gocukluk ¢agi
rutin as! takvimine girmistir.01.03.2011 ve sonrasinda dogan ¢ocuklara immdnizasyon uygulanmaya baslanmig
olup halen 18. ve 24. ayda 2 doz olarak uygulanmaktadir. Retrospektif olan galismamizda 0-18 yas grubu hastalarin
HAV serolojilerini incelemeyi, rutin asilama semasina gore asilanmis cocuklarin ve agilanmamis addlesan
hastalarin HAV seroprevelanslarini karsilastirmay amacladik.

Gereg ve Yontem: Calismaya Ankara Sehir Hastanesi Cocuk Hastanesi’nde Agustos 2019 ile Aralik 2021 arasinda
muayene ve tetkik edilmis, Total ve IgM Anti HAV serolojisi istenmis 0-18 yas arasindaki cocuklar dahil edildi.18 ay
alti gocuklar ve 01.03.2011 dncesinde dogan cocuklar asisiz,18-24 ay arasi gocuklar tek doz agili, diger hastalar
tam doz asili olarak kabul edildi. Total Anti HAV titresi > 19.90 mlU/mL saptanan hastalar Uretici firmanin énerdigi
prosedire gore seropozitif olarak kabul edildi.Anti HAV IgM pozitif olarak saptanan hastalar ve mikerrer testler
calismaya dahil edilmedi. Sonug: Calismaya alinan 2528 hastanin %45.1'i kizdi, hastalarin yas ortalamasi
6.98+4.66'ydI (median:6).Hastalarin %75.4'0 tam doz asil,%17.5'i asisiz,%7.1'i tek doz aslliydi.Ortalama total anti
HAV titresi 70.124£35.98 mIU/mL olarak saptandi. Hastalarin %12.9'u seronegatif, %87.1'i seropozitifti. Tam doz
asill hastalarda ortalama total anti HAV titresi 78.66+31.77 mIU/mL ve seropozitiflik orani %93.7, tek doz agililarda
67.95+£37.94 mlU/mL ve % 90.6, asisiz hastalarda 34.19+20.60 mIU/mL ve % 57.5 olarak gorildu. Tam doz
asililarin antikor titresi tek doz asililardan(p=0.001) ve asisizlardan(p<0.001), tek doz asililarin antikor titresi
asisizlardan(p<0.001) anlamli olarak yiksek bulundu. Tam doz agililarla yarim doz asllilar arasinda seropozitivite
agisindan anlaml fark bulunmadi(p>0.05), ancak gerek tam doz asililarda gerekse yarim doz asililarda
seropozitifik orani asisizlara gére anlamli olarak yiksek bulundu(p<0.001, her biri). Seropozitif hastalarda yas
arttikga antikor dlizeyinde dlsUs izlendi (r=-0.46,p<0.001)saptand!.

Tartigma: Hastali§in Ulkemizde orta dlzeyde endemik olmasi ve ileri yaslarda agir hastalik ve komplikasyon
risklerinin yiksek olmasi dikkate alindiinda asilanmamis adélesanlarin HAV ile karsilasma risklerinin
degerlendirilerek asilama semasinin planlanmasi uygun gorinmektedir. Bu agidan g¢ocuk hekimlerine HAV
enfeksiyonu ve asisi hakkinda ebeveynlerde ve adolesan hastalarda farkindalik olusturulmasi agisindan biylk
gorev dismektedir.
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SB112

Azerbaycanda Bir Qrup Cocukta Vitamin D Diizeyinin
Degerlendirilmesi

'Ayqiil Sahbazova, 2Dilara Alakbarli

'German Hospital
2HB Given Klinik

Girig: Vitamini; viicutta kalsiyum ve fosfor metabolizmasini diizenleyen, blylime, gelisme ve saglikli bir iskelet
yapist igin énemli bir hormondur. insan viicudunda bulunan vitamin D'nin %90-95 i giines isinlarinin etkisi ile deride
sentezlenir, karacider ve bobrekte hidroksilasyona ugrayarak aktif formlari olan 25(0OH)D ve 1,25(0OH)2D’ye
dénlsir. Kemik dokusunun mineralizasyon yetersizliginde rasitizm gelismektedir. Emilim bozuklugu, glinesten
yeterince yararlanamama, hizli bilyiime sirasinda ihtiyacin artmasi ve alim eksikliginde viicutta D vitamini eksilir,
bu da riketsin olusumuna katki saglar. D vitamini eksikligi kemik dokusunun etkileri disinda birgok hastaliklarin
olusmasinda rolu oldugu bildiriimistir. Bazi ¢alismalarda serum D vitamini eksikliginin dst solunum yolu
enfeksiyonunu arttirdidi ileri sirdlmustir. D vitaminin bagisiklik sistemini destekleyerek birgok hastaligi 6nledigine
dair yayinlar vardir. Yarilanma omrinin uzun olmasi ve vicuttaki depo durumunu gostermesi nedeniyle serum
dlzeylerinin élgiminde 25-(OH)D tercih edilmektedir. Ulkemizde dogan tim bebeklere 1 yasina kadar 400 1U/glin
vit D destegi verilmektedir. Vicutta yeterli D vitamini sentezi igin glinde 10-15 dakika gun ortasi glines Isi§ina
maruziyet gerekmektedir. Kis aylarinda D vitamini diizeyinin yeterli seviyede tutulmasinin saglanmasi agisindan,
yaz aylarinda vit D takviyesinin azaltiimasi veya kesilmesi dnerilmemektedir.

Gereg ve yontem: Calismamizda, 1 Ocak 2021- 12Aralik 2021 tarihleri arasinda HB Giiven Klinigi ve German
Hospitale bagvuran 0-18 arasi yas grubu gocuklarin D vitamini diizeylerinin retrospektif olarak degerlendirilmesi
amaglanmistir. Serum 25 (OH) D diizeyinin <10 ng/ml olmasi ciddi eksiklik, 10-24 ng/ml hafif eksiklik, 25-100 ng/ml
optimal seviyye, olarak degerlendirildi. Vit D dizeyleri Cobas E411 immin &lglim otoanalizétori kullanilarak
calisiimistir.

Sonug: Calismaya 318 cocuk hastanin sonuglari dahil edilmigdir. Bunlarin %3.14 si 10 ng/ml altinda olup ciddi
eksiklik grubunda, %37,42 si 20ng/ml altinda olup hafif-orta derecede eksiklik ve %57,54'si 25-30 ng/ml arasinda
olup optimal grubunda, %1.88 D vitamin fazlali§1 grubunda yer almaktadir. Hastalar yas grubuna ve cinsiyyetine
gore gruplara ayrilimigdir. Kiz gocuklarinda D vitamini yetersizligi daha fazla gértimustur.
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SB114

Neonatal Sepsis Tanisinda Kiiltiir igin Alinan Kan Miktan Viicut
Kan Hacmine Gore Degigsmeli Mi?

2Pelin Dogan, %Ipek Giiney Varal, 'Hilal Meteris

'Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek ihtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari
Anabilim Dali

2Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim Ve Aragtirma Hastanesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali

GIRIS VE AMAG: Neonatal sepsis yenidoganlar icin énemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Neonatoloji
alaninda yasanan pek ¢ok gelismeye ragmen neonatal sepsisin nonspesifik belirti ve bulgularinin olmasi ve halen
erken tanida kullanilabilecek miikemmel bir belirtecin bulunamamasi nedeniyle klinik dnem arz etmektedir. Sepsis
tanisinda altin standart kan kltlrinde Ureme saptanmasidir. Bu galismada, sepsiste kultlr i¢in alinan kan 6rnegi
miktarinin, hastanin viicut kan hacmine oraninin, kiiltlirde (reme saptanmasina olan etkisinin degerlendirilmesi
hedeflendi.

GEREG VE YONTEM: Retrospekif kohort tarzinda diizenlenen galismaya Ocak 2020 -Aralik 2021 tarihleri
arasinda hastanemizin yenidogan yogun bakim nitesinde yatan ve EMA skorlamasina gdre Klinik sepsis tanisi
almig olan hastalar dahil edildi. Klinik sepsisde hastalardan tedavi dncesi standart olarak 1ml kan kUltlr( alindi.
Hastalarin viicut hacimleri preterm infantlar icin 100mi/kg, term infantlar icin 80 mi/kg olarak tanimlandi. Kan kltir
icin uygun Ornek alimi vicuttaki kan hacminin en az % 1'i kadar 6rnek alinmasi seklinde tanimlandi. Galisma
grubundaki hastalarin demografik verileri, sepsis giinl, sepsis esnasindaki tartilari, kiiltir Gremesi olan vakalarda
ureyen mikroorganizma tipi ve kan kultir ile es zamanli alinmig olan hemogram, CRP degerleri kaydedildi.
Hastalardan uygun kan 6rnedi alinan hastalar Grup 1, yetersiz kan 6rnegi alinan hastalar Grup 2 olarak
siniflandirldi.

SONUG: iki yillik calisma siiresince (initemize yatan ve klinik sepsis tanisi alan 179 hasta ¢alismaya dahil edildi.
Grup 1 de 46, Grup 2'de 133 hasta vardi, gruplar maternal ve neonatal dzellikler agisindan karsilastiriidiginda
dogum agirligi, gestasyonel haftasi, sepsis anindaki tarti Grup 1’de anlamli olarak disUk izlendi (p<0.001). Grup
1’de kltlr kanith sepsis orani Grup 2'ye gére anlamli yiksek izlendi (p<0.001). Klinik sepsis stphesinde Kiiltir ile
es zamanl alinan CRP degeri Grup 2'de anlamli ylksek izlendi (p=0.001). TARTISMA: Bu ¢alismada uygun
miktarda kan érnegi alinan hastalarda kltir kanith sepsis tanisinin anlamli olarak yuksek tespit edildigi gosterildi.
Vicut kan hacmi dikkate alinmadan numune alinmasinin kiiltirde mikroorganizmanin izolasyonunu zorlastiracagi
dolayisiyla gecikmis antibiyotik tedavisi ya da gereksiz genis spektrumlu antibiyotik kullaniimasinin morbidite ve
mortaliteyi arttiracag asikardir. Bu konuda genis vaka serili prospektif calismalarla ihtiyag vardir.
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SB116

Guneydogu Anadolu Bolgesindeki Cocuklarda Biyotinidaz
Genotipleri ile Biyokimyasal Fenotipler Arasindaki Uyum

'Murat Karaoglan, 'Giilper Nacarkahya, 'TEmel Hatun Aytag, 'Mehmet Keskin

'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi

Arka plan/amag: Biyotinidaz eksikligi (BTD), genis genotipik varyantlarla karakterizedir. Biyotinidaz enzim (BT)
aktivitesi ile genatipleri arasindaki uyum, ilkeden ilkeye 6nemli dlclide farklilik gostermektedir. Bu ¢alisma |,
Guneydogu Anadolu'da biyotinidaz aktivitelerinin genotipleri ile uyumunu ortaya koymayi amaglamaktadir .

Katiimcilar/Yontemler: BTD geninde varyantlari olan toplam 711 yenidogan tek bir merkezde tarandi.
Biyokimyasal fenotipleme, takip sirasinda dlgllen en yiiksek enzim aktivite dlizeyine gére dért gruba ayrildi:
Derin(=%10), Kismi(%10,1-30), Heterozigot (%30,1-66,5) ve Normal(>66,6). ).

Bulgular: Biyokimyasal fenotip gruplari, enzim aktivitesi dlgiimine gére derin, kismi, heterozigot ve normal gruplar
olarak atandi. Enzim aktivite 6lgim degerlerine gore gruplardaki katiimci sayisi sirasiyla 22, 95, 333 ve 261'dir. En
yaygin varyant aleller ve yizdeleri su sekildedir: p.D444H (%47.4), p.R157H (%18.3) ve p.C33Ffs (%9.0). Enzim
aktivitesi 6l¢iimlne dayali olarak genotipler ve biyotinidaz aktiviteleri arasindaki genel uyum %50,7 idi.

Sonug: Bu ¢calisma Giineydogu Anadolu'da biyokimyasal fenotip ile genotipi arasinda dustk bir uyum oldugunu

gostermektedir. Bu bulgular, tedavi kararinin belirlenmesinde biyotinidaz enzim aktivitelerinin izienmesinin dnemli
rolinU g6stermektedir.
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Tablo 3: Genatip ve bivokimyasal fenotip arasmdaki uyum

Genotipler Bivokimvasal fenotip* Uvum
Beklenen Gézlenen

Crup Zizosite Allele 1 Allele2 Group n Dre par het nar Ya

Total a8 12 30 5 3 5

En stk ilk g 4z 12 5 4 1 28,5

p-RISTH(c 4T0GA) p.RISTH _(c 470G=4) bE] 3 17 2 1 13

HZM RLCI3Ff p.C33Ff Bra 10 g 2 1 0 &0

53 (c.198_104d=lGOGGCTGnsTCC) (.198_1044alGOGGCTGInETCC)

P O45EH{C 13684=C) p.O4SEH{C.13654=C) E] E] 5 1 ] 333
Total 15 a 7 4 0 26,6

C/H The mast commen, 5 1 2 2 ] 20

p.RISTH (c470GA) p.T532M (£.1305C>T) 5 1 2 2 ] 0
Total 180 1 ] 29 a2 49.4

En zik ilk dért 150 1 [ 77 [ 51,3
Sno HTZ pRISTHCAT0G=A) no et BL 0 2 0 32 46,1
pC3AF no E14 0 1 12 12 52,2
(198 1044l GOGGCTGInTCC)

p.T532M (C 138505T) no 5 16 3 64

p-QASEH (¢ 136245C) ng 25 1 2 3 13 36
Total 175 1 a7 68 19 29,6

En stk ilk g 24 1 28 51 4 333

5-M C/H pRISTH (c470GA) p-DAAAH (13306 5 C) par 54 1 11 33 3 20,2

LC33FE: . 3G

(1981 HdEGCGGC'IG—J:IDC] PDAMH ELEE=0) ® . 0 =3
p.T532M(c 1505C=T) p.Dd44H (£ 13306 C) E] [ 2 1 56,6
Total 145 3 a 102 3z 70,3

HMZ En ik st 141 3 2 100 20 71

p.Dé4aH (.1330G = C) p.DAAAH (213306 = C) 141 3 2 100 20 71
M-h Total 18 0 0 12 6 66.6
CfH En sik 18 o ] 12 3 GE,E
p.DAAH (13306 > C) Qther M 18 0 0 12 g GEE
Total 125 ] 4 a4 77 6LE
M-no HTZ En sik RL 112 o E EL 70 82,5
p.DAAAH (213300 =) no 112 g 3 EE] 70 525

Mutazyon saptanmad [pie 5L 1 1 9 a4 a0
gtal [mutasyen dzhil) 711 377 53
Total [mutasyen harig) 311 333 50.7

* Biyokimyasal fenotipler, enzim aktivitesi bazinda siniflandirildi. Enzim aktivitesine dayali biyokimyasal fenotipler

(%): derin (0-10); kismi (10.1-30); heterozigot (30.1-66.5); normal (>66.6) Enzim aktivitesi, saglikli cocuklarin
ortalama referans araliklarinin yizdesi (%) olarak verilir. Normal gruba heterozigot grup eklendiginde uyum

oranlari S-no, M-M, M-no ve mutasyonsuz genotip gruplari igin %95, %91, %96.8 ve %96.3 idi.
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SB119

Tip 1 Diyabet Mellitusda Vitamin D Baglayan Protein
Duizeylerinin Incelenmesi

'Durmus Dogan, 'Eda Giil Ozcan

'Canakkale 18 Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari A.D

Giris ve Amag: Dolagimdaki 25(OH)D'nin %85 kadari vitamin D bagdlayan protein (VDBP) ile glcli bir sekilde
baglanir, %10-15 oraninda ise zayif olarak alblimine baglanir. Serbest 25(0OHD) ise %1 den daha azdir. Serum
vitamin D baglayan protein dlzeyinde degisiklikler dogal olarak serum 25(OH)D duzeyini etkilemektedir. Bu

calismada, Tip 1 diyabet mellitusda VDBP dlizeylerinin nasil degistigi, kan sekeri regilasyonun ve insilin dozlarinin
bu degisime etkilerinin incelenmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Canakkale 18 Mart Universitesi gocuk endokrinoloji polikliniginden takip edilmekte olan 11-17
yaslarinda, en az iki yildir diyabet tanisi olan olgular ¢alismaya alindi. Saglikli kontrol olgulari benzer yaslarda
adolesan olgulardan olusturuldu. HbA1c, serum 25(0H)D3, alblmin, Paratiroid Hormonu (PTH), serum kalsiyum
fosfor, serum VDBP degerleri icin kan drnekleri alindi.

Sonuglar: Diyabet ve kontrol gruplari yas, cinsiyet ve vilcut kitle indeksi sds degerleri dagilimlari agisindan
benzerdi. Diyabet grubunda serum 250HD diizeyi (median, IQR) 16,9 (10,07) ng/ml, kontrol grubunun ise 19,8
(12,95) ng/ml saptandi (p=0,136). D vitamin yetersizligi diyabet grubunda daha fazla saptandi. Serum VDBP
degerler diyabet grubunda anlamli diisik bulundu. Hesaplanan biyoavaible 25(0OH)D degerleri gruplar arasinda
anlamlilik géstermese de biyoavaible 25(0OH)D oranlarinin diyabet grubunda anlamli olarak daha yliksek oldugu
gorildi. Diyabet grubunda serum VDBP diizeyine etki eden faktérler incelendiginde HbA1¢ degerlerinin ve insdilin
dozlarinin etkili birer faktor olmadigi gorildi.

Tartisma: Tip 1 diyabet mellitusda literatlrdeki yapilmis az sayidaki ¢alismalar ile uygun olarak serum VDBP
degerleri dismektedir. Bu disls diyabet olgularinda 6lgllen 250HD dlzeylerini etkileyebilir ve yanlis
yorumlamalara neden olabilir. Tip 1 diyabette biyoavaible 250HD, PTH, VDBP etkilesimlerinin incelenmesi, bu
hastaliktaki vitamin D fizyolojisini daha iyi anlamamizi saglayabilir.
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SB120

Duchenne Muskuler Distrofide Oksidatif Stresin Saptanmasi

'Pembe Giiltutan, 2Ozlem Yayici Kéken, 3Salim Neselioglu, “Esra Giirkas, *Ozcan Erel, “Aydan Degerliyurt

"Ankara Sehir Hastanesi, Pediatrik Noroloji Klinigi, Ankara, Tiirkiye

2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nérolojisi Bilim Dali, Antalya, Tiirkiye
38BU, Ankara Sehir Hastanesi, Biyokimya Kiinigi, Ankara, Tiirkiye

4SBU, Ankara Sehir Hastanesi, Pediatrik Néroloji Klinigi, Ankara, Tiirkiye

Girig ve Amag: YUksek oksidatif stres, distrofin eksikligi varliginda yani kisi Duchenne muskiiler distrofi (DMD) ise
kas hasarina katkida bulunan bir mekanizma olarak 6ne strtlmustir. Oksidatif stres, DMD ilerlemesinin dnemli bir
duzenleyicisi olabilir ve prognostik bir belirteg olabilir ve ayrica yeni tedavilerin hedefi olabilir ve bu agidan
belirlenebilmesi dnemlidir. Bu ¢alismada ; DMD'li gocuklarda oksidatif stres belirteci olarak tiyol/disiilfid dengesini
ve iskemik modifiye edilmis alblimin diizeylerini (IMA) ayni yastaki saglikli akranlarla karsilagtirarak
kullanilabilirigini denetlemeyi hedefledik.

Gereg ve Yontem: Prospektif ve kesitsel ozellikteki bu calismaya dahil etme/etmeme kriterleri degerlendirildikten
sonra DMD'li 17 gocuk ile 16 saglikli gocuk calismaya dahil edildi. DMD"li gocuklar ile kontrol grubu arasinda plazma
tiyol, disClfid ve IMA seviyeleri karsilastirildi.

Sonug: DMD hastalari ile kontrol grubu arasinda yas ve cinsiyet agisindan istatistiksel fark yoktur. Nativ tiyol,
toplam tiyol ve disilfid ortalama degerleri sirasiyla 443,20+58,79 pmol/L, 485,01£52,70 pymol/L ve 20,90+6,90
pmol/L idi. DMD grubunda sirasiyla 487,29+56,12 pymol/L, 524,094+57,92 ymol/L ve 18,40+5,66 umol/L kontrol
grubundadir. Nativ tiyol degeri, kontrol grubu ile karsilastirildiginda DMD grubunda énemli dlglide azaldi (p:0.035).
Ortalama IMA degerleri DMD ve kontrol gruplarinda sirasiyla 0,71 (0,13) (g/L) ve 0,73 (0,15) idi (p:0.533). Ayrica
12 yas alti hasta ve kontrol grubu arasinda her ii¢ parametrede de istatistiksel fark yoktu.

Tartigma: Nativ tiyol diizeylerinin DMD grubunda saglikli kontrollere gore daha dustk oldugunu saptadik. Bu

sonuglar dinamik TDH’nin DMD ile yapilan klinik deneylerde oksidatif stresin bir belirteci olarak kullanilabilecegini,
ancak IMA'nin DMD'de oksidatif stresin bir belirteci olarak kullanisli oimadigini desteklemektedir.
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SB122

Konjenital Kalp Hastaligi Olan Gocuklara Geligimsel Agidan
Bakis: Calisma On Sonuglari

1Ayse METE YESIL, 2Aysel HAJIYEVA, H.Hakan AYKAN, 'Elif N. 0ZMERT

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligii ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Gelisimsel Pediatri Bilim Dall,
Ankara

2Hacettepe Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Ankara

3Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Kardiyoloji Bilim Dali, Ankara

Giris ve Amag: Konjenital kalp hastali§i (KKH) olan gocuklarin saglikl ¢ocuklara gére norogelisimsel sorunlar
agisindan daha yiiksek risk altinda oldugu bilinmektedir. izlemdeki yenilikler, yeni cerrahi tekniklerin gelismesi,
koruyucu kardiopulmoner bypass teknikleri, yogun bakim sartlarindaki iyilesmelerle birlikte mortalite oranlari yiz
guldiricu sekilde dismis ve uzun dénem morbiditeler 6nem kazanmistir. Bu ¢alismada KKH olan ¢ocuklarin
gelisimlerinin degerlendiriimesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Hacettepe Universitesi ihsan Dogramaci Gocuk Hastanesi Gocuk Kardiyoloji Polikliniginde takip
edilmekte olan; 18-60 ay arasi KKH olup ndrogelisimsel ve genetik hastalik tanisi olmayan 18 ¢ocuk ve ayni yas
araligindaki 15 saglikli gocuk calismaya dahil edildi. Konjenital kalp hastaliklari opere olmus gocuklarda
siyanotik/asiyanotik; opere olmamis ¢ocuklarda ise antikonjestif tedavi gereksinimlerine gére hemodinamik olarak
onemli/énemsiz olarak siniflandirildi. Sosyodemografik veriler aileden elde edilerek gocuklarin gelisimleri kisisel-
sosyal, ince motor, kaba motor, problem ¢dzme ve iletisim alanlarinda Erken Gelisim Envanteri (EGE) kullanarak
degerlendirildi.

Sonuglar: Konjenital kalp hastaligi olan ¢ocuklarin yaslarinin median degeri 28.4 ay olup 11'i (%61.1)i erkek
cinsiyetteydi. Kontrol grubuyla KKH olan gocuklar arasinda yas ve cinsiyet agisindan anlamh farklilik yoktu
(p>0.05). Konjenital kalp hastaligi olan gocuklarin 10 ‘u (%56) opere olmus olup; bu gocuklarin sekizinin (%80) kalp
hastaligi asiyonotik olarak siniflandirildi. Opere olmamis gocuklarin yedisinin (%87.5) KKH ise hemodinamik olarak
onemli degildi. Konjenital kalp hastaligi olan ¢ocuklarin 15'inin (%83); saglikli cocuklarin ise 3'Uniin (%20) EGE’de
degderlendirilen gelisim alanlarinin en az birinde gecikmesi mevcuttu (p<0.05). Kisisel-sosyal, kaba motor, problem
¢6zme ve iletisim alanlarinda KKH olan ¢ocuklarda saglikli cocuklardan daha sik gecikme gérildigi saptanmig
olup (p<0.05); KKH olan cocuklarin 8'inde (%44.4) EGE'de 3 ve daha fazla alanda gecikme oldugu dikkat
cekmekteydi.

Tartigma: Konjenital kalp hastaligi tanisi olan gocuklarin takibinde multidisipliner bir yaklasim gerekmektedir. Bu

cocuklarin gelisimle ilgili sahip olduklari goklu risk faktérleri goz éninde bulundurulmali ve gelisim dederlendirmesi
bu gocuklarin izleminin mutlak bir bileseni haline getiriimelidir.
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SB132

Mevsimsel Alerjik Rinit Tanili Hastalarda COVID-19 Sikhg:

'Emine Aylin Yiimaz, 2Oner Ozdemir

'Sakarya Qniversitesi Egitim Aragtirma Hastanesi Gocuk Saglgi ve Hastaliklari Bolimdi
2Sakarya Universitesi Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Allerjisi Bélimdi

Giris ve Amag: Alerjik rinit hastaligi prevalansi Diinya genelinde %10-40 arasinda degiskenlik géstermektedir.
Hipertansiyon, diabet, malignite, bdbrek yetmezIigi, immin yetmezlik ve obezite gibi kronik hastaliklar Covid-19
hastaligi icin risk faktorii olarak kabul edilmektedir. Alerjik rinit, atopik dermatit gibi pediatrik popiilasyonda yaygin
gorilen alerjik hastaliklar Covid-19 hastaligi icin risk faktori olarak gérlimemektedir. Ancak bu konuda yeterli
calisma ve guncel veri yoktur.

Calismamizda aleriik rinit tanisi ile takipli hastalarda Covid-19 hastaligi sikli§i ve siddeti izerine retrospektif bir
arastirma yapmayi amacladik.

Gereg ve Yontem: Mart 2020 — Aralik 2021 tarihleri arasinda Cocuk Alerji ve immiinolojisi poliklinigine basvuran
ICD J.30.2 ve J30.4 kodlu alerjik rinit tanisi almig 12-18 yas arasi hastalar taranarak RT-PCR SARS-CoV-2 testi
pozitif saptananlar dahil edilmistir.

Bulgular: 1421 alerjik rinit tanisi ile takip edilen hastada 72 hastanin RT-PCR SARS-CoV-2 testi pozitif olarak
bildirilmistir. Bu durum alerjik rinit tanisi ile takipli hastalarda %5,06 oraninda SARS-CoV-2 pozitifligi anlamina
gelmektedir. Katilimeilarin % 51,3'i erkek (n:37), %48,7’i kadin (n:35) normal dagilim géstermektedir. Katilimcilarin
yas ortalamasi 15,13 olarak tespit edildi. Sikéyetlerin ortalama suresinin 6,35 giin oldugu tespit edilmistir. Ates
sikayetinin ortalama 38,20 C oldugu tespit edilmistir. %6,9 oranla (n:5) hastanede velveya gocuk acil serviste
desaturasyon nedeniyle takip edilen vaka tespit edilmistir. Sadece 1 vakada Oksirik sikayeti 6 haftadan uzun (5
ay) surdigu tespit edilmistir. Hastaligin alerjik rinit tanisi ile takipli hastalarimizda rekiirrens sikligi %5,5 (n:4) olarak
tespit edilmistir.

Sonug: COVID-19 piki gdzlenen aylarda Turkiye'de olgu insidans oranlari ortalamasi %6.57 bulunmusgtur.
Galismamizin sonucunda; alerjik rinit tanili hastalarin daha az siklikta (% 5,06) SARS-CoV-2 pozitifligi tespit
edilmistir. Alerjik rinitli popllasyonunda Covid-19 hastaligi sikligi, siddeti, siresi dikkate alindiginda Covid-19
hastaliina yakalanma ve hastaligin seyri agisindan bir risk teskil etmemektedir.

Tartisma: Alerjik rinitli hastalarinin havayollarinda Th2- aracili kronik enflamasyondan dolayr ACE-2 ekspresyonu

daha dusuktir. Bu sebeple Covid-19 hastaliginin gortiime sikligi ve siddetinin diger ko-morbid hastaliklara gore
daha az/ hafif oldugu dlstnulmektedir.
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SB136

Plevral Effuzyonla Bagvuran Hodgkin Lenfoma Tanili
Olgularimiz

'Fatma Aslan, 'Melek Erdem, "Betiil Berrin Sevinir, 2Hiilya Oztiirk Nazlioglu, 3Zeynep Yazici, Candan
Demir6z Abakay

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklart AD, Cocuk Onkoloji BD. BURSA
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji BD. BURSA

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji ABD, BURSA

4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi ABD, BURSA

Girig: Hodgkin Lenfoma cocukluk ¢agi kanserlerinin yaklasik %6'sini olusturur. Disiik sosyoekonomik dlizey ve
enfeksiyon ajanlarina erken ve yogun maruziyet riski artirir. Gocukluklarda 4 yasin altinda oldukga nadir gorallr ,
hastalik 10 yasin Ustlinde ve 50 li yaslarda en sik gorilir.Plevral efizyon Hodgkin Lenfomali hastalarin %7-30
‘unda saptanmaktadir ve kot prognostik faktor oldugu disuntlmektedir.Amag: Bu ¢alismada Hodgkin Lenfoma
tanisi alan ve tanida plevral eflizyon saptanan hastalarin demografik 6zelliklerinin ve plevral eflizyonun tedavi yaniti
ile iliskisinin aragtirimas! hedeflenmistir. Metod: 2019-2021 yillari arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Onkoloji Bélimi'nde Hodgkin Lenfoma tanisi alan 20 hasta retrospektif olarak degerlendirilmistir.

Sonug: Calismaya alinan hastalarin 11'i erkek (%55) , 9'u kiz (%45) saptandi. Hastalarin ortanca yasi 131 ay
(min:45ay — max: 207 ) saptandi. Hastalarin en sik basvuru sikayetinin boyunda sislik oldugu (%75) 2. siklikla
solunum sikintisi(%15) oldugu gérlldl. En sik primer tutulum bdlgesi servikal lenf nodlari (%70) idi. Hastalarin
¢ogunda patolojik alt grup nodiiler sklerozan tip (%70 ) idi. Hastalarin tani aninda %10'u evre 1, %55'i evre 2, %5'i
evre 3, %30'u evre 4 idi.Tani aninda plevral eflizyon hastalarin dérdinde (% 20) saptand . Plevral eftizyonu olan
hastalarin ortalama yasi 182 ay , eflizyonu olmayanlarin ise 115 ay saptandl, plevral efiizyonu olan hastalarin yasi
anlamli olarak daha biyikti (p:0,015). Plevral efiizyonu olan olgularda cinsiyet arasinda anlamli fark
yoktu(p:1).Plevral sivi miktari hastalarda >7 cm (7,5-13 cm) idi ve mediastinel kitle boyutu>3 cm idi (3-20 cm).
Hastalarin hepsine torasentez yapildi .Hastalarin dglinde plevral sivi eksiida 6zelliginde olup sitolojisi benign
karakterliydi, bir hastada ise ildéz vasifli sivi saptanmis olup sitolojisinde malign tutulum mevcuttu.Plevral eflizyonu
olmayan olgularda 3 kir sonrasi tam remisyon yada kitlelerde belirgin regresyon saptanirken , plevral eflizyonu
olan olgularda literatirle uyumlu olarak 2 hastada tedavi yanitinin daha ge¢ oldugu ve 1 hastada tedaviye yanitsiziik
oldugu, 1 hastada tedavi kesiminden 3 ay sonra relaps oldugu gérdld.

Tartisma: Hodgkin lenfomada plevral efflizyonla bagvuru nadir gorilmekle birlikte bizim calismamizda %20
saptand!. Literatirle uyumlu olarak tanida plevral sivi varliginda ; tani yaginin daha buytk,tedavi yanitinin daha
geg yada yanitsiz oldugu gértildu. Bu nedenle plevral sivi ile bagvuran olgularda ayirici tanilar
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SB137

Cocuk Acil ve Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine Gogiis Agrisi ile
Basvuran Cocuklarin Etiyolojik Agidan Degerlendirilmesi

1Abdiisselam Geng, 'Hasan Tiirkmen, '"Tugberk Akga, 'Fahrettin Uysal, "0zlem Mehtap Bostan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari AD, Cocuk Kardiyoloji BD, Bursa

Giris ve Amag: Gogus adnsi cocuklarda sik gorllen bir yakinma olup, hastada ve ailesinde ciddi endise
olusturabilmektedir. Eriskinlerin aksine kardiyak kokenli g6gis agrisi oldukga nadirdir, ancak ¢ocuk kardiyoloji
poliklinik bagvurulari ve konstiltasyonlarinin dnemli bir kismini teskil eder. Bu ¢alismada g6gUs agrisiyla bagvuran
cocuk hastalarin etiyolojik olarak degerlendirilmesi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Cocuk acil ve gocuk kardiyoloji polikliniklerine 2021 yilinda gogUs agrisi yakinmasiyla yapilan
1272 bagvuru degderlendirildi. Gocuk kardiyolojinin takibinde olan hastalar ¢alismadan ¢ikarildi. Toplam 683
basvuru calismaya dahil edildi. Hastalarin demografik verileri, gogus agrilarinin dzellikleri, eslik eden semptomlari,
0zgec¢misleri, soygecmisleri, fizik muayene ve tetkikleri ile son tanilari retrospektif olarak degerlendirildi.

Sonug: Calismaya dahil edilen 666 hasta, toplam 683 kez gogus agrisi yakinmasiyla bagvurmustu. Hastalarin
%50,5'i erkek (n=336), %49,5'i kiz (n=330) olup, ortalama bagvuru yasi 12,6+3,5 (3-18) yildi. Bagvurularin %38,2’si
(n=261) acil servise, %61,8'i (n=422) gocuk kardiyoloji poliklinigine yapilmis olup, hastalarin %72,9'u gocuk
kardiyoloji bélimii tarafindan veya bu bélime konsiilte edilerek degerlendirilmisti. 257 hastanin (%37,6) akut
baslangicli yakinmalari (<1 hafta) mevcuttu. Gogus adrisi 104 hastada (%15,2) baski seklinde, 74 hastada (%10,8)
efor ile iligkiliydi. Hastalarin 151'ine garpinti (%22,1), 12'sine senkop (%1,8) eslik etmekteydi. Hastalarin 6zgeg¢misi
incelendiginde 28'inde sporculuk, 26'sinda FMF, 22'sinde astim ve 20’sinde Covid-19 gegirme 6yklsi mevcuttu.
91 hastanin soygegmisinde ani 6lim, erken yasta gegirilen miyokard enfarktiisu, aritmi veya konjenital kalp hastaligi
mevcuttu. Hastalarin %85,9'unun fizik muayenesi normaldi, Gflirim ve Ust solunum yolu enfeksiyonu bulgulari en
sik rastlanan anormalliklerdi. Bagvurularin %96,9'u elektrokardiyogramla, %58,4'li ekokardiyografiyle, %14,5'i ritim
Holterle, %8,5'i efor testiyle, %37,2'U troponin-l dizeyiyle degerlendirimisti. G6gus adrisi etiyolojileri
incelendiginde, 44 hastada (%6,4) kardiyak sebep saptanmis, bunlarin 17’si akut miyokardit ve perikardit, 16'sI
carpinti atag olarak degerlendirilmisti. Nonkardiyak gégus agrisi olarak degerlendirilen hastalarin 497'sine (%72,8)
spesifik bir tani konamamis olup, tani konulanlar iginde en sik miskuloskeletal agri (%10,2), psikojenik kokenli agri
(%3,7), gastrodzofageal reflli (%3,1), akciger problemleri (%1,9) ve FMF atak (%0,6) gelmekteydi.

Tartigma: Go6gus agrisi, gocuk yas grubunda sik gortimekte olup, gocuk acil ve poliklinik bagvurularinin 6nemli bir
kismini teskil etmekle birlikte godunlukla iyi huylu ve nadiren kardiyak kokenlidir. Ayrintili bir anamnezi takiben
yapilacak iyi bir fizik muayene ve elektrokardiyogram incelemesiyle g6gus agrisinin kardiyak ve nonkardiyak
nedenlerinin ayirt edilmesi cogunlukla mimkindr.
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SB140

Cocuklarda Gastrointestinal Sistem Kanamasi Nedeniyle
Yapilan Endoskopilerin Retrospektif Degerlendirilmesi

1Asli Nur Oren Leblebici, 'Erkan Akkus, "Ahsen Dénmez Tiirkmen, 'Omer Faruk Beser, 'Aliye Fiigen Gullu
Cokugras

'istanbul Universitesi-Cerrahpaga, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme
Bilim Dali

Giris ve Amag: Cocuklarda gastrointestinal sistem (GIS) kanamalari; agizdan anuse kadar gastrointestinal
sistemin herhangi bir kisminda meydana gelebilir. Etiyolojide hayati tehdit edici varis kanamasi olabilecegi gibi ciddi
kayiplara neden olmayacak anal fissur de olabilir. Mortalite riski, etiyoloji ve hastanin bagvurdugu merkezin deneyim
ve olanaklari dogrultusunda degismektedir. Son yillarda tani ve tedavi yaklagimlarindaki gelismelerle mortalite
orani 6nemli diizeyde azalmistir. Bu ¢alismada klinik olarak anlamli iist ve alt GIS kanamalarinin retrospekif olarak
taranmasi ve degerlendirimesi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Calismaya 2021 yilinda istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dalr'na basvuran alt ve (st GIS kanamasi tanisi alan 0-18 yas
araligindaki 20 gocuk hasta alindi. Hastalarin yas, cinsiyet, gelis yakinmalari, aldiklar tanilar, tedavi yontemleri,
6zofagogastroduodenoskopi ve kolonoskopi bulgulari incelendi.

Sonug: 2021 yilinda merkezimizde endoskopi yapilan 420 hastanin 20’si (%4.8) GIS kanama nedeniyle tetkik
edildi. Hastalarin 8 (%40) kiz ve 12'si (%60) erkekti. 3 (%15) hasta tst GIS kanamasi, 15 (%75) hasta alt GIS
kanama ve 2 (%10) hasta alt ve (ist GiS kanama idi. Hastalar endoskopik veya cerrahi girigim gereksinimi olmadan
medikal tedavi ile taburcu edildi.

Tartisma: Cocukluk déneminde GIS kanamalar dnemli bir problemdir. GiS kanamalar acil tani ve tedavi gerektiren
ciddi durumlardan basit medikal tedavi ile yonetilebilen hastaliklara kadar genis bir yelpazede bulunmaktadir. GIS
kanamal hastalarda kanamanin siddetinin ve etiyolojik nedenlerin belirlenmesi hastanin takip ve tedavi sirecinde
onemlidir.
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SB142

Terapotik Hipotermi Uygulanan Hipoksik iskemik Ensefalopatili
Yenidoganlarda Isitme Bozuklugu Sikhgi ve Risk Faktorleri:
Tek Merkez Deneyimi

Nuran Ustiin

'istanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, [stanbul

GIRIS ve AMAG: Terapdtik hipotermi, orta-agir hipoksik iskemik ensefalopati (HIE) li bebeklerde standart bir tedavi
metodudur. HIE nedeniyle hipotermi alan yenidoganlarin bir kisminda ¢esitli derecelerde isitme kaybi gelistigi
gosterilmistir. isitme kaybi gelisme riski yiksek olan bebekleri belilemek, bu tiir isitsel komplikasyonlara erken
mUdahale igin esastir. Bu galismada hipotermi almis HIE'li bebeklerde isitme bozuklugu sikhigi ve risk faktorlerini
belirlemek amaclanmistir.

GEREG ve YONTEM: Ocak 2016-Haziran 2021 yillari arasinda HIE tanisi ile hipotermi uygulanmis 71 olgunun
yenidogan yogun bakim ve takip verileri retrospektif olarak topland. isitme taramasindan énce dlen 5 hasta ve
isitme taramas! verileri eksik olan 7 hasta galisma disi birakildi. isitme taramasi sonuglarina ulasilabilen 59 olgunun
demografik ve klinik 6zellikleri ile birlikte laboratuvar dederleri analiz edildi.

SONUGLAR: Calismaya alinan 59 (33 erkek, 26 kiz) olgunun ortalama gebelik yasi 38.7+1.6 hafta idi.
Olgularimizin 7’sinde (% 11.9) isitme bozuklugu tespit edildi. isitme bozuklugu olan bebeklerin kordon kani baz
acigi seviyeleri anlaml olarak daha distk (-19.07 £ 6.51’e karsl -14.91+£4.52, p = 0.034), yatis sirasindaki laktat
duzeyleri anlamli olarak daha ylksek idi (14.54+5.49'a karsl 9.45+4.71 mmol/L, p = 0.011). Hipoglisemi (
<47mg/dL) isitme bozuklugu olan bebeklerde daha yliksek olmakla birlikte fark anlamli degildi (%42’ye karsi %13.5,
p = 0.052).

TARTISMA ve SONUG: isitme bozuklugu terapétik hipotermi ile tedavi edilen orta-agir HIE gecirmis bebeklerde
sik gérilen bir durumdur. Laktat ve baz agig fazlaligi gibi parametreler, isitme bozuklugu gelistirme riski ylksek
olan HIE'li bebeklerin belilenmesinde prognostic bir rol oynayabilir. Bu populasyonda isitme kaybi igin risk
faktorlerini tam olarak belirlemek icin daha buy(ik calismalara ihtiyag vardir.
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SB144

Gebelik Haftasi 32 Hafta ve Altinda Olan Prematiire
Yenidoganlarda Hemodinamik Anlamli PDA ile 25-
Hidroksivitamin D Diizeyleri Arasindaki iligkinin
Degerlendirilmesi

'Erbu Yarci, 2Emre Baldan

'Dértcelik Cocuk Hastanesi, Yenidogan Yogun Bakim Servisi, Bursa
2Dértcelik Cocuk Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Bélimdi, Bursa

Amag: Prematirite iliskili morbiditeler ile neonatal vitamin D dlizeyleri arasindaki iliskiyi degerlendiren ¢ok sayida
calisma bulunmaktadir. Bu ¢calismanin amaci, gebelik yasi <32 hafta olan prematiire bebeklerde 25-hidroksivitamin
D (25-OHD) dizeyinin hemodinamik anlamli patent duktus arteriosus (hsPDA) gelisimine etkisini
degerlendirmektir.Gere¢ ve Yontemler: Calisma grubunu gestasyon yasi <32 hafta olan ve ekokardiyografik
degderlendirme ile hsPDA saptanan yenidoganlar olustururken, yenidogan yogun bakim unitesinde yatan, <32
gebelik haftasi olan ve klinik veya ekokardiyografik olarak hsPDA olmayan yenidodanlar kontrol grubunu
olusturmakta idi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 122 premature yenidoganin, 97s'inde (%79.5) hsPDA (galisma grubu) varken,
25'inde (%52.5) klinik veya ekokardiyografik olarak hsPDA saptanmadi (kontrol grubu). Galisma grubunun gebelik
haftasi, dogum agirhdi, 1. ve 5. dakika Apgar skorlari kontrol grubuna gére daha dustk saptandi. Respiratuar
distres sendromu, bronkopulmoner displazi ve 6llim oranlari galisma grubunda kontrol grubuna gére anlamli sekilde
yuksek saptandi (sirasi ile; p=0.0001, p=0.01 ve p=0.027,). Ancak, erken baslangicli sepsis, intrakranial kanama,
nekrotizan enterokolit ve prematiire retinopatisi agisindan gruplar arasinda farklilik saptanmadi. Calisma grubunun
ortanca 25-OHD seviyeleri, kontrol grubunun ortanca 25-OHD seviyelerinden anlamli derecede dusukti (10.2
ng/ml'ye karsin 15.4 ng/ml; p=0.0001). Galisma grubunda kontrol grubuna kiyasla istatistiksel olarak anlamli daha
yuksek oranda dusuk D vitamini duzeyleri (25-OHD dlzeyi

Non-hsPDA hsPDA

Degiskenker n=97 n=25 p
Anne yas, yil 29 (15-44) 30 (18-37) 0,52
Gebelik yasl, hafta 31 (26-32) 30 (24-32) 0,0001
Dogum agirhig, gr 1505 + 343 1272 + 272 0,002
Antenatal steroid, n (%) 38 (39) 10 (40) 0,94
Gogul gebelik, n (%) 22 (23) 6 (24) 0,89
Dogum sekli, CS n (%) 85 (88) 23(92) 0,54
Cinsiyet, Erkek n(%) 43 (44) 17 (68) 0,035
Apgar 1. Dakika 8 (4-10) 5 (5-8) 0,0001

5. Dakika 9 (6-10) 8 (7-9) 0,0001
Vitamin D grup, n(%)

Yetmezlik 5 (6) 5(20)
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Diisiik 46 (47) 17 (68) 0,001
Normal 46 (47) 3(12)

Vitamin D grup, n(%)

Diisiik 51 (53) 22 (88) 0,001

Normal 46 (47) 3(12)
Anne hastalik varligi, n(%) 53 (54) 14 (56) 0,9
SGA 27 (28) 5(20) 0,43
TPN siire, giin 22 (6-103) 37 (2-105) 0,008
Invaziv MV siire, giin 0(0-42) 8 (0-37) 0,0001
Non-invaziv MV siire, giin 1(0-34) 4 (0-45) 0,007
Oksijen tedavisi siire, giin 2(0-33) 10 (0-40) 0,0001
Taburcu kilo, gr 2320 (1400-3570) 2500 (1200-4220) 0,75
Yatis siire, giin 36 (11-115) 60 (2-280) 0,002
RDS, n (%) 34 (35) 22 (88) 0,000
Erken neonatal sepsis, n (%) 11 (1) 6 (24) 0,1
Nekrotizan enterokolit, n (%) 19 (20) 7 (28) 0,36
Intrakranial kanama, n (%) 25 (26) 9 (36) 0,3
Prematiir retinopatisi, n (%) 20 (21) 8 (32) 0,22
Bronkopulmoner displazi, n (%) 0(0) 4 (16) 0,001
Oliim, n (%) 1(1) 3(12) 0,027
25-hidroksivitamin D (ng/ml) 15,4 (4,4-47,3) 10,2 (4,2 - 38) 0,003

Tablo 1. Calisma ve Kontrol Gruplarinin Maternal-Neonatal ve Klinik Ozelliklerinin Karsilastirimasi
P < 0.05 istatistiksel olarak anlamli

<15 ng/ml) gbzlendi (51/97, %53'e kargin 22/25, %88; p=0.001).

Sonug: Prematiire ve term yenidoganlar icin belirlenmis bir optimal 25-OHD seviyesi yoktur. Bu galisma hsPDA ile
25-OHD duzeyleri arasindaki iliskiyi degerlendiren ilk ¢alismadir. HsPDA ile 25-OHD duzeyleri arasindaki iligkiyi
degerlendiren yeni ve daha fazla hasta iceren galismalar ile daha kesin sonuglara ulagilabilir.
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SB151

COVID- 19 Pandemi Déneminde Alerjik Rinit Tanili Gocuklarda
Hastalik Siddetini Etkileyen Faktorlerin Degerlendirilmesi

'Nursen Cigerci Giinaydin, ?Ceren Tang

'"Narmik Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Alerji ve immiinoloj
Tekirdag, TUrkixe
2Namik Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Tekirdag, Trkiye

Giris ve Amag: Alerjik Rinit (AR) cocukluk ¢aginda siklikla gorilen alerjik hastaliklardan olup; burun akintisi, burun
kasintis hapsirik, burun tikanikligr gibi semptomlar gorilmektedir. Bu calismanin amaci alerjik rinit tanili gocuklarda
COVID-19 pandemi doneminde hastalik siddeti lizerine etki eden faktdrlerin degerlendiriimesidir.

Gereg ve Yontem: Bu ¢alismada, gocuk alerji polikliniginde AR tanist ile takip edilen 7-15 yas arasi 90 hasta ¢ocuk
alerji polikliniginde degerlendirildi; alerjik rinit siddeti, diizenli takibe gelip gelmemeleri, klinik, laboratuvar ve
demografik 6zelliklerine gore hastalik siddetini etkileyen faktorler arastirildi. Alerjik rinit siddeti Vizliel Analog Skor
ile degerlendirildi.

Sonug: Calismada degerlendirilen hastalarin yas ortalamasi 9,1+2,2(7-15) yil idi. Hastalarin %58,9(n=53)'u erkek,
%41,1(n=37) kiz idi. Hastalarin %40(n=36)'sI AR; %60(n=54)' AR+ Astim tanili idi. Eslik eden bagska hastalik
varligi %14,6(n=13) idi. Evde sigara maruziyeti %45,6(n=41), ev i¢i hayvan varligi %33,3(n=30) siklikta idi. Ailede
atopi Oykusu %48,8(n=42) mevcuttu. Hastalarin %76,7(n=69)'unda en az bir aeroallerjen ile duyarlilik mevcut olu
en sik alerjen %62,2 ev akarlariydi. Pandemi sirecinde %32,2(n=29) hasta takibe gelmis, %67,8(n=61) hasta ise
takibe gelmemisti. Alerjik rinitli hastalarin semptomlari %79,8(n=67) hastada intermitant, %20,2(n=23) hastada ise
persistan idi. Vizliel Analog Skoru ile degerlendirilen hastalik siddeti %60(n=54) hafif, %40(n=30) orta/agir idi.
Laboratuvar parametrelerinde WBC: 6601+2022(3320-13470)/mm3, PNL:3505+1461(1400-10600)/mm3,
lenfosit:2287+575(1190-4080)/mm3, eozinofil:269+208(30-1040)/mm3, % eozinofil: 4058+2612(600-13400),
median Total IgE:181 (5-2500) IU/I.Alerjik Rinit siddetine gore hafif siddetteki vakalarin %40,7(n=22)'si pandemi
strecinde duzenli takibe geliyor, %59,3(n=32) si ise takibe gelmiyorken; orta/agir siddette AR'li olgularin
%19,4(n=7)'si pandemi surecinde takibe gelmis, %80,6(n=29)'u takibe gelmemis olup bu fark anlamliydi (p=0.03).
AR siddeti ile cinsiyet, alerjen duyarlilik varligi, baska hastalik varligi, pasif sigara maruziyeti, evcil hayvan varligi,
aile dykusu, laboratuvar bulgulari arasinda ise iligki saptanmadi (p>0.05).Tartisma: Bu galismada alerjik rinit tanili
cocuklarda COVID-19 pandemisinde diizenli takibe gelmeyen hastalarda orta/agir siddette alerjik rinit sikhigr,
dlzenli takibe gelen hastalara gére daha yiiksekti. Bu galismanin sonucu, alerjik rinitte hastalik siddeti tzerine
duzenli hasta takibinin onemli oldugunu gostermektedir.

228



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

POSTER BILDIRILER



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB3

Sik Goriilen Bir Genetik Ataksi Nedeni Olarak:
Friedreich Ataksi

'Biisranur Tirtir Yilmaz, 2Ridvan Avci

Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, Istanbul
2Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakdiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Nérolojisi
Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: Friedreich ataksisi (FA), herediter ataksinin en sik sebebi olup otozomal resesif kalitim gdsteren
ndrodejeneratif bir hastaliktir. Hastaliga anormal sayida tekrar eden GAA kodon artisinin yol agti§i frataksin
(FXN) genindeki fonksiyon bozuklugu neden olmaktadir. Baglica klinik tablo nérolojik disfonksiyon,
kardiyomiyopati ve diabetes mellitustan olusmaktadir. Burada erken tani konulmus olmasina ragmen
takiplerine devam etmeyen bir olgu sunulmustur.

OLGU: 16 yasinda kiz hasta, 5 yil 6nce giderek artan ve sebepsiz meydana gelen sik diismeleri olmas
Uzerine dig merkeze basvurmus. Ozgecmisinde &zellik olmayan hastanin soy gegmisinde kuzeninin
Friedreich ataksisi tanisi ile takip edildigi 6grenilmis. Genetik inceleme ile Friedreich ataksisi tanisi konulan
hasta sonraki takip ve tedavilerine devam etmemis. Sikayetlerinin devaam etmesi Uzerine tarafimiza
basvuran hastanin 20017 yilinda yapilan genetik incelemede FXN geninde 200ln {zerinde GAA tekrari
oldugu ve anne ile baba arasinda 2.derece akraba evliligi oldugu 6grenildi.

Fizik muayenede boy: 159 cm (-0.69 SDS), kilo: 62 kg (0.6 SDS), genel durumu iyi, oryante koopere, mental
gelisimi normal idi.Derin tendon refleksleri hipoaktifti, ataksik yirdylst mevcuttu ve tandem yirlyist
bozuktu. Serebeller muayenede dismetri ve disdiadikokinezi mevcuttu ve romberg testi pozitifti. Hafif
derecede skolyoz mevcuttu. Konusma, gérme, isitme ve kardiyak muayeneleri normal olarak degerlendirildi.

Tam Kan Sayimi, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri normaldi. E vitamini dlizeyi normal sinirlarda tespit
edildi. Ekokardiyografisi (EKO) normaldi.

Kraniyal magnetik rezonans goriintilemede herhangi bir patolojik bulgu yoktu. Spinal magnetik rezonans
gériintllemede en belirgin yerinde dorsal seviyede spinal kord AP ¢api 3 mm élgtilmis olup kalibrasyonu
ince olarak izlendi.

Elektromiyografide (EMG) yaygin duyusal ndronal veya aksonal hasara sebep olan polinéropati mevcuttu.
Klinik bulgulari Friedreich ataksisi (FA) uyumlu olan ve genetik inceleme ile tanisi kesinlesen hastaya
idebenon tedavisi baglanip hasta takibe alindi.

SONUC VE TARTISMA: Friedreich ataksisi (FA) progresif seyreden ve birgok sistemi etkileyen bir hastaliktir.

Tani sonrasi aile bireyleri taranmalidir. Biz bu olguda FA hastalarinin multisistemik bir yaklagim gerektirdigi
ve yavas progresyon gosteren hastaliklarda aile farkindaliginin 6nemini vurgulamak istedik.
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PB6

Posttravmatik Serebellar Enfarkt: Olgu Sunumu.

ZMiijgan Arslan, 3Veysel Atilla Ayyildiz, "Merveqiil Efe, 'Kiibra Boztepe

'Stileyman Demirel Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dall, Isparta.
2Suleyman Demirel Universitesi Tip Fakiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Gocuk Nérolojisi, Isparta.
3Sileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dall,Isparta.

Giris: Mindr kafa travmasi, gocukluk ¢caginda sik gorulen, genellikle ciddi komplikasyonlara sebep olmayan,
ancak nadiren vaskiiler komplikasyonlara sebep olan bir saglik sorunudur. iskemik enfarkt, cocuklarda kafa
travmasi sonrasinda nadir gdriilen, fokal nérolojik bulgularla presente olan bir komplikasyondur. Vaskuler
kompresyon, vaskliler hasar, sistemik hiporperflizyon, embolizasyon gibi farkli mekanizmalar sebep olarak
gosterilmistir. Kafa travma sonrasinda serebellar enfarkt gelisen bir hastamizi sunmak istedik.

Olgu: 22 aylik erkek hasta, travma sonrasinda gelisen biling degisikligi ve kusma yakinmasi ile Acil Servis'e
getirildi. Yataginda oynarken bagini duvara garpmis, kisa bir slre sonra kusmalari baglamis, tepkileri
azalmigti. Oz ve soy ge¢misinde ozellik yoktu. Fizik muayenede, uykuya meyili vardi, Glaskow Koma
olgegine gore degerlendirildiginde puani 12 idi. Desteksiz oturmada gugllk, dismetri, koordinasyon
bozuklugu ve ataksisi vardi. Diger sistem muayenelerinde 6zellik yoktu. Bakilan laboratuvar degerlerinde
patoloji saptanmadi. Koagulasyon parametreleri ve tromboz tetkikleri normaldi. Kardiyak degerlendirmede
oOzellik yoktu. Kraniyal manyetik rezonans gérintilemede (MRG) sa§ serebellar hemisferde ve serebellar
vermis sa§ yarisinda akut iskemik enfarkt ile uyumlu diffizyon kisitlanmasi goérildi (Resim1). MR
anjiografide, sag vertebral arterin kraniyum giris dlizeyi 6ncesinde gériintilenemedigi gorlldu. Hasta fizik
tedavi programina alindi. Konservatif takip ve tedavi sonrasinda 7. ginde taburcu edilirken nérolojik
muayenesi normaldi.

Sonu¢ ve Tartigma: Min6r kafa travmalarindan sonra gelisebilen bir komplikasyon olan enfarktin
farkindaligini arttirmak ve nadir gérilen bu durumun ayirici tanida hatirlanmasi gerektigini vurgulamak
istedik.Anahtar kelimeler: Mindr kafa travmasi, enfarkt, iskemik, pediatrik.
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infuenza A Enfeksiyonu ile iligkili Miyozit Olgular.

2Miijgan Arslan, "Merveqiil Efe, 'Riiveyda Karatas

'Stileyman Demirel Qniversitesi Tip Fakiiltesi,Pediatri Anabilim Dall,Isparta.
2Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Cocuk Nérolojisi, Isparta.

Giris: Cocukluk caginin bening akut miyoziti, influenza virlisti enfeksiyonu sonrasinda gértlen, nadir, solunum yolu
digi komplikasyonlarindandir. inluenza A H3 alt tipi enfeksiyonu sonrasinda miyozit tanisi alan iki hastamizi sunmak
istedik.Olgu 1: 6 yasinda erkek hasta, yiiriiyememe yakinmasi ile poliklinige getirildi. Oz ve soy gecmisinde 6zellik
yoktu. iki hafta énce iist solunum yolu enfeksiyonu gegirme dykisti vardi. Fizik muayenede; her iki alt ekstremitede,
Ozellikle gastrokinemius kasinda, hassasiyeti vardi; yirimeyi reddediyordu, derin dendon reflkeksleri aliniyordu,
duyu muayenesi ve kas gicl normaldi. Diger sistem muayenelerinde Ozellik yoktu. Bakilan laboratuvar
degerlerinde; kreatin fosfokinaz: 3181 U/L, aspartat aminotransferaz: 123 U/l satandi, diger tetkiklerde patoloji
yoktu. Solunum yolu viral panelinde, influenza A H3 tipi pozitif saptandi. Hidrasyon ve adri tedavisi sonrasinda
hastanin yakinmasi ti¢ giinde geriledi.

Olgu 2: 5 yaginda erkek hasta, yiirimede zorluk yakinmasi ile poliklinige getirildi. Oz ve soy gegmisinde ézellik
yoktu. Bir hafta dnce (ist solunum yolu enfeksiyonu gegirme 6ykiisii vardi. Fizik muayenede; her iki gastrokinemius
kasinda hassasiyeti vardi, destekle yrlyordu, derin dendon reflkeksleri alindi, duyu muayenesi ve kas gucl
normaldi. Laboratuvar degerlerinde; kreatin fosfokinaz: 2449 U/L, aspartat aminotransferaz: 103 U/, Iokosit sayis:
3700 (%52 lenfosit) satandi, diger tetkiklerde patoloji yoktu. Solunum yolu viral panelinde, influenza A H3 tipi
pozitifti. Hidrasyon ve adri tedavisi sonrasinda hastanin yakinmasi iki gtinde geriledi.

Sonug ve Tartigma: Gocukluk ¢aginin benign akut miyoziti, baglangi¢ bulgularinin ani ve hizli olmasi sebebi ile
ailelerde endise yaratsa da, kendini sinirlayan, iyi prognozlu bir durumdur. Yirime zorlugu yakinmasi olan
hastalarin ayirici tanisinda hatirlanmali, ayrintili muayene ve basit tetkiklerle tani konularak gereksiz incelemeler
engellenmelidir.
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Akut Sinuzite Bagh Gelisen Nazal Septal Apse: Olgu Sunumu

'Beste Devril, 2Taylan Celik, "Nazan Kaymaz

'Canakkale Onsekiz Mart Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ganakkale
2Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali, Canakkale

GIRIS: Fasiyal seliilit olarak presente olan nazal septal apse, travma dykiisii olmayan cocuklarda oldukga az
rastlanir bir durumdur. Yaygin antibiyotik kullaniminin sinuzite bagli gelisen komplikasyonlari énlemesi nedeniyle
gUnumiizde sinuzite bagli nazal septal apse (izerine literatiir gok azdir (1). Klinigimizde sol maksiller sinuzite bagli
gelisen nazal septal apse ile takip ettigimiz 7 yagindaki kiz hasta sunulmustur.

OLGU: Daha énce bilinen saglik sorunu olmayan 7 yasindaki kiz hasta, bagvurusundan bir hafta énce sol gézde
agn, sislik sikayeti ile dis merkezde muayene olmus, amoksisilin-klavunat 60 mg/kg/giin tedavisi baslanmis.
Antibiyotigi diizenli kullanan hastanin bu sirada sol nazal kavite Uzerinde 1sI artisI, kizariklik, ddem, hassasiyet
sikayetleri baglayan hasta tarafimiza bagvurdu. Gekilen kontrastli Paranazal BT incelemesi “Paranazal sinuslerde
yer yer aerasyon iceren yumusak doku opasifikasyonlari dikkati cekmis olup solda maksiler sinus ve etmoid hava
hiicrelerinde, sol taraf nazal kaviteyi de dolduran, gevresel kontrastianma gdsteren, santrali kistik-nekrotik
karakterde yumusak doku lezyonlari izlenmistir. Apse komplikasyonu ile uyumlu g6zlenmistir. Tanimli gortnimler
nazolakrimal duktus ve sol taraf nazal bdlge cilt-ciltalti dokuya dogru uzanim gdstermektedir.” olarak raporlanan
hastaya akut sinuzite bagli nazal septal abse tanisi ile klindamisin ve sefotaksim antibiyoterapisi baglandi. Bagvuru
tetkiklerinde BK:12.390/mm?, AGS:9.530/mm?, CRP:1,9 mg/dl, Prokalsitonin:0,042 ng/mL, Sedimantasyon:80
mm/saat olarak sonuglandi. Kulak Burun Bogaz'a konsulte edilen hastaya endoskopik sinus cerrahisi yapildi, apse
icerigi drene edildi. Apse kdlturi génderildi, anerob gram pozitif zincirli kok tiremesi gozlendi (tur tayini yapilamadi),
antibiyogram yapilamadi. immiin yetmezlik agisindan alinan tetkiklerinde 6zellik saptanmadi. Takiplerinde Klinik
bulgulari gerileyen hastanin intravenéz tedavisi 2 haftaya tamamlandi, 90 mg/kg/guin oral amoksisilin-klavulonik
asit ile 4 hafta devam edilmesi planlanarak taburcu edildi. Takiplerinde 6zellik saptanmadi.

SONUG VE TARTISMA: Tedavi ediimemis bakteriyel rinosinuzit gézlenen ¢ocuklar ciddi komplikasyonlarin
gérllmesi agisindan risk altindadir. Hastaneye basvuru nedeni komplikasyonlar olabilir. Akut bakteriyel rinosinuzitin
komplikasyon orani tam olarak bilinmemekle birlikte rinosinuzit nedeniyle hastaneye yatan olgularin %5 kadarinda
komplikasyon gelistigi dustintimektedir (2). Komplikasyonlar orbital veya intrakraniyal uzanima bagl gelisebilir.
Orbital ve intrakraniyal komplikasyonlara spesifik klinik durumlar Tablo’da gdsterilmistir (3). Olgumuzda izlenen
nazal septal apse ise oldukca nadir gorilen bir komplikasyon olup literatlre katkisi olabilecegini diisiniyoruz.

233



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Tablo. Bakteriyel rinosinuzit komplikasyonu olarak gelisebilecek orbital
ve intrakraniyal klinik durumlar

* Preseptal sellilit Frontal kemik ile iliskili osteomyelit

Orbital seldlit Epidural apse

Orbital subperiostal apse * Subdural apse

Septik kavernoz sinlis trombozu |+ Beyin apsesi

Menenjit
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Konjenital Miyotoni Olgusu.

2Miijgan Arslan, Halil Ozbas, 'Yasin Yilmazer, 'Riiveyda Karatas, 'Kiibra Boztepe

'Stileyman Demirel Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dall, Isparta.
2Suleyman Demirel Universitesi Tip Fakdiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Gocuk Nérolojisi, Isparta.
3Sileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik Anabilim Dall, Isparta.

Girig: Konjenital miyotoni, kontraksiyon sonrasi kaslarin gevsemesinde guglik ile karakterize, iskelet kasinin nadir,
kalitsal bir hastaligidir. Kanalopati olarak da tanimlanir. Klor kanalini kodlayan CLCN1 geni mutasyonu sonucunda,
kaslarda klor iletkenligi azalir ve anormal aksiyon potansiyeli olusmasina neden olur. Tedavide meksiletin, fenitoin,
asetozolamid ve karbamezepin gibi sodyum kanalini bloke eden ilaglar kullanilir. Miyotoninin klinik gorinimu
oldukga degiskendir. Konjenital miyotoni tanisi alan hastamizi sunmak istedik.

Olgu: 17 yasinda kiz hasta, yiriime glcligl, bacaklarda kasilma, hareketlerde yavaslama, cabuk yoruima
sikayetiyle bagvurdu. Bu yakinmalarin, iki yildir, giderek siklasan ataklar seklinde var oldugu 6grenildi. Bir hareketin
ilk kontraksiyonu normal iken, ikinci kontraksiyonda gliciin aniden azaldigi ve hareket surddrdldlkge, gligsuzlugun
giderek diizeldigi ve normale déndiguni ifade edildi. Oz ve soy ge¢misinde 6zellik yoktu. Anne ve baba arasinda
akraballk ve ailede benzer yakinmasi olan birey yoktu. Fizik muayenesinde; kas gucl Ust ve alt ekstremite
proksimalinde 4/5, diger kas gruplarinda tamdi, derin tendon refleksleri alindi. Taban derisi refleksi bilateral fleksor
bulundu, perkiisyon miyotonisi yoktu. Hastanin sikica yumruk yapmasi soylendiginde gevsemekte guglik cektigi,
birka¢ kez tekrarlayinca gevsedigi gézlendi. Oturur pozisyondan ayada kalkarken zorlaniyor, hareketin baginda
yavas oluyor, fakat ylrimeye basladiktan sonra hareketler kolaylasiyordu. Laboratuvar incelemelerinde;
hemogram, iyonlar, karaciger fonksiyon testleri, kreatin fosfokinaz degeri, tiroid fonksiyon testleri normal saptandi.
iGne elektromiyografide miyotonik desarjlar gériildii. Hastamiz; éyki, klinik ve elektrofizyolojik bulgular ile miyotoni
konjenita tanisi aldi. CLCN-1 gen analizinde patojenik mutasyon saptandi. Hastaya karbamezepin 10 mg/kg/giin
tedavisi bagland, tedavi sonrasinda kliniginde belirgin iyilesme gdzlendi. Aileye genetik danigmanlik verildi.
Poliklinik takiplerine devam edilmektedir.

Sonug ve Tartigma: Non-distrofik miyotoniler, kasin klor ve sodyum kanallarini kodlayan genlerdeki bozukluklarla
olarak ortaya gikan, miyotoninin én planada oldugu hastaliklardir. Gegici gligsiizlik ataklari ve kasiima yakinmasi
ile gelen hastalarda, ayirici tanida miyotoniler hatirlanmali, detayl dyku ve fizik muayene ile hasta degerlendirilmeli,
genetik tetkiklerle tani desteklenmelidir.
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Nadir Bir Sendrom: Pitt-Hopkins Sendromu ve Nadir Genetik
Hastaliklarin Tanisinda Yeni _Nesil DNA Dizi Analizi Yonteminin
Onemi

10zgqiir Erkal, '"Muhammet Giiltekin Kutluk

'Antalya Editim ve Arastirma Hastanesi

Girig: Pitt-Hopkins sendromu psikomotor gelisme geriligi, entellektiel gerilik, ataksi, mikrosefali, kaba ylz yapisi,
hipotoni ile seyreden otozomal dominant kalitim kalibi gosteren nadir bir genetik sendromdur. Temel 6zelliklerinin
yaninda erken baglangigli miyopi, ndbetler, konstipasyon, hiperventilasyon-apne periyodlari ve birgok olguda otizm
spektrum bozuklugu sendroma eslik etmektedir. Hastaliga TCF4 geninde meydana gelen patojen mutasyonlar
neden olur. TCF4 geni18q21.2 kromozom boélgesinde lokalizedir. TCF4 geni basic helix-loop-helix (bHLH) proteini
uretir. Bu protein diger bHLH proteinleri ile birlikte homodimer veya heterodimer olarak bir transkripsiyon faktori
olarak islev gorur.

Olgu: Genetik hastaliklar tani merkezimize gocuk néroloji béliimince mental motor gerilik, konusma geriligi,
sterotipik hareketler ve ataksi nedeniyle ileri genetik arastirma amaciyla danigilan 8 yasindaki kiz olguda kaba yuz
yapisi, sik ve derin solunum &ykusi mevcuttu. Hastaya uygulanan tiim ekzom dizi analizinde TCF4 Geni
NM_001243226.2 transkriptinde heterozigot ¢.1459C>T (p.R487X) mutasyonu tespit edildi. Tespit edilen bu
degisim ClinVar genom veritabaninda tanimli patojen bir degisimdir. Pitt-Hopkins tanisi alan bu olguda en belirgin
Ozellik ataksi ve stereotipik hareketlerdi. Yine ¢ocuk ndroloji bolimince MMR, epilepsi nedeniyle ileri genetik
arastirma icin yonlendirilen 7 yasindaki erkek hastada TCF4 geni NM_001243232.1 numarali transkriptte
heterozigot c.17dupT p.GIn7ProfsTer27 mutasyonu tespit edildi. Tespit edilen mutasyon gergeve kaymasina neden
olarak erken stop kodonuna neden olan bir mutasyondur. ACMG kriterlerine gére patojen bir degisim olarak
siniflandirimigtir.

Sonug ve tartigma: Genetik hastaliklar degerlendirme merkezine refere edilen 2 olguya da uygulanan tim ekzom
dizi analizi sonucunda Pitt-Hopkins sendromu tanisi kondu. Pitt-Hopkins sendromu ataksi, mental motor geriligi,
konusma geriligi ve bozuklugu olan ve bu sikayetlere otizm bulgulari eslik eden olgularda dlstintiimesi gereken bir
sendromdur. Nadir gortlen birgok genetik sendrom olmakla birlikte bu nadir sendromlarin birgogunda benzer
fenotip ve klinik bulgular olabilmektedir. Ayirici tanida sendromun tlim bulgularinin tanimlanabilmesi énemlidir. Tim
bu fenotipik ayrimin net yapilamadi§i olgularda yeni nesil DNA dizileme ydntemi ile uygulanan tim ekzom dizi
analizi tani koyma ihtimalini oldukga arttirmaktadir.Anahtar Kelimeler: Pitt-Hopkins, ataksi, TCF4, otizm
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Risk Factors Of intraventricular Hemorrhage in Preterm
Newborns

1Sabina Garayeva, 'Gulnaz Agayeva

'Azerbaijan Medical University, Department Of | Children Diseases

Introduction. Intraventricular hemorrhage (IVH) remains a serious complication in newborn children, especially
common in premature infants with gestational age up to 27 weeks. Approximately 50-75% of preterm newborns
with IVH develop cerebral palsy, mental retardation, and/or hydrocephalus. Objective. The aim of the present study
was to identify risk factors of intraventricular hemorrhage in preterm newborns.Materials and methods. A
prospective study 74 very preterm newborns of gestational age less than 32 weeks with respiratory distress
syndrome (RDS) was carried out. Pacients divided into 2 groups: group | - 38 children with IVH; group Il - 36
newborns without IVH. The diagnosis was verified by neurosonography. Results. It was found that placental
insufficiency and chronic arterial hypertension statistically significantly more common in mothers of children without
IVH (p = 0.011 and p = 0.034, respectively). Antenatal prevention of fetal RDS in group Il is statistically significant
more often it was carried out completely (p = 0.025). During primary resuscitation and stabilization in the delivery
room, tracheal intubation in children with grade | IVH was carried out in 4.9% of cases, with grade Il hemorrage -
in 49.3% of cases (p = 0.014); with grade Ill-IV hemorrage - in 58.7% of cases (p = 0.129), without IVH - in 17.4%
cases (p = 0.139).The analyzing respiratory support showed that children requiring compulsory mechanical
ventilation were significantly more likely to have grade Il hemorrage and more (p = 0.033). When comparing
expiratory volume, significant differences were revealed between children with grade Il and Ill IVH (p = 0.038). In
the group of children with grade Il IVH, respiratory support was carried out significantly more often for more than 7
days (p <0.001), respectively, these newborns spent a statistically significantly larger number of days in the NICU
(p = 0.032).Conclusion. Thus, significant risk factors for the development of IVH in very preterm newborns with
RDS are the need for tracheal intubation in the delivery room, forced mechanical ventilation, the absence of
antenatal prophylaxis of RDS of the fetus, as well as the number of manipulations more than 20 in the 1st day of
life.
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Status Epilepticus ile Gelen Kardiyak Atriyoventrikiiler Blok

2Rabia Tiitiincii Toker, 'Derya Kése, *Hakan Altin

'Bursa Sehir Arastirma ve Uygulama Merkezi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Bélimii
2Bursa Sehir Aragtirma ve Uygulama Merkezi, Cocuk Néroloji Bolimdi
3Bursa Sehir Aragtirma ve Uygulama Merkezi, Cocuk Kardiyoloji Bolimdi

Girig: Epileptik ndbet; metabolik, toksik, yapisal, ,enfeksiydz, inflamatuvar sebeplerle, akut santral sinir sistemi
hasari ile yada idiopatik olarak ortaya cikabilir. Epileptik ndbeti klinik olarak tanimlayabilmek her zaman kolay
olmayabilir. Bazen senkop, apne gibi paroksismal olaylar epileptik nébet olarak degerlendirilebilir. Bu neden ile
paroksismal olay! tanimlamak ¢ok 6nemlidir. Paroksismal olayalara neden olabilecek kardiyak, solunumsal, toksik
durumlari dogru degerlendirmek onemlidir. Kanalopatilerin hizli kesfi ile epilepsi ve kalp ritm bozukluklarinin bir
arada olabilecegi gdsterilmeye baslanmistir. Bununla birlikte epilepsi tedavisinde kullanilan bazi ilaglar kalp ritm
bozukluklarina yol agabilir. Bir baska olasilikta paroksismal olay epilepsiye bagdli degil kalp ritm bozukluguna bagli
gelismis olabilir. Ayirici tanida video elektroensefalografi (EEG) monitorizasyonu altin standartttir.

Olgu: 10 yasinda saglikl erkek gocuk, jeneralize nobet sikayeti ile ambulansla Acil Klinigine getirildi. Ambulansta
iki kez benzodiazepin verildigi 6grenildi.Hastaya status epileptikus tanisi konuldu.Bilinci kapali olan hastanin Acil
Kliniginde sag§ kol ve gdziinde segirmesi vardi ve bu nedenle dnce levetirasetam ardindan fenitoin inflizyonu
baslandi.NGbet ilk saatte tekrarlamadi, bilinci yerine geldi. Norolojik muayenesi normaldi. Atesi ve meningeal
irritasyon bulgulari yoktu.Noromotor gelisimi normaldi. Prenatal, natal ve postnatal oyklide 6zellik yoktu. Ailede
epilepsi dykusu yoktu. Elektrolit (Na, Ca, Mg) seviyeleri ve kan sekeri normal bulundu.Kranial MRI: mega sisterna
magna ve cavum septum pellucidum ve vergae olarak rapor edildi..Hasta ndbet sonrasi 8. saatte EEG'ye alind.
EEG'de epileptik desarj gorlimedi, ancak kardiyak elektrotta bradikardi, ventrikiler ekstrasistoller ve
atriyoventrikiiler blok gérildi(Resim 1). Ritim holter takildi. Holter: Sik ventrikiiler ekstrasistol ve 2:1 AV blok
goruldi. Hasta uyku aktivasyonlu EEG monitorizasyonuna alindi. Epileptik desarj gbzlenmedi. Antiepileptik
baglanmadi. Kardiyak elektrofizyolojik ¢alisma ve kalp pili takilmasina karar verildi.

Sonu¢ ve Tartigma: Kardiyak kokenli ataklar, tedaviye direngli akut tekrarlayan nobetler olarak yanlis
yorumlanabilir. Acil Servise ndbet sikayeti ile gelen hastalara EKG 6nerilebilir.
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Covid 19 Hastada Beyin Sapi Ensefaliti

1Zeynep Senocak, 'Giilsiim Elif Senkan, 2Rabia Tiitiincii Toker, *Sefika EImas Bozdemir, "Murat Tutang

'Bursa Sehir Arastirma ve Uygulama Merkezi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Bélimi
2Bursa Sehir Arastirma ve Uygulama Merkezi, Cocuk Néroloji Bolimdi
3Bursa Sehir Arastirma ve Uygulama Merkezi, Gocuk Enfeksiyon Bélimii

Girig: Siddetli akut solunum sendromu koronaviris 2'ye (SARS-CoV-2) bagli olan koronaviriis hastaligi 2019
(COVID-19) pandemisi, saglik sistemleri Gizerinde dramatik bir etki yaratmistir.Ulkemizde ilk COVID-19 vakasi 11
Mart 2020°de saptanmistir.Covid-19'un meningoensefalit, influenza ile iligkili ensefalopatiye benzer virsle iligkili
nekrotizan ensefalopati ve sekonder sitokin kaynakli akut nekrotizan ensefalopati sendromlari dahil olmak tizere
norolojik hastaliklarla iliskisi oldugu bildirilmektedir.

Olgu: 14 yasinda kiz gocuk, dengesiz ytriime, konugsmada bozulma ve yutamama yakinmalari ile bagvurdu.
Oykistnden Covid-19(delta varyanti) nedeni ile evde izolasyonda oldugu égrenildi. Tanisi nazofaringeal polimeraz
zincir reaksiyonu (PCR) ile konulmustu. Babadan alinan dykiliye gére 1 glndir olan dengesiz yirimesi giderek
artmig, yuriyemez hale gelmis, konusmaya calistiginda him him seklinde anlasiimaz ses gikarabiliyormus,
yutkunmakta zorluk gekmeye baslamis.Prenatal, natal ve postnatal dykisnde 6zellik yoktu. Bilinen hastaligi yoktu.
Covid -19' a yonelik asisi yoktu. Annesi Covid -19 pndmonisini hastanede yatarak gegirmekteydi. Hastanin nérolojik
mauyenesinde biling agik, oryante , koopere, nazone konusmasi mevcut, dilde hafif fasikilasyon mevcut, gozler
her yone serbest, nistagmus yok, g6z dibi normal, agiz kenarindan salya akiyor,nazolabial sulkus sagda silik,
belirgin ylrlyUs ataksisi mevcut, proksimal ve distal kas giicl 4/5 olarak saptandi. Diger sistem muayene bulgulari
dogaldi. Hasta yatirilarak monitorize edildi. Oral beslenemeyecegi i¢in nazogastrik sonda takilarak enteral
beslenme baglatildi. Viral serolojiler, Lyme, kan, idrar, bogaz kiltirleri, metabolik testler, vaskdlit testleri gonderildi.
Sinir ileti calismasi yapildi. Cekilen Kontrastli kranial ve Spinal Manyetik Rezonans Gorlintiileme(MRG)'de anlamli
tutulum yoktu, Kranial MRG diflizyon sekansinda kapstila interna bilateral arka bacadinda hafif bir diflizyon
kisitimasi vardi. Hastaya lomber ponksiyon(LP) yapildi. BOS'dan viral ve Covid-19'a yonelik tetkikler gdnderildi.
izlemde 1 kez ndbeti olan hasta midazolam ile miidahale edildi. Antiepileptik baglanmadi. Hasta mevcut nérolojik
tutulumlari hem 1. motor hem 2. motor ve kranial sinir tutulumlari nedeni ile beyin sapi ensefaliti olarak
degerlendirildi. 1-2 gr/kg/total doz olacak sekilde intravendz imiinoglobilin(iViG) verildi. iziemde bulgulari 3 hafta
icinde gerilemeye basladi. Fizik egzersiz programina alindi. Beslenmesi kademeli olarak oral beslenmeye gegildi.
Hasta 5. haftanin sonunda oral beslenebiliyor, ataksi gerilemis, konusmasi normale dénmistl, kas glicti 4-5/5
olmasi nedeni ile fizik egzersiz programi evde devam etmek Uzere oneriler ile taburcu edildi.

Sonug ve Tartigma: Covid-19, solunum sistemi bulgulari olmadan nérolojik bulgular ile de seyredebilir.
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OSTEOPOROZ-PSODOGLIOMA SENDROMU (OPPG):
OLGU SUNUMU

'Kazim Taskin, 2Esin Karakilig Ozturan, 3Ayga Aslanger, 2Siikran Poyrazoglu, Firdevs Bas, ?Feyza
Darendeliler

'Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dall, Istanbul _
2Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, Pediatri Anabilim Dali Gocuk Endokrinoloji Bilim Dall, Istanbul
3Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Istanbul

GIRIS: Osteoporoz-psddoglioma sendromu (OPPG), jiivenil osteoporoz, kemik deformiteleri, néromotor gerilik ve
konjenital korluk ile karakterize, nadir goriilen otozomal resesif bir hastaliktir. LRP5 (Disiik yogunluklu lipoprotein
reseptdri ile iligkili protein 5) geninde fonksiyon kaybina yol agan mutasyonlar neden olur. LRP5 geninde daha
once bildiriimemis homozigot varyant saptanan iki kardesin ve heterozigot varyant saptanan aile Uyelerinin klinik
zellikleri sunulacaktir.

OLGU SUNUMU: Dogustan kérliik ve takiplerinde tespit edilmis skolyoz ve osteoporoz nedeniyle tibbi genetik ve
g6z kliniklerinde takip edilen biri 11.3 yasinda kiz ve 8.8 yasinda erkek olan 2 kardes osteoporoz agisindan
dederlendirildi. Aile 6ykustinde anne-baba arasinda 3. derece akraba evliligi mevcuttu. Her iki kardes gebelik yasina
uygun agirliklarda dogmustu ve postnatal 2. hafta civarinda gérme bozukluklari geligmisti. Olgu 1'in kirig yokken;
olgu 2'nin ise basit travmayla gelismis 2 adet kirik 6ykusu (ayak bilegi, sol kol) mevcuttu. Bagvuruda olgularin boy
SDS'leri sirasiyla -1.8 ve -3.1 olarak tespit edildi. Fizik muayenede mikroftalmi, korneal opasitenin yansira dorsal
kifoz ve lordozda artis gibi bulgulari mevcuttu. Olgularin serum kalsiyum, fosfor, kreatinin, alkali fosfataz,
parathormon, 25-OH D vitamini, dizeyleri idrar kalsiyum/kreatinin orani ve triner ultrasonografisi normaldi. DXA'da
L1-L4 kemik mineral yogunlugu (KMY) 6lgiimleri z-skorlari sirasiyla -2.7 ve -2.1 olarak saptandi. Molekiiler
analizde, LRP5 geninde daha 6nce bildiriimemis, ¢.1715A>G (p.H572R) homozigot varyant (yanlis anlamli)
saptanmasiyla tani dogrulandi. Segregasyon analizinde anne, baba ve saglikli kiz kardeslerinin bu degisimi
heterozigot olarak tasidigi saptandi. Tedavide D vitamini ve kalsiyum replasmanlarinin yani sira intravendz
bifosfanat tedavisi verilmesi planlandi. Sirt agrilari olan saglikli kiz kardeste vertebra fraktirt saptanmadi. Olgularin
anne ve babasinin L1-L4 KMY 6l¢Umleri z-skorlari sirasiyla -0.5 ve -0.3 olarak saptandi. Babada daha dnce iki kez
basit travmayla el bilek kingi oldugu 6grenildi. Tetkiklerinde 25-OH D vitamini seviyeleri diisik saptandi ve D
vitamini replasmani énerildi.

TARTISMA: Konjenital okiiler semptomlarin eslik ettigi osteoporoziu hastalarda osteoporoz-psédoglioma
sendromu (OPPG) akla getirilmelidir. Hastalarimizda LRP5 geninde daha bildirilmemis yeni bir varyant saptadik.
Primer osteporoz nedenlerinden olan OPPG'li hastalarda tedavide kirik sikligini azaltmak ve vertebra fraktirlerini
onlemek icin bisfosfonatlar tedavide olumlu etki saglar ayrica hastalara kolekalsiferol ve kalsiyum destegi
sa@lanmalidir. Tasiyici kisiler de g6z bulgulari olmadan, kemik bulgulari ile bagvurabilir, osteoporoz tedavisi gerekli
olabilir.
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INTRATEKAL METOTREKSAT UYGULAMASINA BAGLI
GELISEN NOROTOKSISITE

'Muzaffer Enes PEHLIVAN, *Aslihan DAGDEVIREN ERCAN, 2Cetin TIMUR

Yeditepe Qniversitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Yeditepe Universitesi, Gocuk Hematoloji Bilim Dali

GIRIS: Metotreksat, cocukluk cadi kanserlerinin tedavisinde siklikla kullanilan kemoterapotik ajanlardan biridir.
Etkisini dihidrofolat redlktaz enzimi Uzerinden saglar. Intravendz veya intratekal yollarla verilebilir. Tedavi sonrasi
hastalarda norotoksik yan etkileri gorilebilir. Bunlar; bas agrisi, fokal gligstzllk, biling degisikligi, afazi seklinde

olabilir. Bu semptomlarin vaskuler hastaliklarla ayirici tanisi yapiimalidir.

VAKA: 6 yas kiz hasta 7 aydir common b akut lenfoblastik I6semi tanisiyla takip edilen ve ALL IC BFM 2009
protokoliinii alan hasta hasta acil servise sabah uyandiginda fark edilen konugsamama, sag kol ve bacakta
glgsuzlik ve yutma guglugu sikayetleri nedeniyle bagvurdu. Hastanin en son aldigi tedavi protokoliinde 5 glin ve
11 glin énce yapilan intratekal methotrexate(mtx)(12 mg) ve intravendz sitarabin tedavileri mevcuttu.Hastanin
yapilan fizik muayenesinde sag kolda ve bacakta kas giicl 4-/5, sol kol ve bacak kas giicl 5/5, sol fasial paralizisi
mevcuttu. Viicudunda petesi, purpura veya ekimozu yoktu. Karaciger kot alti 1 cm ele geliyordu. Splenomegalisi
yoktu. Kalp sesleri ritmikti, Gflirdim veya ek ses yoktu. Hastanin kan tetkiklerinde hb:11,1 g/dl whc:2160 u/L,
notrofil: 1480 u/L, trombosit:26.000 u/L, PT:15,1 saniye aPTT:33,9 saniye Fibrinojen:294 mg/dl, elektrolitler normal
aralikta, crp:2,1 mg/L, ALT:248 U/L, AST:63 U/L, BUN:6 mg/dl Kreatinin:0,21 mg/dl olarak sonuglandi. Hastadan
beyin MR istendi. Beyin MR'inda patolojik difiizyon kisitliligi gézlenmedi. Normal olarak degerlendirildi. Hastaya
tedavi olarak trombosit stispansiyonu(300 ml) ve deksametazon(4x2 mg) tedavisi baslandi. Hastanin takiplerinde
norolojik semptomlari 6 saat sonra kademeli olarak diizelmeye basladi ve 12. saatinde yapilan fizik muayenesinde
dort ekstremite kas giicii 5/5'ti ve konugmasi normaldi. Hastanede yatisinin 2. Guiniinde EEG'si gekildi. EEG'de
hiperventilasyonla aktive olan sag hemisfer fronto-temporal bélgede hafif derecede fonksiyonel bozukluk gézlendi.
Hastaya santral [6semik infiltrasyon ekarte etmek amaciyla lomber ponksiyon yapildi. BOS(Beyin-Omurilik Sivisi)
bakildi. Lésemik infiltrasyon gozlenmedi. Hasta 4 gin daha gdézlem altinda tutuldu, deksametazon tedavisi
azaltilarak kesildi ve hasta taburcu edildi.

SONUG: Akut lenfoblastik 16semi veya diger kanser hastaliklari nedeniyle intratekal MTX alan hastalarin

takiplerinde gelisen akut ndrolojik semptomlarin ilag yan etkisi de olabilecegi ayirici tanilar arasinda yer almalidir.
Boylece hastalarin yanlis tedavi almasinin 6niine gegilebilir.
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HIPERTANSIYONA ESLIK EDEN HIPOKALEMIDE AKLA
GELMESI GEREKEN TANI: CONN SENDROMU

1Yasemin Denkboy Ongen, 'Erdal Eren, Durmus Dogan, 3Fatih Celik, “Gokhan Ongen, 'Meltem Buhur
Pirimoglu, 'K. Cansu Sahin, 'Halil Saglam, "Omer Tarim

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagli§i ve Hastaliklari AD, Gocuk Endokrinoloji BD, Bursa
2Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Gocuk Endokrinoloji BD,
Canakkale

SBursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi AD, Bursa

4Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji AD, Bursa

GIRIS: Hipertansiyon daha ok eriskinde goriiimekle beraber cocukluk caginda gériilme sikligi giderek artmakta
olan dnemli bir saglik sorunudur. Blyik cocuklarda esansiyel hipertansiyon gorlimekle birlikte, daha kiguk
cocuklarda altta yatan bir etiyolojiye baglidir. Sekonder hipertansiyon nedenlerinin biyik kismini renovaskiler ve
renal parankimal hastaliklar olustururken; daha az siklikla endokrin, kardiyovaskiler ve ilaca bagl nedenler
gorllmektedir. Endokrin hipertansiyon genellikle feokromasitoma, Cushing sendromu, primer hiperaldosteronizm
(Conn sendromu) ve hipertiroidiye ikincil olarak karsimiza gikmaktadir. Bu olgu sunumunda gocukluk cagi
hipertansiyon etiyolojisinde nadir olarak karsimiza ¢ikan; hiperaldosteronizme yol agan fonksiyonel adrenal kitle ile
“Conn sendromu” tanisi alan bir olgu sunulacaktir. OLGUBIlinen kronik hastaligi olmayan 16 yas olgu, 1,5 ay énce
bas donmesi sikayetiyle basvurdugu dis merkezde hipertansiyon saptanmasi, metabolik alkaloz, hipokalemi
gorilmesi nedeniyle tarafimiza yonlendirildi. Direngli tansiyon yuksekligi (150/80, 148/102, 154/95, 164/95 mm-hg)
ve direncli hipokalemi (2,53-2,9-2,7-2,6 mmol/L) nedeniyle ¢oklu antihipertansif tedavi (amlodipine, spironolakton)
ve yiksek doz oral potasyum tedavisi idame edildi. Tansiyon ytiksekligi, ekokardiyografide sol ventrikil hipertrofisi,
direngli hipokalemi ve metabolik alkalozu olan olguda Conn sendromu 6n tanisi ile bakilan aldosteron/renin orani
102 (<30) saptandi. Adrenal bez manyetik rezonans (MR) goriintilemesi yapildi; sag strrenal gland lateral
bacaginda 14 mm capinda kimyasal sift gérintlilemelerde out faz incelemede belirgin sinyal kaybi gdsteren
(adrenal sinyal intensite indeksi %61,4) lipitten zengin adenom ile uyumlu noddler lezyon izlendi. Lezyon dlizgln
sinirh olup, infiltrasyon saptanmadi (Resim 1-2). Cocuk cerrahisi tarafindan laparoskopik sag strrenalektomr
yapildi (Resim 3). Histopatolojik tanisi “adrenokortikal neoplazi” olarak sonuglanan olgunun izlemde tansiyon
yuksekligi geriledi ve ayaktan izleme alindi. Takibe gelmeyen olgunun kontrol klinik ve radyolojik izlemi yapilamadi.

SONUG VE TARTISMA: Endokrin hipertansiyon, cocukluk ¢adi hipertansiyon etiyolojisinde yaklasik %10-15
siklikta goralir. Primer hiperaldosteronizm en sik endokrin neden olarak bilinse de gok nadir olarak kargimiza ¢ikar
ve ¢ocukluk gaginda insidansi bilinmemektedir. Adrenal adenoma, bilateral/unilateral adrenal hiperplazi ve daha
nadir olarak da ektopik aldosteron sentezleyen timor ve adrenokortikal adenokarsinoma nedeniyle
olusabilmektedir. Tedavi sekli nedene bagl olarak medikal veya cerrahidir. Adrenal adenoma bagli primer
hiperaldosteronizm olgularinda cerrahi tedavi ile kiratif normotansiyon saglanabilmesi nedeniyle; ézellikle goklu
antihipertansif alan olgularda, metabolik alkaloz, hipokalemi, politiri, polidipsi gibi bulgularin fark edilip ug-organ
hasari olusmadan erken tani konulmasi 6nemlidir ve gocuk hekimlerinin akilda bulundurmasi gereken bir hastaliktir.
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Enerji icecegi Kullanimina Bagh Akut Tiibiilointerstisyel Nefrit:
Olgu Sunumu

2Nuran Cetin, 'Meliha Merve Coskun, 2Asl Kavaz Tufan, 3Nazli Sena Seker

'Eskisehir Osmangazi Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Eskisehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskisehir
3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Bilim Dali, Eskigehir

Girig: Akut tUbdlointerstisyel nefrit, bobrek interstisyumunda inflamasyon ve 6dem ile karakterize olup bébrek
fonksiyonlarinda ani bozulmaya neden olmaktadir. Bu yazida eneriji icece§i tiiketimine bagdli akut tibdlointertisyel
nefrit gelisen bir hasta sunulmustur. Olgu On dort yaginda kiz hasta 10 giindir olan bulanti, kusma, istahsizlik
sikayetleri olmasi nedenli getirildi. OykUstinden yakin zamanda enfeksiyon gegirmedigi ve ila¢ kullanmadigi
ogrenildi. Oz ve soygecmisinde bir 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde viicut isisi: 36,4 <C, kalp tepe atimi 84/dk,
solunum sayisi 18/dk, kan basinci 120/72 mmHg olup sistem bakilari dogaldi. Laboratuvar tetkiklerinde tam kan
sayimi normal, sodyum 137 mEg/L, potasyum 3,8 mEq/L, klor 105 mEq/L, Ure azotu 18,2 mg/dL, kreatinin 1,8
mg/dL, AST 16 U/L, ALT 15 U/L, kalsiyum 9,1 mg/dL, fosfor 3,3 mg/dL, irik asit 2,9 mg/dL, total protein 7,2 g/dL,
albumin 3,9 g/dL, kompleman C3 1,134 g/L, kompleman C4 0,293 g/L idi. Tam idrar tetkikinde dansite 1006, ph
6,5, I6kosit 3/hpf, eritrosit (-), glikoz 1+, protein 1+ olarak bulundu. Yirmi dort saatlik idrarda protein atilimi 11
mg/m2/saat olarak hesaplandi. Viral serolojisinde ve romatolojik tetkiklerinde bir 6zellik yoktu. Bdbrek
ultrasonografisi normaldi. Oykiisti derinlestirildiginde son 2 haftadir giinde 2 adet arpa malti, taurin ve kafein icerikli
enerji icecegi ictigi 0grenildi. Kreatinin de@erlerinde diisme olmamasi nedenli yatiginin 7. gliniinde yapilan bobrek
biyopsisinde tlibllointersitisyel alanda siddetli eozinofil 1dkositleri de iceren enflamasyon ve tlbiler hasarlanma
goruldl. Tabller atrofi ve interstisyel fibrozis izlenmeyan hasta akut tubulointerstisyel nefrit olarak degerlendirildi.
Hastaya 60 mg/m2/glin prednizolon baslandi. Tedavinin 3. haftasinda kreatinin degeri normale dénen hastanin
steroid tedavisi kademeli olarak azaltilarak kesildi.

Sonug ve Tartigma: Akut bobrek hasari gelisen ve akut tiibilointerstisyel nefrit saptanan ¢ocuklarda enerji icecegi
kullanimi olabilecegi akla getirilmeli ve anamnezde sorgulanmasi unutulmamalidir.
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Renal Fanconi Sendromu’nun Nadir Bir Nedeni: Deferosiroks
Kullanimi

'Biisranur Tirtir Yilmaz, 2Hiiseyin Adil Oner, 2Zeynep Nagehan Yiiriik Yildirim, 2Bagdagiil Aksu, 2Alev
Yilmaz, 2Ahmet Nayir, *Hikmet Giilsah Tanyildiz, Zeynep Karakas

'Istanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiltesi, Gocuk Sagiigii ve Hastaliklari Anabilim Dall, Istanbul

?[stanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Gocuk Sadlidi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefrolojisi Bilim
Dali, [stanbul

3istan.bul Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Hematolojisi Bilim
Dali, Istanbul

Girig: Renal Fanconi Sendromu; aminoasit, glukoz, fosfat, bikarbonat, trik asit ve proksimal tubtlden emilen diger
solltlerin idrarla agiri atiimi olarak tanimlanmaktadir. Hastalar klinikte, hiperkloremik, normal anyon agikli
metabolik asidoz, dehidratasyon, elektrolit dengesizligi veya blyime gelisme geriligi ile tani alabilir. VakaUg yildir
talasemi intermedia tanili, aylik eritrosit transflizyonu ve ek olarak 9 aydir selasyon amaciyla deferasiroks kullanan
5 yas 6 aylik kiz hasta; ates, oksurik, halsizlik ve sik idrara ¢ikma sikayetleri ile merkezimize bagvurdu. Politri ile
uyumlu olarak idrar cikisi 6 cc/kg/saat saptandi. Fizik muayenede tartisi 19 kg (-0,19 SDS), boyu 115 cm (0,61
SDS) idi. Bagvuru aninda vital bulgulari; kalp tepe atimi 140/dak (tasikardik), kan basinci 111/ 94 mmHg, dakika
solunum sayisi 30/dak (takipneik) ve vicut 1sis1 37,1 0 C idi. Sistem muayenesinde 6zellik yoktu. Laboratuvarinda
pH 7,28, HCO3: 14,5 mEg/L, baz agi§i -12,6 (normal anyon agikli metabolik asidoz), Hb 10,1 g/dl MCV 70 fL,
sodyum 131 mmol/L (hiponatremi), magnezyum 0,66 mmol/L (hipomagnezemi), potasyum 3,24 mmol/L
(hipopotasemi), kalsiyum 8,53 mg/dl (hipokalsemi) ve fosfor 2,78 mg/dl (hipofosfotemi), kreatinin: 0,59 mg/d! idi.
Tahmini Glomerdler Filtrasyon Hizi = 90 ml/dk/1,73 m2 olarak hesaplandi. Tam idrar analizinde pH: 6 ve glukoziri
mevcuttu. Fraksiyone sodyum atilimi (FeNa): 2,61, fraksiyone potasyum atilimi (FeK): 21,63 ve tibiiler fosfor
reabsorbsiyonu (TRP %) %68 olarak hesaplandi. FeNa ve FeK degerleri referans dedere gére ylksek; TRP degderi
ise dusuk idi. Ayrica, idrar anyon acigi pozitifti. Hastadaki mevcut tlim bu bulgularla deferasiroks kullanimina baglh
proksimal renal tibller asidoz ve Renal Fanconi Sendromu diistinildi. Hastaya elektrolit ve HCO3 replasmani
yapildi. Defarasiroks tedavisine ara verildi. Tedavi sonrasi klinik tablosu diizelen hasta oral elektrolit replasmant ile
taburcu edildi.

Tartigma: Talasemi hastalarinda proksimal tubtillerde hiicre hasarina bagli gelisen Fanconi Sendromu olgularina
hem gocukluk hem de erigkin yas grubunda rastlanmaktadir. Hastalardaki yiiksek ferritin seviyeleri ve dokulardaki
demir birikimi ya da kullanilan deferoksamin ve deferosiroks gibi demir selasyon tedavileri nedeniyle bdbrek
fonksiyon bozuklugu olusabilir. Ozellikle transfiizyona bagimli talasemi hastalarinda idrar konsantrasyon
yeteneginde azalma, renal tlibiler asidoz ve bébrek tibll fonksiyon bozuklugunun bu mekanizma ile olusabilecegi
bilinmektedir.

Sonug: Bu hastalarin izlemi sirasinda diizenli hasta takibi, ferritin seviyelerinin kontrol ediimesi ve seviyesine gére
ilag dozunun ayarlamasi renal toksisite riskini azaltabilir.
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Molibden Kofaktor Eksikligi Tip A Olgusu

'Tugba Topu, ?Cansu Sivrikaya Yildirim, *Mubhittin Bodur, *Sahin Erd6l, 2Fatma Kocael, ?Hilal
Ozkan, 2Nilgiin Kéksal

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklar ABD

2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklar ABD, Neonatoloji BD

SBursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklar ABD, Cocuk Néroloji BD
4Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar ABD, Gocuk Metabolizma BD

Tugba Altunkaynak, Cansu Sivrikaya Yildirim, Muhittin Bodur, Sahin Erdél, Fatma Kocael, Hilal Ozkan, Nilgiin
Koksal

GIRIS: Molibden kofaktér, siiffit oksidaz, ksantin dehidrogenaz ve aldehit oksidaz enzimlerinin fonksiyonu igin
gerekli olan nadir bir otozomal resesif bozukluktur. Fatal bir hastalik olan molibden kofaktér eksikliginde, belirtiler
genellikle postnatal ilk 1-2 haftada, oral protein aliminin artmasiyla baglar. Beslenme gugluguntn ardindan tonik-
klonik kasiimalarla kendini gdsteren direncli nobet ve periferal hipertonisite gdzlenir. Yenidodan doneminde
molibden kofaktdr eksikligi (MKE) tanisi alan bu olgu nadir gériiimesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU: Yirmi bes yasinda annenin (igiinct gebeliginden Gglincll yasayan olarak miadinda sezeryan ile 3100 gram
dis merkezde dogan erkek bebek postnatal 2. giininde emmede azalma ve myoklinik nobeti olmasi nedeniyle sevk
ile kabul edildi. Gebelik takiplerinde 6zellik olmayan hastanin soy gegmisinde anne-baba arasinda 2. dereceden
akrabalik mevcuttu. Fizik muayenesinde dogum agirhgi 3100 gr (10-50 p), boyu 50 ¢cm ( 10-50 p), 33,5 cm (10-50
p) idi. Genel durumu orta, hiperalert olan hastanin kaba yiiz gérinim, yenidogan reflekslerinden emme refleksinin
azligi disinda belirgin patoloji yoktu. Hastanin ilk alinan tetkiklerinde Urik asit dizeyi <1,0 mg/dL, transfontanel
ultrasonografisinde beyin parankiminde septali gériinimde kistik lokulasyonlar saptanmasi tizerine gekilen kraniyal
gérintilenmesinde her iki serebral hemisferde yaygin multikistik ensefalomalazik alanlar saptandi. Hastanin
myoklonik ndébetleri, drik asit diglkligi, kraniyal goérintilemede hipoksi benzeri periventrikiler kistik
ensefalomalazik alanlar saptanmasi tzerine MKE 6n tanisiyla gonderilen idrarda sulfit diizeyi 60 mg/L (list
sinir:<10 mg/L) saptandi. Genetik olarak Tip A saptanan hastaya cyclic pyranopterin monophosphate (cPMP)
tedavisi baslanmasi planlandi; ancak kraniyal MR ve klinik bulgularinda progresyon olmasi nedeniyle tedavi
baglanmadi.

TARTISMA: MKE; iki yiz bin canli dogumda bir meydana geldigi tahmin edilen nadir bir durumdur. Literatirde
100'den fazla vaka bildirilmistir; ancak tani konulamayan hastalar diigtinildiginde etkilenen hasta sayisinin daha
fazla oldugu disuntimektedir. Yenidogan déneminde baglayan direncli nébetler, hipotoni, mikrosefali ve agir psiko-
motor gerilik en sik klinik bulgular arasindadir. Nobet ve Urik asit distkligu ile basvuran hastalarda MKE
unutulmamasi gereken tanilar arasindadir.
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Hemifasyal Mikrozomi (Okulo-Aurikulo-Vertebral Spektrum)

!Sema Keser Arabaci, 2Fatma Kocael, 2Kevser Ustiin Elmas, 2Cansu Sivrikaya Yildirim, ?Hilal
Ozkan, 3Caglar Odek, 2Nilgiin Kéksal

"Uludag Qniversitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Yenidoagan Bilim Dali
3Uludag Universitesi Yogun Bakim Bilim Dali

Hemifasyal Mikrozomi (Okulo-Aurikulo-Vertebral Spekirum) embriyonal dénemde birinci ve ikinci brankial arktan
koken alan yapilari tutan, orta ve dig kulagin gelisememesi, maksiller ve mandibular hipoplazi, temporamandibular
eklem, yiz kaslarinin etkilenmesi ile karakterizedir. Orbita, burun, kafatasi veya boyunu da tutulabilir. Tutulum
genellikle tek taraflidir. Kardiyak, vertebral ve merkezi sinir sistemi defektleri de gortllr. Cogu vaka sporadikir.
Gortlme sikhdr 26500 canli dogumda bir olarak bildirilmistir. Yenidogan déneminde hemifasiyal mikrozomi tanisi
alan bir olgu nadir g6rilmesi nedeni ile sunulmustur.

OLGU: Yirmi yedi yasindaki annenin dérdiincli gebeliginden ikinci yasayan olarak miadinda fetal kalp tepe
atimlarinin azalmasi Uzerine acil sezaryen ile dig merkezde dodan, APGAR 1-4-8 olarak degerlendirilen erkek
bebek, dogum salonunda entiibe olmasi, sendromik goriinimde ve asfiktik dogum &ykiisi olmasi nedeni ile
tarafimiza yonlendirildi. Oz ve soygecmisinde annede oligohidramniyos oldugu égrenildi. Fizik muayenesinde;
viicut agirigir 2400gr (3-10p); boyu 49cm (10-50p); bas cevresi 34cm (50p), genel durumu kotd, aktivitesi orta,
tonusu hipertonik, frontal bossing, kisa boyun, 6n fontanel 0.5x0.5cm, arka fontanel 0.3x0.3cm, sol géz digerine
gore kiguk, burun koki basik, agiz kdseleri asimetrik, mikrognati, retrognati, yarik damak, bilateral kulak aurikulasi
atrezik, yenidogan refleksleri zayifti, nazogastrik sonda sag burun deliginden ilerletilemedi ve sakral sinlsl
mevcuttu. Transfontanel ultrasongrafisinde slit ventrikiil gérildi. Ekokardiyografisi normal degerlendirildi. iskelet
grafisinde T1-2, T5 ve T8 dlizeyinde vertebra korpuslarinda fiizyon ve formasyon anomalileri ile bilateral 11-
12.kotlar segilemedi. Spinal MR'da servikal vertebralarda fiizyon anormalligi ve kisalik, torakal vertebralarda
oOzellikle Ust yarida, segmentasyon ve flizyon anormallikleri, hemivertebra gériinimu ve skolyoz mevcuttu. Kranial
MR'da sa§ oksipital bolgede kalvaryumda bombelesme pozisyonel plagiosefali olarak deg@erlendirildi. G6z
muayenesinde sag gozde limbal dermoid saptandi. Bu bulgularla hastada hemifasiyal mikrosomi disuntldi ve
hemifasiyal mikrozomi agisindan genetik incelemesi gonderildi. Ekstlbasyon basarisizlii ve mikrognatisi olan
hastaya postnatal 8.giinde trakeostomi acildi. Oral beslenemeyen hastaya postnatal 34.gininde gastrostomi
yerlestirildi. Olgu oksijen destegdi olmadan postnatal 99.giiniinde taburcu edildi.

SONUG: Hemifasyal mikrozomi, patogenezi tam olarak aydinlatilamamig bir non-spesifik semptom kompleksidir.
Tedavi yaklasiminda temel hedefler solunum, beslenme ve uyuma gibi vital fonksiyonlarin saglanabilmesidir. Bizim
olgumuzda oldugu gibi bazi olgularda mandibula ileri derecede hipoplazik olup ézellikle uyku sirasinda dilin yarattig
obstruksiyon nedeniyle trakeostomi ve beslenme gugligu nedeni ile gastrostomi agiimasi gerekebilir. Yuz
asimetrisinde ve bas boyun bélgesindeki anomalilerde hemifasiyal mikrozomi akla getirilmelidir.
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infradiyafragmatik Ektralober Pulmoner Sekestrasyonu Olan
Olgu Sunumu

1Sema Keser Arabaci, 2Cansu Sivrikaya Yildirm, 2Fatma Kocael, 2Kevser Ustiin Elmas, ?Hilal Ozkan, *Arif
Giirpinar, “Betiil Berrin Sevinir, 2Nilgiin Kéksal

"Uludag Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Yenidoagan Bilim Dali

SUludag Universitesi Gocuk Cerrahisi Anabilim Dali

4Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji Bilim Dall

GIRIS: Bronkopulmoner sekestrasyonlar (BPS), trakeobronsiyal hava yollariyla dogrudan baglantilari olmayan,
kanlanmasi pulmoner arteriyel sistem yerine sistemik arterlerden saglanan anormal aksesuar akciger dokularidir.
Aksesuar pulmoner doku; fetal yasamda erken donemde gelisirse, normal akciger dokusu icinde yer alir ve tim
BPS'nin yaklasik %75'ini olusturan intralober pulmoner sekestrasyon (iPS) olarak adlandirilir. Aksesuar pulmoner
doku daha ge¢ donemde olusursa akciger dokusundan ayri, kendi visseral plevrasina sahip, vendz drenajl
genellikle dogrudan sistematik venlere agilan ekstralober pulmoner sekestrasyon (EPS) olusur. EPS,
diyafragmanin (zerinde, i¢inde veya altinda gérulebilir. Bu olgu sunumunda infradiyafragmatik alanda yerlesen
ektralober pulmoner sekestrasyonu olan bir vaka nadir olmasi nedeni ile sunulmustir.

OLGU: Yirmi sekiz yagindaki annenin ilk gebeliginden son adet tarihine gore 39+3 gebelik haftasinda, normal
vajinal yol ile dogan, APGAR 7-9 olarak degerlendirilen erkek bebek yatirildi. Oz ve soyge¢misinde annede obezite,
gestasyonel diyabetes mellitus oldugu ve 22. gestasyonel haftada yapilan fetal MR gdriintiilemesinde batinda sol
ust kadranda sol bobrek inferiora dogru deplase eden 41x25x31mm boyutunda kitle oldugu &grenildi. Fizik
muayenesinde; vicut agirhgr 3600gr (50-90p) boyu 51cm (50-90p), bas gevresi 33 cm (10-50p), batinda ele gelen
kitle yoktu, diger sistem muayeneleri dogaldi. . Batin ultrasonografisinde sol tist kadranda sol bdbrek Ust pold, sol
surrenal bez anterior komsulugunda 50x24 mm boyutlarinda homojen i¢ yapida vaskularite gosteren dizgin sinirli
solid lezyon izlendi. Noroloblastom agisindan yapilan ayirici tetkiklerinde néron spesifik enolaz (NSE) diizeyi
yiksek saptandi. Postnatal 20. giinde gekilen Torakal MR gériintllerinde sol suprarenal alanda sol bdbregi asagi
one dogru deplase eden, dalag laterale dogru iten 50x25x42 mm boyutunda kitle ekstralobar pulmoner
sekestrasyon lehine degerlendirildi. izleminde NSE diizeyleri gerileyen, solunum sikintintisi olmayan hasta
postnatal 26.glnlnde taburcu edildi. Besinci ayinda, asemptomatik olan olgunun poliklinik izlemleri devam
etmektedir.

SONUG: Pulmoner sekestrasyon nadir gértilen bir konjenital anomali olup, benign bir durumdur. infradiyafragmatik
ekstrapulmoner sekestrasyon batin ici kitlelerle karigabilir, timar belirtecleri ve radyolojik gorintileme yéntemleri
ayirici tanida kullanilir. Benign bir durum olmasina ragmen literatiirde NSE ylksekligi ile seyreden ekstralober
pulmoner sekestrasyon vakalari bildirilmistir. Ciddi solunum sikintisi olan yenidoganlar acilen opere edilir.
Tamamen asemptomatik olan bebekler ve gocuklar i¢in cerrahi tedavi ve g6zlem arasindaki karar tartigsmalidir.
Batin ici kitlelerde nadir bir durum olan ekstrapulmoner sekestrasyon da akla getirilmelidir.
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GOCUKLARDA VASKULER LEZYONLARIN NADIR BIR NEDENI:
ANJIYOSARKOM, OLGU SUNUMU

Seray Aykan, ?Sifa Sahin, 2Giilsah Tanyildiz

7I:STANBUL L:]NI:VERSI:TESI: I:STANBUL TIP FAKQLTESI: COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANAB/L/M DALI
2ISTANBUL UNIVERSITESI ISTANBUL TIP FAKULTESI COCUK HEMATOLOJI VE ONKOLOJI BILIM DALI

GIRIS: Vaskiler lezyonlar, bebek ve cocukluk déneminin en sik goriilen konjenital anomalisidir. Bu lezyonlarin
yaridan fazlasi bag-boyun bdlgesinde gériiimekte, ciddi estetik ve fonksiyonel bozukluklara neden olabilmektedir.
OLGU2,5 aylik kiz hasta tarafimiza bir ay dnce boyun bdlgesinde farkedilen sislik sikayetiyle basvurdu. Ozgecmisi
ve soygecmisinde ozellik yoktu. Fizik muayenesinde sol submandibular bolgede yaklagik 6x6 boyutunda Uzeri
kirmizi-mor renkli kitlesi mevcuttu. Diger sistem muayeneleri olagand. Laboratuar tetkiklerinde tam kan sayimi,
timar markerlar, tiroid fonksiyon testleri normaldi. Batin ultrasonografisi normaldi. Boyun ultrasonografisinde; sol
preaurikller bolgeyle parotis lojunda yaklasik 55*44*58 mm boyutunda hemanjiyom lehine yorumlanan lezyon
izlendi. Bagvurusu esnasinda 5 giin 6nce boyun MR gorUntiilemesi ¢ekilmisti. Raporu; sol parotis diizeyinde,
60*53*41 c¢m boyutlu hemanjiyomla uyumlu lezyon seklindeydi. Transfontanel ultrason ve ekokardiyografi
incelemesinin normal oldugu gortlerek 2 mg/kg/g propronolol baglandi.3 hafta sonraki kontrolinde lezyonunu
blyudigu fark edildi. HB:7.9 g/dl PLT:35.000 hc/ml WBC:7300hc/ml D-Dimer:9150 ug/L Fibrinojen:185 mg/dl
PT:12 s APTT:26 s INR:1’di. Anti HIV negatifti. Kasabach Meritt dlstintldl. Kontrol ultrasonografide; intralezyonel
hemorajiyle komplike hemanjiom dstindiirmekteydi. Propronolol tedavisi 3 mg/kg/g’e ¢ikildi, prednol 2 mg/kg/g
bagland. Takiplerinde kitle rengi koyulasti ve agresif biyGdu. Propronolol tedavisi kesilerek sirolimus tedavisi ve
haftalik vinkristin tedavisi baglanarak biyopsi planlandi. Haftalik vincristine tedavisi ile lezyonda belirgin kiiglime
gorulda. Kontrol MR gorintilemesinde lezyonda solid alanlar da gorlerek malignite kuskusuyla biyopsi yapildi.
Biyopsi sonucu kaposiform hemanjiyoendotelyomayla uyumluydu. Hastanin tedavisine yalnizca prednol ve
sirolimus ile devam edildi. Tedavi sonrasi birinci ay kontrol gérintilemelerinde lezyon progresif blyldi. Hasta
solunum yolu glivence altinda olmasi ve yakin izlem agisindan hastaneye yatirildi. Kontrol gérintlemeler ve
biyopsi tekrari yapildi. Patoloji sonucu anjiyosarkomla uyumlu bulundu. Lezyon cerrahi ¢ikarim agisindan ana
vaskuler yapilara yakin komgu olmasi nedeniyle uygun bulunmadi. Hastaya iki haftada bir anti-VEGF ajan olan
bevacizumab iki haftada bir hipertansiyon ve proteiniri kontroliyle uygulandi. Ug hafta arayla ifosfamide 1.8 gr/m2
kiloya modifiye edilerek ve adramisin 20 mg/m2 seklinde uygulandi. Lezyonun kiigildigu ve krutlandigi géraldu.
Haftalik plastik ve rekonstriiktif cerrahi birimiyle ortak takip edilmekte, hasta halen servisimizde tedavi gérmektedir.

SONUG ve TARTISMA: Cocukluk ¢agi anjiyosarkomlari son derece nadirdir. Malign vaskler timérler gocuklarda
yasamin ilk 2 dekatinda nadirdir ve ortaya ¢iktiklarinda yetiskinlerden daha agresif gériinmektedir.
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NADIR BIR NORO-OFTALMO-METABOLIK SENDROM: COSTEFF
SENDROMU

"Cenk Baykan, 2Cenk Baykan, *Edibe Pembegiil Yildiz, ‘Mehmet Akif Kilig, Mehmet Cihan Balci, °Arzu
Selamioglu, Feyza Gukurova

"istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji ve Hastaliklari Anabilim Dal, [stanbul

2[stanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Sistanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Nérolojisi Bilim Dall
4Stanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nérolojisi Bilim Dali
sStanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Beslenme ve Metabolizma
Hastaliklari Bilim Dali

64) [stanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, G6z Hastaliklari Anabilim Dall

GIRIS: OPA3 mutasyonu iliskili 3-metilglutakonik asidiiride erken dénemde optik atrofi, gdrme keskinliginde azalma
ve katarakt gorilir. Daha ge¢ donemde ise tremor ve diger ekstrapiramidal bulgularla karakterize néro-oftalmik bir
sendromdur. Bu vaka bildirisinde birinci derece akraba evliligi sonucu diinyaya gelen ve OPA3 mutasyonu iligkili 3-
metilglutakonik asidri tanisi alan olguyu sunmak istedik.

OLGU: On yedi yasinda kiz hasta; poliklinigimize ¢abuk yorulma, yirime bozuklugu, bulanik gérme ve okul
basarisinda diisiklik sikayeti ile bagvurdu. Sikayetlerinin l¢ yasinda iken sik sik diisme seklinde basladigi, fiziksel
aktivite sonrasi cabuk yoruldugu, yedi yasindan bu yana bulanik gérdiigi ve okul basarisinin kétl oldugu égrenildi.
28 yasinda sagdliki annenin G2P2A0CO gebeliginden 38. Gebelik haftasinda 3500 gr dogmus ve postnatal
adaptasyon sorunu yasamamisti. iki aylikken bagini tutabilen ve sosyal giilimsemesi olan, alti aylikken desteksiz
oturabilen hasta iki yasindayken yurlyebilmisti. Hastanin ebeveynleri arasinda birinci derece akrabalik vard.
Hastanin muayenesinde bilinci agikti, komutlara uyuyordu. Kas kitlesi ve tonusu normaldi. Alt ekstremite distal
kaslarinda hafif gigsizlik vardi (4/5). Derin tendon refleksleri Ust ekstremitelerde normoaktif, her iki alt
ekstremitede ise biraz canliydi. Genis tabanli ylrlyordu ve pes cavusu vardi. Gz muayenesinde; bilateral optik
diskler soluktu ve kronik atrofi ile uyumluydu. Her iki gdzde gérme keskinligi azalmisti. Sag gdézde ice sasilik
mevcuttu. Kreatin kinaz, AST, ALT, amonyak ve laktat seviyeleri normaldi. Hemograminda patoloji yoktu. Karnitin-
agil karnitin profilinde patolojik bir 6zellik saptanmamisti. idrar organik asit analizinde 3 metilglutakonik asit diizeyi
79 pmol/L (N: 0-36pmol/L) 3- metilglutarik asit dlizeyi ise 22 pmol/L (N:0 pmol/L) saptandi. Okul basarisinin kéti
olmasi nedeni ile yapilan WISC-R degerlendirmesi hafif mental retardasyon (toplam 72 puan) ile uyumluydu.
Kraniospinal MR gériintilemesinde hafif serebral atrofi vardi. Elektromyografide néropati veya myopati bulgusu
yoktu. Tim ekzom incelemesinde OPA3 geninde homozigot, muhtemel patojenik varyant olarak degerlendirilen ve
gerceve kaymasina yol agan mutasyon vardi. Laboratuar ve molekuler incelemeler sonucunda hastaya OPA3
mutasyonu iliskili 3-metilglutakonik asidiiri tanisi konuldu.

SONUG: Dogumsal metabolik hastaliklarla iligkili semptomlar her ne kadar hayatin erken dénemlerinde karsimiza
clksa da; hastalikla iligkili semptomlar uzun zaman araligina yayilarak ileri yaslarda da ortaya gikabilmektedir. Bu
durum metabolik hastalik tanisini giglestirebilir. Fakat tlkemizdeki gibi akraba evliliklerinin sik oldugu topluluklarda,
ileri yaslarda bagvuran hastalarda dogumsal metabolik hastaliklar distntlmelidir.
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idiopatik Trombositopenik Purpura Tanili Annenin Bebeginde
Steroid Kullanimina Bagl Adrenal Yetmezlik Olgu Sunumu

1Giinel Abdulaliyeva, 'Kevser Ustiin Elmas, 'Fatma Kocael, 'Cansu Sivrikaya Yildirim, "Hilal Ozkan, 'Omer
Tarim, 'Erdal Eren, 'Melike Sezgin Evim, 'Adalet Meral Giines, 'Nilgiin Kéksal

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligii ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

Giris: Idiyopatik trombositopenik purpurali (ITP) anne bebeklerinde maternal trombosit antikorlarin plasental gecisi
sonrasinda neonatal trombositopeni olusmaktadir. Anne yasi, maternal splenektomi, maternal antikorlarin varligi,
annede gebelikte trombositopeni varligi, kardeste neonatal trombositopeni dykisu ve erkek cinsiyet bildirilen risk
faktorleri arasindadir. Maternal ve fetal sonuglarin iyilestirilmesi icin anneye tedavide intravendz immunglobulin ve
steroidler kullaniimaktadir. Uzun sireli yiksek doz maternal glukokortikoid tedavisi, fetal hipotalamik-hipofiz-
adrenal ekseni baskilayabilen sentetik glukokortikoidlerin plasental gegisine neden olabilir. Burada annede yluksek
doz ve uzun surede metilprednizolon kullanimina bagh gegici adrenal yetmezlik gelisen olgu sunulmustur.

Olgu: On dokuz yasindaki annenin 1. gebeliginden 1. yasayan olarak 35+3 gestasyonel haftada normal vajinal yol
ile ile APGAR 6-8 olarak dogan erkek bebek hastanin ilk tetkiklerinde trombositi 29600 uL saptanmasi nedeni ile
yatirildi. Oz ve soy gegmisinde annede tip 2 diyabetes mellitus oldugu ve ITP nedeni ile anneye gebeligin 9.
haftasindan itibaren doguma kadar giinde 40 mg yliksek doz prednizolon verildigi 6grenildi. Fizik muayensinde
viicut agirig 2500 gr (10-50 persentil), boy 49 cm (50-90 persentil) ve bas gevresi 33,5 cm (50-90 persentil). ilk
alinan tetkiklerinde trombosit sayisinin 29,600 mm3 olmasi Uzerine 2 kez 1 gr/kg intravendz immunglobulin verildi.
Diger rutin laboratuvar tetkiklerinde patoloji saptanmadi. Postnatal 3. gliniinde kontrol tetkiklerde sodyum 125
mmol/L, potasyum 6 mmol/L, sodyum potasyum orani: 20.8 saptanmasi (izerine yapilan testlerinde; bazal kortizol
duizeyi 0,9 mecg/dL, ACTH 16 ng/L saptandi. ACTH uyari testi sonucu ile hastaya tersiyer adrenal yetmezlik tanisi
kondu. Hastaya 10 mg/m2/giin hidrokortizon baslandi. Postnatal 8. giiniinde elektrolit degerleri normal olan hasta
steroid tedavisi ile taburcu edildi. Poliklinik izleminde elektrolit dizeyleri stabil seyreden hastanin postnatal 41.
gunuinde hidrokortizon tedavisi kesildi.

Sonug: Gebelikte suprafizyolojik dozlarda ekzojen kortikosteroid kullanimi neonatal adrenal supresyona neden
olabilmektedir. Yapilan calismalarda gebelik boyunca 235 mg/giin prednizolon kullanimi olan annenin bebeklerinde
yenidodan yogun bakimda ilk 48 saat boyunca fizik muayene ve elektrolit bozuklugu agisindan takibi 6nerilmektedir.
Bizim olgumuzda da uzun siire yiiksek doz antenatal steroide maruz kalan hastada gérilen adrenal yetmezlik,
nadir olmasi nedeni ile sunulmustur.
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Mobitz Tip 2 AV BLOGU OLAN SJOGRENLI ANNE BEBEGI
"TANSU ONDES

"ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

MOBITZ TIP 2 ATRIYOVENTRIKULER BLOGU"OLAN SJOGREN"SENDROMLU ANNE QEBEGiTansu Ondes,
Fatma Kocael, Cansu Sivrikaya Yildirim, Kevser Ustiin Elmas, Hilal Ozkan, Fahrettin Uysal, Ozlem Mehtap Bostan,
Nilgiin Koksal

GIRIS: Konjenital tam atriyoventrikiler (AV) blok 20000 canli dogumda 1 gériilme insidans ile oldukca nadir bir
hastalik olup, yliksek mortalite ve morbidite riski tasir ve atrioventrikiiler septal defekt,konjenital olarak diizeltiimis
biylk arter transpozisyonu, sol atriyal izomerizm veya annedeki bag dokusu hastaligi ile birliktelik gosterir.
Maternal otoantikorlardan etkilenen bebeklerde AV blok olusma mekanizmasinin annelerin dolagiminda saptanan
anti SS-A (Ro) ve anti SS-B (La) antikorlariyla ilikili oldugu gdsterilmistir. Etkilenmis bebekleri olan annelerin bir
¢ogunun dolagiminda otoantikor pozitif olsa da, dogum sirasinda %50’si asemptomatik olabilir. Yenidogan bebekte
konjenital Mobitz tip 2 AV blok saptanmasi lizerine anneye Sjégren Sendromu tanisi konulan olgu nadir gérilmesi
sebebiyle sunulmustur.

OLGU: Otuz iki yas annenin dérdlncl gebeliginden Uglincll yasayan olarak akut fetal distres nedeniyle acil
sezeryan ile 36 gebelik haftasinda dis merkezde 9-9 APGAR ile dogan erkek bebek, dogum sonrasi aritmi
saptanmasi Uzerine tarafimiza yonlendirildi. Oz ve soy ge¢misinde annesinin 5 yil dnce romatoid artrit tanisi aldigi,
ancak 2 yildir tedavisiz izlendigi dgrenildi. Fizik muayenesinde viicut agirligi 2650 gr (50-90P), boyu 46 ¢cm (50P),
bas cevresi 33 cm (50-90P), KTA 80-100/dk, bradiaritmikti ve diger sistem muayeneleri normal saptandi. Rutin
tetkiklerinde patoloji saptanmayan hastanin cekilen EKG'sinde Mobitz tip 2 AV blok oldugu gézlendi.
Ekokardiyografisinde patoloji saptanmadi. Hastamizda Mobitz tip2 AV blok olmasi nedeni ile maternal otoimmun
hastaliklar agisindan annesinin otoantikorlari galisildi. Annede, Ro-52, SS-A ve SS-B otoantikorlari pozitif pozitif
saptanmasi Uzerine Sjogren sendromu tanisi aldi. Hastamizin izlemi boyunca artimisi devam etti ve bradikardik
seyretmesi lizerine teofilin bagland. izlemde pacemaker ihtiyaci olmadi. Vital bulgulari stabil olan hasta oral teofilin
ile postnatal 22. glinlinde taburcu edildi.

SONUG: Maternal otoantikorlarin anneden fetise pasif transferi fetal ve neonatal hastalik ile birlikte AV bloga
neden olabilir. Otoantikorlara sahip olan en sik hastalik sistemik lupus eritematosus ve Sjogren sendromudur. Fetiis
ve yenidoganda kalp blogu veya agiklanamayan dokintii oldugunda mutlaka anne bag dokusu hastaliklari
acisindan sorgulanmalidir. Cogunlukla birinci derece kalp blogu olan hastalarda tedavi gerekmez. Fakat tglincl
derece kalp blogu olan hastalar ve ikinci derece kalp blogu olan hastalarin bir kismina
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Pulmoner Atrezili Bir Hastada Uzun Sureli Prostaglandin
Kullanimina Bagh Gelisen Neonatal Kortikal Hiperostozis

'Kasim Bozgeyik, *Fatma Kocael, 2Cansu Sivrikaya Yildinm, 2Kevser Ustiin Elmas, *Hilal Ozkan, *Ozlem
Mehtap Bostan, ‘Zeynep Yazici, °Erdal Eren, 5Omer Tarim, ?Nilgiin Kéksal

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yenidogan Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Radyoloji Bilim Dali, Bursa

sUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dall, Bursa

GIRIS: Pulmoner atrezi nadir gérillen bir konjenital kardiyak malformasyon olup bu anomali ile dogan bebekler,
yeterli pulmoner kan akiminin saglanmasi igin duktus arteriyozusa bagimhidirlar. KardiyovaskUler girisim
yapilincaya kadar duktus arteriyosus agikligi prostaglandin E1 (PGE1) ile saglanmalidir. Uzun sireli PGE1
inflizyonunun ise yan etkileri olabilir. Bu yazida, uzun stireli PGE1 inflizyonuna bagli kortikal hiperostozis gelisen
pulmoner atrezili bir yenidogan olgu sunuldu.

OLGU: Yirmi dokuz yasindaki annenin ilk gebeliginden son adet tarihine gore 39 gebelik haftasinda normal vajinal
yol ile APGAR 5-7-8 olarak dogdu. Oz ve soy gecmisinde fetal ekokardiyografi ve anomali ultrasonografisinde fetal
pulmoner atrezi, dekstrokardi, kardiyomegali, mikrognati saptandigi 6grenildi. Fizik muayenesinde; vicut agirhigi
2555 gr (3-10 persentil), boy 48 cm (10-50 persentil), bas ¢evresi 30cm (<3 persentil), 3/6 sistolik Gfirim duyulmus
olup hasta siyanotik gdriinimde, oksijen saturasyonu %80, diger sistem muayene bulgulari dogal idi. Rutin
laboratuvar tetkikleri normaldi. Hastanin postnatal yapilan ekokardiyografisinde izole dekstrokardi, genis ventrikiler
septal defekt, pulmoner atrezi saptandi. Hastaya PGE1 0.01mcg/kg/dk dozunda infiizyon baslandi. Yatisinin 44.
gliniinde Blalock-Taussing (BT) sant operasyonu yapilmis olan hastanin PGE1 infiizyonu kesildi. izlemde ¢ekilen
grafilerinde kemik yapilarda rélatif lisens artisi olup korteks ve medulla ayrimi segilememis, sol ve sag humerusta
orta diafizer kesimde eski kallus formasyonuna ait olabilecek skleroz artisi ile uzun kemiklerde diafizer kesimde
secilen subperiosteal yeni kemik formasyonlari izlendi. Kontrol laboratuvar tetkiklerinde kalsiyum, fosfor
magnezyum, D vitamini, normal ancak ALP dizeyi 580 U/L olup ylksek olarak degerlendirildi. Bu bulgular
prostaglandin tedavisine sekonder bulgular olarak degerlendirildi. 400 |U D vitamini profilaksisi alan hasta postnatal
68. Glnuinde poliklinik izlemine devam edecek sekilde taburcu edildi.

SONUGC: PGE1 tedavisinin en yaygin ve doza bagli yan etkileri apne (%12), kizarma ve ddem (%10), bradikardi
(%7), hipotansiyon (%4), hipertermidir (%14). Uzun stireli (iki haftadan fazla) PGE1 inflizyonunun komplikasyonlari
kortikal hiperostozis, gastrik ¢ikis obstriiksiyonu ve psddo-Bartter sendromudur. PGE1'in uzun sireli kullaniminda
kortikal hiperostoz olustugundan, dzellikle infuzyona iki haftadan fazla ihtiyag duyuldugunda bu patoloji akilda
tutulmalidir. Olasi komplikasyonlari énlemek icin siddetli siyanotik kardiyak lezyonlarda PGE1 inflizyonunu
mumkin olan en kisa strede kesmek gerekmektedir. Uzun stire PGE1 kulaniminda kortikal hiperostozis olabilecegi
unutulmamalidir.
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GRAFT VERSUS HOST HASTALIGI: CILT TUTULUMU

1SERPIL AKSU OZUBEK, 'BUSRA YALGIN, '"MELIKE SEZGIN EVIM, TADALET MERAL GUNES

"ULUDAG UNIVERSITESI SABAHATTIN GAZIOGLU GOCUK HEMATOLOJI NAKIL UNITESI

GIRIS: GVHH, dondrden hastaya kok hiicrelerle birlikte verilen saglikli T-lenfositlerinin neden oldugu siddeti
imminolojik reaksiyona bagli organ fonksiyon bozuklugu ile giden siklikla cilt, karaciger ve gastrointestinal sistemi
tutan bir hastaliktir. Allojenik KHN'inden sonra gérilen en 6nemli mortalite ve morbidite sebebi olarak kabul edilir.
Cilt belirtileri olarak deri lezyonlari genellikle ilk bulgudur ve hastaligin erken tanisinda énemlidir. Klasik olarak el
ici, ayak tabani, kulak kepgesi, boyun ve sirtin ist kisminda, kasinti ve yanmanin eslik ettigi eritematdz dokiinti ile
baglar. En erken lezyonlar soluk eritematz makil veya belli belirsiz paplller seklindedir. Deri lezyonlari siklikla
gbvdeye yayilir ve genis bir viicut alanini etkileyerek eritrodermaya donisebilir.

OLGU: 17 yasinda HLH tanili erkek hastanin 30/8/2021 tarihinde Pediatrik KiT Klinigine yatisi yapildi.8/9/2021
tarihinde allojenik kemik iligi nakli gerceklestirildi. Nakil sirasinda herhangi bir sikintisi olmayan hasta 5/10/2021
tarihinde engrafman oldu ve sonrasinda ciltte kulak kepgesinde biiller ile gégus sag list bolgesinde hickman katateri
etrafinda ayrica sirt Ust ve alt bélgelerinde kanamali ve agik yara seklinde dékintileri olustu, Hasta evre 4 cilt
GVHD'si olarak kabul edildi. Hastaya 2mg/kg m-prednizolon tedavisi baslandi. Hastanin enfeksiyondan korunmasi
icin steril carsaf ve oOrtiler kullanildi. Steril eldiven ile patlamis biiller ve soyulmus deri olan bdlgelere
SF+Silverdin+FitotLocoderm kremler karistirilarak i1slak pansuman yapildi ve spanclar kurumadan kaldirildi.
Sonrasinda yine steril eldiven ile Takrolin krem stirlildli. Glinde 2x1 yapildi. Ayrica giinde 1 kez rifampisin ile bakim
yapildi. Cilt ylizeyinde ciddi oranda sivi kaybi olmasi tzerine hastanin hemodinamisinin saglanmasi igin yogun sivi
destegi verildi. Elektrolit takibi sik yapildi. Bu arada 26/10/2021 tarihinde 1.mezenkimal hiicre ve 02/11/2021
tarihinde 2.mezenkimal hticre verildi. Deride yara onarimi baslad. Yaralari kabuklanmaya ve iyilesmeye basladi.
Fakat yeni olusan dokuntlleri mevcuttu. 3/12/2021 tarihinde 3.mezenkimal hiicre ve 11/12/2021 tarihinde
4.mezenkimal hdcreler verildi. Hastanin cildi yeni gorinimine kavusmaya basladiktan sonra pansuman siklig
azaltildi. Hastanin cildinde tam bir iyilesme gbzlemlenmistir.

SONUG: Bl olusumu ile karakterize evre 4 cilt GVHD si olan hastaya uzun sure uygulanan yara ve cilt bakim,
mevcut olan agrilarin azalmasini ve enfekte olmasini engellemektedir. Erken tanilama yapma, organ ve sistem
hasarlari sonucu olusan rahatsizliklari azaltmaya ydnelik bakim, yasam kalitesini arttirma ve dlizenlenen tedavinin
dogru sekilde uygulanmasi hemsirelik bakiminin gerekliliklerindendir.

253



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB52

CMV Mi YOKSA GVHD Mi? HEMATOPOIETIK KOK HUCRE
NAKLI SONRASI GRAFT-VERSUS-HOST HASTALIGI(GVHD)
SAPTANAN OLGULARIN ENDOSKOPIK VE KOLONOSKOPIK

OLARAK INCELENMESI

2Go6kge Eser, "Meltem Ugras, *Buket Erer Del Castello, *Getin Timur

"Yeditepe Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme

2Yeditepe Universitesi Cocuk Sagligji ve Hastaliklari Anabilim Dali

3Yeditepe Universitesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali Gocuk Hematolojisi ve Onkolojisi

GIRIS: Gastrointestinal komplikasyonlar; allojenik hematopoietik kék hiicre transplantasyonundan sonra morbidite
ve mortalitenin temel nedenidir. GVHD'nin erken tanimlanmasi hastalarin dogru yonetimi igin esas oldugundan;
gorilen gastrointestinal komplikasyonlarin ayirici tanisi blylk énem tasimaktadir. Bu retrospektif calismanin
amacl, allojenik hematopoietik kok hiicre transplantasyonundan sonra gastrointestinal komplikasyonlarin
olusumunu degderlendirmek ve endoskopik ve histolojik degerlendirmenin tanisal 6Gnemini vurgulamaktir.

VAKA: Ekim 2017 ile Ekim 2018 tarihleri arasinda allojenik kdk hiicre nakli sonrasinda akut GVHD gelistiren 5
hasta merkezimizin Cocuk Hematoloji Onkoloji ve Gastroenteroloji ekibi tarafindan takip edildi. 4 hastada tedaviye
direngli bulanti kusma 1 hastada diyare sikayeti vardi. Her hasta icin endoskopik ve histolojik veriler analiz edildi.
Endoskopi ve kolonoskopi yapilan 5 hastanin 2 si erkek 3 U kiz cinsiyette ve hastalarin ortalama yasi 10,6 idi.
Hastalara farkli hematolojik hastaliklar nedeniyle transplantasyon yapildi. 4 hastada Akut Lenfoid Losemi ve 1
hastada Beta Talasemi Major saptandi. 4 hastamiz cilt GVHD ve 1 hastamiz GIS GVHD ile takip edildi. Hastalarin
GIS semptomlari nedeniyle yapilan endoskopi ve kolonoskopilerinde; 3 hastada ézofaijit, 4 hastada yaygin eroziv
gastrit, 1 hastada aktif kronik kolit ve 1 hastada duodenumda lenfanjiektazi oldugu gérildu. Duodenumda
lenfanjiektazi saptanan hastanin GiS-GVHD tanisi biyopsi ile dogrulandi. Aktif kronik kolit olan olgunun biyopsi
sonucunda damar endotelinde CMV ile uyumlu inkliizyon gdsterilip tedavisi diizenlendi.

SONUG VE TARTISMA: GVHD'nin patofizyolojisi, bu hastali§in akut fazi sirasinda ciltte, gastrointestinal kanalda,
akcigerde ve karacigerde patolojik hasara neden olan proinflamatuar bir ortami indikleyen alloreaktif dondr T
hicreleri tarafindan meydana gelir. Akut GVHD tanisi; transplantasyonu takip eden ilk 100 gin iginde,
makulopapuler bir dokintd, diyare, karinda kramplar ve yiikselen serum bilirubin konsantrasyonu ile bagvuran
hastada tek bagina Klinik degerlendirme ile konulabilir. Gastrointestinal sisteminden kaynaklanan semptomlarin
nedenleri arastirilirken; GVHD, enfeksiyonlar, ilag toksisitesi ve 6nceki hastaliklarinin akut alevienmesi gibi farkli
durumlar ortiisebilir ve ayirici tani yapmak zorlagabilir. Bu sebeple hastalarin endoskopik ve histolojik olarak
degerlendirilmesi olasi akut GVHD'nin klinigini dogrulamak icin yardimcidir.
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Apert Sendromunda Monoblok ilerletme Operasyonuna Bagli
Gorulen Komplikasyonlar

'Duygu Yilmaz, 2Tiilin Simsek, *Duygu Yilmaz, *Beste Yiiksel Sacli, “Haluk Topaloglu, *Cumhur Kaan
Yaltirik, 6Yasin Ozcan

'Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi

2Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Pediatrik Yogun Bakim Unitesi, istanbul
3Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklar, istanbul

“Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadligji ve Hastaliklari, Pediatrik Néroloji, Istanbul

5Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrabhisi, Istanbul

SYeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Géz Hastaliklari, istanbul

GIRIS: Apert Sendromu kraniyosinositoz,ellerde ayaklarda simetrik sindaktili,orta yiiz hipoplazisiyle karakterize
konjenital bir hastaliktir.Kraniostosisin cerrahi tedavisi komplekstir.Ekip yaklagimi gerektirir.Hedefi nérolojik
bozukluklari 6nlemek, fonksiyonel ve kozmetik gdriiniimden kaynaklanan morfolojik bozuklugu dizeltmektir.

VAKA: Apert Sendromu nedeniyle monoblok ilerletme operasyonu geciren 6 yasindaki erkek hasta postop
6.glinlinde acil servisimize getirildi.Muayenesinde genel durumu orta,letarjikti, atesi 39,5 CO,cutis
marmaratusu,akral siyanozu vardi.Proptozis,periorbital 6dem ve hiperemisi mevcuttu.SpO2 %93 kalp tepe atimi
158-162/dk,tansiyonu 74/42mmhg,diger sistem muayeneleri dogaldi. Kan gazinda metabolik asidoz vardi.(Lakiat:
6mmol/l (N:2mmol/L)).Septik sok tanisiyla 6 L/dk’dan oksijen verildi. Yogun bakimda 2 kez 20 ml/kg'dan serum
fizyolojik verildi.Vitalleri normale dondi.Gelis crp’si 187mg/L(N<2,8),prokalsitonin  38,15ng/ml(>10 Siddetli
bakteriyel sepsis/septik sok)'idi.Ampirik meropenem ve vankomisin baslandi.Paranasal BT'de pansinlizit,orbita
BT'de lamellar defekt,preseptal selillit saptandi.Metranidazol eklendi.Postop 8.glin hapsirmasiyla sa§ nazal
delikten saydam sivi geldi.Beyin cerrahisi operasyona bagl BOS kagagi dlistindu,numune alindi.Direkt mikroskobik
incelemesinde total hiicre sayisi  10.020 hlcre/mm3,I6kosit sayisi  4230/mm3,gram  pozitif koklar
saptandi.Kilturinde Streptokokus mitis/Streptococcus oralis dredi.Antibiyogrami vankomisine duyarliydi.Sivinin
BOS olup olmadigini degerlendirmek igin betatrace protein-2 bakildi.Olasi BOS olarak sonuglandi. Rinore,besinci
glnde durdu.BOS disari akamadigindan 12 saat i¢inde periorbital ve frontal bélge sisti.Okstrlikle BOS akmaya
basladi.1 hafta devam etti.Sislik azaldi.Sividan drnek gonderildi.Beyaz kiire sayisinin azaldigi,antibiyotik tedavisine
yanit alindigi goriildi.BOS kagaginin 9.giind orbital lameller defekt onarildi.3giin sonra BOS ydn degistirerek
insizyon yerinden akmaya bagsladi.Lomber drenaj takildi.1 hafta sonra gekildi.Yatiginin 4.haftasinda
sintizit+meninjit ve BOS kagagi ¢ozUlerek onerilerle taburcu edildi.

TARTISMA: Kraniyosinositoz Le-fortlll ardindan frontoorbital ilerletmeyle ya da Monoblok ilerletmeyle tedavi
edilebilir.Monoblok ilerletme anterior kranial fossayla nazal kavite arasinda osteotomi gerektirdiginden
komplikasyonlari gok olmakla beraber tek operasyonla ameliyat avantajina sahiptir.BOS sizintisi,en 6nemli
komplikasyonudur.Sizintiy1 gegici olarak 6nleyebilecek 6dem diizeldiginden ilk haftanin sonunda siklik %70'e
¢ikar.Hastamizda 6dem sebebiyle tikandi§i diisinilen lameller defekt postop 8.glinde hapsirmasiyla agilip,nazal
yoldan BOS sizintisina sebep oldu.Biriken BOS aktigindan frontoperiorbital sislik azaldi.

SONUG: Monoblok ilerletmenin fonksiyonel ve estetik faydalari iyi dokimente edilmistir ancak avantajlarin
yuksek komplikasyon riskleriyle birlikteligi goz ardi edilmemelidir. Ameliyat secimine karar verirken potansiyel
faydalari ve komplikasyonlari dikkatli bir sekilde tartiimalidir.Gelisebilecek komplikasyonlardan dolayi
operasyonun 0zellikle gocuk yogun bakim Unitelerinin oldugu merkezlerde yapilmasinda yarar
vardir.Multidisipliner bir sekilde ¢ocuk hasta ve aile operasyona hazirlanmali,hasta i¢in en uygun,en glincel, en az
komplikasyon ve morbiditesi olan teknik seciimelidir.
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Akut Gelisen Solunum Sikintisinin Nadir Bir Nedeni: Miyastenik
Kriz.

2Miijgan Arslan, "Mervegqiil Efe, 'Yasin Yilmazer, 'Kiibra Boztepe

'Stileyman Demirel Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dall, Isparta.
2Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Nérolojisi,
Isparta.

Giris: Miyastenia gravis (MG), sinir-kas kavsaginda iletim defekti sonucu ortaya ¢ikan, iskelet kasinda kuvvet azligi
ile seyreden bir hastaliktir. MG tanili hastada akut gelisen, siddetli ve yaygin kuvvet azli§i ve solunum yetersizligi,
miyastenik kriz (MK) olarak tanimlanir. MG hastalarinda mortalitenin en sik nedeni olan MK; enfeksiyonlar, stres
ve ilag kullanimindaki degisiklik gibi nedenlerle gelisebilir. MK, hayati tehdit eden, erken donemde tedavi edilmesi
gereken acil bir durumdur.

Olgu: MG tanisiyla izlenen 13 yasindaki erkek hasta, Acil Servis'’e, nefes darligi sikayeti ile basvurdu.
Sorgulandiginda, yakinmanin iki giin dnce basladigi ve ilaglarini birkag guindir dizenli kullanmadigi 6grenildi. Fizik
muayenede; kalp atim hizi 140/dk idi, her iki hemitoraks solunuma esit katiliyordu, ancak solunum sayisi 36/dakika
olan hasta dispneik gériinimdeydi, ral veya ronkiis saptanmadi. Laboratuvar incelemeleri (tam kan sayimi,
biyokimya, koagtlasyon parametreleri, renal ve hepatik fonksiyon testleri, CRP, prokalsitonin) normaldi ve akciger
grafisinde patolojik 6zellik saptanmadi. Arter kan gazi incelemesinde; pH: 7.42, PaCO2: 41 mmHg, Pa02: 75,8
mmHg, HCO3:25,3 mmol/mL saptanmasi ve oda havasinda pulse oksimetre satlirasyon degerinin %88 olmasi
Uzerine, yuksek akisli nazal oksijen destedi 1 L/dk, FiO2 30 olacak sekilde verildi. Hasta MK tanisi ile yogun
bakimda takibe alindi. Pridostigmin tedavisi 300 mg/gun olacak sekilde tekrar diizenlendi, 1 mg/kg/glin prednizolon
ve 400 mg/kg/gn (5 guin) intravendz immiin globdlin tedavisi planlandi. Tedavinin 3. saatinde solunum sikintisi ve
oksijen destedi ihtiyaci azaldi. Tedavinin ilk 24 saatinde klinik iyilesme goruldU ve 48 saat sonra tedavisine serviste
devam edildi.

Sonug ve Tartigma: MG hastalari, artan kas glcsuzligl ve solunum yetmezligi yakinmasi ile Acil Servis'e
basvurabilir, bu durumda MK akilda tutulmali ve tedavi gecikmeden baslanmalidir. Hastanin 6ykust ve fizik
muayene bulgulari dikkate alinarak MK tanisi dogrulanmali, nedenleri arastiriimali, mekanik ventilasyon ihtiyaci
degerlendirilmelidir. MK’e bagh gelisen akut solunum yetmezliginin nedeni, solunum kas guici azalmasi sonucunda
alveolar ventilasyonun bozulmasi ve orofarengeal kaslarin tutulumuna bagli gelisen aspirasyon pnémonisidir.
Hipoksemi ve hiperkapni ge¢ donemde ortaya ¢ikmaktadir, bu nedenle mekanik ventilasyon karari igin arter kan
gaz degerlerinin bozulmasi beklememelidir. Tedavinin erken donemde baglanmasi, hastalarin yogun bakim ve
solunum destedi ihtiyacini azaltmaktadir.

256



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB57

AILESEL PAX-2 MUTASYONU TANIMLANMIS KiSTIK BOBREK
HASTALIGI OLAN YENIDOGAN

'EMRE KARAAGAC, 2CANSU SiVRIKAYA YILDIRIM, 2FATMA KOCAEL, 2KEVSER USTUN ELMAS, SBETUL
AKKOYUNLU, S0SMAN DONMEZ, 2HILAL GZKAN, 2NiLGUN KOKSAL

'ULUDAG UNIVERSITES] GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARIA.BD.
2ULUDAG UNIVERSITESI GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI A.B.D. YENIDOGAN B.D.
SULUDAG UNIVERSITESI GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI A.B.D. COCUK NEFROLOJI B.D.

GIRiS: Uriner sistemin konjenital anomalilerinin bir kismi genetik faktérlere baglidir. intrauterin ddnemde bébrek
gelisiminin son asamasi olan metanefrozda sentezlenen bir dizi sinyal ve transkripsiyon fakt6riiniin dizenlemesi
organogenezi indukler. PAX-2 metenefroz déneminde organogenezin diizenlenmesinde gorevli bir transkripsiyon
faktdri olup mutasyonunda organogenezde hatalar meydana gelmektedir. PAX-2 mutasyonu renal hipoplazi, renal
hipodisplazi, multikistik displastik bdbrek gibi anomalilere sebep olmaktadir. Bu olgu sunumunda antenatal PAX-2
mutasyonu saptanan kronik renal yetmezIigin eslik ettigi kistik ve displazik bobrek hastaligi olan bir yenidogan
sunulmustur.

OLGU: Otuz bes yas annenin besinci gebeliginden ilk yasayan olarak miadinda normal vajinal yol ile dis merkezde
dogan hastanin antenatal kistik bobrek tanisi ve solunum sikintisi olmasi Uzerine 19 gin dis merkezde yatirilarak
tetkik ve tedavi edildigi, kreatin degerleri ylksek seyreden ancak idrar ¢ikis! yeterli olan hasta taburculuk sonrasi
hastanemize yonlendirildigi 6grenildi. Oz ve soy ge¢misinde annenin ilk 2 gebeligi 20. haftada intrauterin exitus
oldugu ve yapilan fetal otopsilerinde renal agenezi, renal displazi, kistik bobrekler gorildigu, ikinci fetiise yapilan
genetik incelemede PAX-2 mutasyonu saptandidi, aile taramasinda otozomal dominant aktarilan bu gen
mutasyonunun babasinda da oldugu, en son gebeliginde ise 17. gebelik haftasinda yapilan genetik incelemesinde
PAX-2 mutasyonunun hastamizda saptandigi ogrenildi. Taburculuk sonrasi beslenme bozuklugu olan hasta
merkezimize basvurdu. Fizik muayenesinde agirlik 2700 gr (10-50 p) (doguma gére %10 tarti kaybi), boy:50 cm
(50-90 p), bag gevresi 36 cm (50-90 p), dehidrate goriinimde, diger sistem muayeneleri dogal idi. Tetkiklerinde
serum kreatinin 4,01 mg/dl, Gre 59 mg/dl olup, diger rutin tetkiklerinde patoloji saptanmadi. Uriner
ultrasonografisinde sag bobrek demonstre edilemeyen hastanin sol bobrek parankim ekojenitesi yliksek, milimetrik
boyutta ve sol bébrekte kortikal kistler saptanarak kortikal kistik displazi lehine degerlendirildi. izlemde ditirezi yeterli
olan hastanin kreatinin diizeyleri 1,8 mg/dl'ye geriledi. Hastamiz destek tedavileri saglanarak postnatal 34. gliniinde
uzun dénemde bobrek nakli planlanarak taburcu edildi.

SONUGC: Bobrek ve idrar yolunun konjenital anomalilerine sebep olan ¢ok fazla genetik mutasyon bulunmakta olup
PAX-2 mutasyonu nadir rastlanilan bir genetik mutasyondur. Otozomal dominant olmasi nedeniyle aile dykist 6n
plana gikmaktadir. Tekrarlayan abortuslarda genetik tani koymanin, ve modern tibbin gelistirdigi yardimci tGreme
yontemlerinin genetik hastaliklarda kullanilmasinin  gerekliliginin  dnemini vurgulamak amaciyla bu olgu
sunulmustur.

257



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB58

NEONATAL HERPES MENINGOENSEFALITI OLGU SUNUMU
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1ULUDAG UNIVERSITESI COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI A.B.D.

2ULUDAG UNIVERSITESI COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI A.B.D. YENIDOGAN B.D.
SULUDAG UNIVERSITESI GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI A.B.D. COCUK ENFEKSIYON B.D.
4ULUDAG UNIVERSITESI COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI A.B.D. COCUK NGROLOJI B.D.

GIRIS: Herpes Simpleks Viriis (HSV) Herpesviridae ailesinden cift sarmalli bir DNA viriisii olup tiikirik, idrar,
vajinal sekresyonlarin mukozayla temasiyla bulagir. HSV ile yenidogan enfeksiyonu, her 10.000 canli dogumdan
birinde gorlimektedir. Yenidogan HSV enfeksiyonlarinin %75-85'inden HSV tip 2 sorumludur. Yenidogan HSV
enfeksiyonunun intrauterin, perinatal ve postnatal bulas yollari vardir. Ates yiksekligi ve konvilzyon ile bagvuran
HSV meningoensefaliti olan bir yenidogan sunulmustur.

OLGU: Yirmi sekiz yas annenin ilk gebeliginden normal vajinal yol ile miadinda dis merkezde dogan hasta postnatal
22. gununde ates ylksekligi ve fokal klonik konvilzyon nedeniyle bagvurmasi Gzerine yatirildi. Oz ve soy
gecmisinde Ozellik saptanmadi. Fizik muayenesinde agirigi 3300 gr (10-50 p); boyu 52 cm (10-50 p); bas cevresi
37 cm (50-90 p) viicut 1sis1 38 °C olup diger sistem muayeneleri dogaldi. Rutin laboratuvar tetkikleri normal olan
hastanin yapilan lomber ponksiyon incelemesi menenijit lehine degerlendirilerek antibiyoterapisi basland.
Transfontanel ultrasonografisi ve elektroensefalografisi normal olan hastanin ates yikseklikleri devam etmesi
Uzerine antibiyoterapisi diizenlendi ve ailesi yeniden sorgulandi. Annesinin gebeliginin ilk trimestrinda genital
herpetik lezyonlari oldugu 6grenilmesi Uzerine tedavisine asiklovir eklendi. Kontrol lomber ponksiyon yapilan
hastanin beyin omurilik sivisinda (BOS) ve periferik kaninda tip 2 HSV PCR pozitif saptandi. Beyin MR
gérintilemesinde sag oksipital lobda ve her iki serebral hemisferde, kronik hemoraji komponenti de bulunan
ensefalomalazik alanlar, HSV ensefalitinin sekel degisiklikleri olarak yorumlandi. Asiklovir tedavisinin 2. giiniinde
ates ylkseklikleri gerileyen hastanin antiepileptik tedavisiyle birlikte konvilzyonu olmadi. Asiklovirin 10. gliniinde
alinan BOS ve kan HSV tip 2 PCR negatif olmasi Uizerine 21 giin intravendz asiklovir tedavi sonrasi 6 ay kullanmak
uzere oral asiklovir tedavisi devam edecek sekilde postnatal 51. gliniinde taburcu edildi.

SONUG: Neonatal HSV enfeksiyonlari dissemine hastalik, merkezi sinir sistemi hastaligi ve lokalize cilt, g6z, agiz
hastaligi olmak tizere 3 farkli form ile karsimiza gikar. Merkezi sinir sistemi hastaligi genellikle yasamin ikinci veya
uglincu haftasinda ndbetler, letarii, irritabilite, titreme, yetersiz beslenme, 1si dengesizligi gibi bulgular yapabilir.
Hastalik seyrinin baslarinda, bu belirti veya semptomlar belirgin olmayabilir. Olgumuz da sepsis ve menenijit klinigi
ile bagvurmus ve anamnezin derinlestiriimesi sonucunda neonatal HSV meningoensefaliti tanisi almistir. Bu olgu,
ek bulgusu olmayan sepsis ve konvulsiyonu olan yenidoganlarda neonatal herpesin akilda tutulmasi gerektigini
gostermistir.
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Hisiltih Cocuk Nadir Nedeni Bronsiolitis Obliterans: Olgu
Sunumu

"Merve KOSEOGLU, 'Fatih BATTAL, 2Erkan TEZCAN, 3Erkan CAKIR, 'Beste DEVRIL

'Canakkale Onsekiz Mart Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklari AD, GCanakkale
2Ganakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak, Burun, Bogaz Hastaliklari AD, Ganakkale.
3Bezmiélem Vakif Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sadligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Gégis Hastaliklari BD,
[stanbul.

GIRIS: Bronsiyolitis obliterans nadir griilen ve gegirilen alt solunum yollari enfeksiyonlari sonrasi olusan obstriiktif
ve inflamatuvar reaksiyon ile karakterize kronik akciger hastaligidir. Alti hafta boyunca devam eden hisilti,
tekrarlayan pnémoniler, atelektaziler ve tam olarak iyilesememe ile karakterizedir. Oksiirik, krepitan rallerin
duyulmasi ve HRCT'de mozaik perflizyon, vaskiiler ateniiasyon ve santral bronsektazi bulgulari varliginda
distndllr. Bu olguda brongiolitis obliterans tanisi konulan pediatrik olgunun tani asamalari sunulmustur.

OLGU: iki yaginda erkek olgu, dokuz aydir tekrarlayan hirilti sikayeti ile bagvurdu. Ozgegmisinde bir kez idrar yolu
enfeksiyonu, bir kez pndmoni nedeniyle hastane yatisi ve wheezy child nedeniyle ti¢ ay sreyle profilaktik inhaler
kortikosteroid kullanim dykist mevcuttu. Fizik muayenesinde bilateral raller, wheezing ve subcostal retraksiyonlar
olan hasta takipneik, tasikardikti. Laboratuar tetkiklerinde WBC:49,3 1073/uL(5-14,5), NEU#:39700/uL,
LYM#:6600/ul, CRP:4,16mg/dL, Sedim:22. ipraptoprium bromiir, salbutamol ve budesonid inhaler tedaviler
uygulandi. Wheezy child dislnllen hastanin tedavileri dizenlendi; montelukast sodyum, deksametazon,
amoksisilin klavulanik asit, sefdinir ve oseltamivir oral olarak verildi. Gastrodzefageal refliye yonelik tedavi verildi.
Tedaviden fayda gérmeyen hastada immiin yetmezlik agisindan immunoglobulin tetkikleri caligildi, IGG:674 (424-
1051), IGA:28,4 (14-123), IGM:89,4 (48-168), Total IGE:46,2 (0,31-29,5) sonuglandi. Alfa-1 antitripsin: 131 (88-
174), CTFR mutasyonu negatif sonuglandi. Kardiyovaskiler hastaliklar agisindan arastirilarak ekokardiyografi
yapildi ve patolojik 6zellik saptanmadi. Alerjik ve immUnolojik hastalik diistinilmemesi (izerine hasta cocuk g6gus
hastaliklarina yonlendirildi. Bronkoskopide Ust hava yollari ddemliydi. Epiglotun her inspiryumda posteriora ¢oktugu
goriildu. ilaveten her iki adenoid kikirdaginda her inspiryumda hava yolunu belirgin tikayacak sekilde laringomalazi
ve stridora neden oldugu goérildi. HRCT incelemesi bronsiolitis obliterans ile uyumlu sonuglandi. pHmetre
tetkikinde reflii gbzlenmedi. Azitromisin ve metilprednizolon tedavileri alti ay boyunca uygulandi, yirmi gin
intravendz olarak tedavilerini aldi. Alti ay sonra ¢ekilen BT'de %95 iyilesme ile bronsiolitis obliterans tedavisine
yanit alindigi gorulda.

SONUG VE TARTISMA: Bronsiolitis obliteransin tanisinda klinik gézlem, HRCT'de buzlu cam manzarasi,
bronsektatik genislemeler ve mozaik diflizyon paterni mevcuttur. Hastalar gastrodzefageal veya astim sanilarak
tedavi edilebilir; ancak kesin yanit alinamaz. Makrolid antibiyotikler, sistemik glukokortikoidler ve imminsUpresif
ajanlar kullanilimaktadir; g ila alti aylik tedavi slireci bazi hastalarda faydali gozlenmistir. Gastro6zefageal reflii
bronsiolitis obliteransa neden olabilecedi gibi solunum sikintisina sekonder olarak da reflii gelisebilir. Persistan
higiltr durumlarinda morbidite ve mortalitiesi yliksek olan bronsiolitis obliterans akla gelmelidir.
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Biling Bulanikligi ile Basvuran Su intoksikasyonu Olgusu

'Lara Karaaslan, 'Fatih Battal, 2Durmus Dogan , "Huriye Cetin

'Canakkale Onsekiz Mart Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Canakkale
2Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji, Canakkale

GIRIS: Su intoksikasyonu, viicuttaki normal elektrolit dengesinin asiri su alimi nedeniyle givenli sinirfarin disina
itiimesiyle sonuglanan beyin fonksiyonlarinda potansiyel olarak éltimcl bir bozukluktur. Su, tipki diger herhangi bir
madde gibi, kisa surede asiri tiketildiginde toksik olarak kabul edilebilir. Bu ¢alismadaki amacimiz hiponatremiyle
beraber gelen biling bulanikigi etiyolojisinde su intoksikasyonunu 6n tanilar arasinda bulundurmaktir.

OLGU: 9 yas 8 aylik erkek hasta akut gastroenterit dn tanisiyla tedavi gordigl dis merkezden konflizyonunun
gelismesi ve biling degisikliginin baslamasi, alinan kan tetkiklerinde potasyum 3 mmol/l ve sodyum 123 mmol/l
olmasi nedeniyle tarafimiza sevk edildi. Hastanin basvurusunda GKS:10 (E2M5V3), bilinci konfliydi. Hikayesinde
hasta, yaklasik 15 glin 6nce baglayan dis agrisi nedeniyle iyi geldigini dustnerek giinde yaklasik 5 litreye yakin su
tiketiyormus. 1 saat icerisinde yaklasik 5 litre su ictikten sonra 3 kez kusmasi olmasinin ardindan ishali de
baglamasi (izerine dis merkeze bagvurmus. Hasta tarafimiza sevk edildikten sonra alinan laboratuvar sonuglarinda
sodyum:124 mmol/l, potasyum:4,04 mmol/l olarak sonuglandi. Hastaya 10meq/24 saat olacak sekilde sodyum
tedavisi ve uygun idame mayi baglandi. Tedavi baslangicindan 5 saat sonra yapilan tetkiklerinde sodyum 132 meq
sonuglandi. Cocuk endokrinolojiye konslilte edilen hastaya 3 meg/kg oral sodyum baslanmasi ve mayisinin
500cc/m2'ye dustiriiimesi dnerildi. Kontrol tetkiklerinde sodyum 139mmol/lt sonuglandi. idrar dansitesi 1014 ph:7
keton:+1 di. Hasta tarti ve dilirez takibine alindi. Yatiginin 2. giind alinan tetkilerinde Na: 138 mmol/lt, K:4,42 mmol/It
sonuglandi ve GKS: 13 (E4M5V4) olarak degerlendirildi. Cocuk Endokrinolojiye tekrar konsiilte edildi ve oral tuz
alimi stoplandi. Psikojenik polidipsi agisindan Cocuk Psikiyatrisine danisildi; taburculuk sonrasi poliklinik takibi
onerildi. Beyin 6demi agisindan Kraniyal MR gekildi, normal olarak raporlandi. Hiponatremi ayirici tanilarindan renal
patolojileri dislamak agisindan 24 saatlik idrarda sodyum atiimi bakildi 45 mmol/giin olarak sonuglandi. Genel
durumu iyi, oryante ve koopere olan hasta genel pediyatri poliklinik kontrolli dnerilerek taburcu edildi.

SONUG VE TARTISMA: Su zehirlenmesi tanisinda ilk klinik gézlem, bas agrisi, davranis degisiklikleri, kafa
karisikhig, sinirlilik ve uyusukluk olabilir. Durum devam ettikge, bradikardi ve genislemis nabiz basinci iceren hayati
belirtiler ortaya ¢ikabilir. Beyindeki hlicreler siserek beyin 6demine neden olur. Tedavi igin ilk gereken etiyolojiyi
dogru tanimlamaktir. Olgumuzda hiponatremiyle birlikte gelen biling bulanikhi§i etiyolojisine yonelik su
intoksikasyonu nadiren bildirilen bir durum olmasi dolayisiyla sunulmustur.

260



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB65

GOCUK HASTADA COVID-19 ENFEKSIYONU SONRASI
PNOMOTORAKS

1Ali Zeki BEDIR, 'Aslihan DAGDEVIREN ERCAN, "Tuba GIRAY, ?Safak KARAGAY

'YEDITEPE UNIVERSITESI TIP FAKULTES] COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI AD
?YEDITEPE UNIVERSITESI TIP FAKULTESI COCUK CERRAHISI AD

Pnomotoraks, plevra yapraklari arasinda hava toplanmasi sonrasinda ani solunum sikintisiyla klinik veren acil
mUdahale gerektiren bir durumdur. Pnémotoraksin etiyolojisinde birgok faktér bulunmaktadir. Bu faktérlerden en
onemlileri sigara kullanimi, anatomik yap, travma, enfeksiyonlar, bag dokusu hastaliklaridir. Pnémotoraks, Covid-
19 enfeksiyonunun hem akut déneminde hem de iyilesmis hastalarda ge¢ dénem komplikasyonu olarak karsimiza
Gikabilmektedir.

15 yas erkek hasta 2 saat 6nce baglayan ani g6gUs agrisi sikayeti ile basvurdu. Hastanin gégus agrisi disinda ek
sikayeti yoktu. Fizik incelemesinde her iki akciger bazalde solunum sesleri solda daha belirgin olmak Uzere
azalmisti. Oykisiinde 4 hafta énce ailesinin Covid-19 enfeksiyonu gecirdigi, bu stirede hastamizin da subfebril
atesi oldugu ve bunun disinda semptomu olmadigi ogrenildi. Henlz Covid-19 asisi olmamis hastanin
incelemelerinde SARS-CoV-2 PCR: Negatif, SARS-CoV-2 IgM: Negatif, SARS-CoV-2 IgG: 1858 AU/mL (Pozitif)
olarak goruldi. Hastanin toraks tomografisinde, sol hemitoraksta en kalin yerinde alt lob bazal segmentler
dlzeyinde anterioposteriorda yaklasik 12 cm élgtilen pndmotoraks saptandi. Kapali su alti drenaji uygulamasinin
ardindan pnémotoraks zonunda rezolisyon gézlendi.

Pediatrik populasyonda gégus agrisi sikayeti cok genis bir perspektifle degerlendirme gerektirir. Gégus agrisi
pediatrik popilasyonda 6zellikle gastrodzefagial reflli, kostokondrit, myokarditler gibi tablolarda gorilmektedir. Ani
baglayan g6gls agrisinin mortal nedenleri arasinda pnémotoraks, akut miyokard enfarktiisii ve aort diseksiyonu
yer alir ve pnomotoraks siklikla travma sonrasi ortaya gikar. Pediatrik popUlasyondaki travma olmaksizin gézlenen
spontan pnémotoraks vakalarinda 6zellikle bag dokusu hastaliklari (Marfan, Ehler-Danlos sendromlari gibi) ve
enfeksiyonlar akla gelmelidir. Hastamizin boyu 50-75 persantilde ve eklem fleksibilitesi yoktu. Bilinen bag dokusu
hastali§i ve ailesinde romatizmal hastalik 6ykiisii bulunmuyordu. ileri laboratuvar incelemeleri ve radyolojik
degerlendirmenin ardindan spontan pnémotoraks gelismesinin nedeninin 4 hafta dnce gegirdigi Covid-19
enfeksiyonu oldugu distnaldd.

Covid-19 enfeksiyonu siklikla solunum sistemini etkileyen bir hastalik olup, hastalarda pulmoner komplikasyonlara
neden olabilmektedir. Aktif donemi asemptomatik veya hafif olarak gegirilen Covid-19 vakalarinda bile ilerleyen
donemde hastaligin pulmoner komplikasyonlarina rastlanmaktadir. Bildirilen pediatrik vaka sayisi nadir olsa bile;
bu komplikasyonlardan olan pnémotoraks Covid-19 enfeksiyonu sonrasinda gézlemlenebilmektedir. Erken
donemde mldahalenin hayati nem tasidigi bu komplikasyon g6zden kagiriimamalidir. G6gus agrisi ve solunum
sikintisi gibi semptomlarla gelen hastalarda mutlaka Covid-19 dykist sorgulanmali ve bu dykide aktif donem
semptomlari ile birlikte 6ncesinde gegcirilmis Covid-19 dykisu de disuntlmeli ve Covid-19 enfeksiyonu sonrasinda
gelisen pnémotoraks agisindan daha dikkatli olunmalidir.
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Cok Sayida Miknatis Yutulmasinin Bir Komplikasyonu Olarak
Miknatislarin Ozefagus Ve Mide Mukozasina Gomiilmesi: Olgu
Sunumu

'Gokee Altiparmak, 'Zeren Banis, 'Yusuf Aydemir

'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
Gokge ALTIPARMAK, Zeren BARIS, Yusuf AYDEMIR

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Gastroenteroloji Bilim Dali, Eskisehir

Girig: Cocukluk doneminde yabanci cisim yutulmasi sik goriilen bir problemdir. Miknatis da kiigiik ¢ocuklar
tarafindan yutulabilen yabanci cisimlerden bir tanesi olup; bir miknatis yutuldugunda genellikle bagirsak pasajiyla
kendiliginden atilir. Ancak birden fazla miknatis yutulmasi halinde gastrointestinal Iimenin farkli bdlgelerindeki
miknatis pargalarinin  birbirine yapisma ihtimali oldugundan fistll olusumu ve bagirsak perforasyonu
gelisebilmektedir.

Olgu: 1 yas 8 aylik erkek hasta; hastanemiz Cocuk Acil Servis'e birden fazla sayida miknatis yutmasi nedeniyle
basvurdu. Hastanin fizik muayenesinde patolojik bir bulgu saptanmamis olup, gekilen ayakta direkt batin grafisinde
birbirine yapismis 5 adet kiire sekilli miknatis ézefagogastrik bileskede izlendi. Servise yatirilarak oral alimi
kapatilan hastanin goklu miknatis yutmus olmasi nedeniyle; Cocuk Cerrahi Anabilim Dali ve Gocuk Gastroenteroloji
Bilim Dali birlikteliginde 6zefagogastroduodenoskopi islemi yapildi. Islem sirasinda; alt dzefagusta Z ¢izgisinin
hemen (izerinde birbirine yapisik olarak 3-4 mm capli kiire sekilli Uic adet miknatis izlendi. Uglinci miknatis
Ozefagusa gdmdill izlendi. Kardiyadaki iki miknatistan birinin yarisi mukozaya gémdilii olacak sekilde birbirine ve
6zefagus alt ucundaki diger ¢ miknatisa yapisik oldugu izlendi. Endoskop yardimiyla ézefagustaki miknatislar
mideye itildi. Kardiyadaki iki miknatis forseps ile tek tek cikarildi. Mideye itilen miknatislar; kardiyadan forseps ile
¢ikarilan miknatisa yapismasi saglanarak forseps yardimiyla ¢ikarildi. Kardiyada miknatisin gdmdili oldugu 5
milimetrelik alanda mukoza (ilsere izlendi. islem komplikasyonsuz sonlandirildi. Kontrol batin grafisinde yabanci
cisim izlenmedi. Hasta bir slire serviste takip edilerek beslenmesinin dlizenlenmesinin ardindan taburcu edildi.

Sonug: Cocuklarda yabanci cisim yutulmasi sik gortlen bir problem olup genellikle gaita desarjiyla yabanci cismin
kendiliginden gikmasi beklenir. Ancak gok sayida miknatis yutulmasi durumunda gelisebilecek gomiime, yapisma,
perforasyon gibi komplikasyonlarin énlenmesi amaciyla hasta yakindan takip edilmeli ve yutulan manyetik cismin
hizli bir sekilde endoskopik ya da cerrahi olarak ¢ikariimasi saglanmalidir. Bu tiir komplikasyonlara yol agabilecek
oyuncaklar agisindan ailelerin bilgilendiriimesi toplum sagligi agisindan 6nemlidir.
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GOCUK HASTADA COVID-19 ENFEKSIYONU SONRASI
PNOMOTORAKS

1Ali Zeki BEDIR, 'Aslihan DAGDEVIREN ERCAN, "Tuba GIRAY, ?Safak KARAGAY

Yeditepe Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari AD
2Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AD

Pnomotoraks, plevra yapraklari arasinda hava toplanmasi sonrasinda ani solunum sikintisiyla klinik veren acil
mUdahale gerektiren bir durumdur. Pnémotoraksin etiyolojisinde bircok faktér bulunmaktadir. Bu faktérlerden en
onemlileri sigara kullanimi, anatomik yap, travma, enfeksiyonlar, bag dokusu hastaliklaridir. Pnémotoraks, Covid-
19 enfeksiyonunun hem akut déneminde hem de iyilesmis hastalarda ge¢ dénem komplikasyonu olarak karsimiza
¢cikabilmektedir.15 yas erkek hasta 2 saat dnce baglayan ani g6gUs agrisi sikayeti ile bagvurdu. Hastanin gégus
agrisi diginda ek sikayeti yoktu. Fizik incelemesinde her iki akciger bazalde solunum sesleri solda daha belirgin
olmak Uzere azalmisti. Oykiisiinde 4 hafta dnce ailesinin Covid-19 enfeksiyonu gegirdigi, bu stirede hastamizin da
subfebril atesi oldugu ve bunun disinda semptomu olmadigi 6grenildi. Henliz Covid-19 asisi olmamis hastanin
incelemelerinde SARS-CoV-2 PCR: Negatif, SARS-CoV-2 IgM: Negatif, SARS-CoV-2 IgG: 1858 AU/mL (Pozitif)
olarak goruldi. Hastanin toraks tomografisinde, sol hemitoraksta en kalin yerinde alt lob bazal segmentler
dlzeyinde anterioposteriorda yaklasik 12 cm dlgllen pndmotoraks saptandi. Kapali su alti drenaji uygulamasinin
ardindan pnémotoraks zonunda rezolisyon gozlendi. Pediatrik popllasyonda gogis adrisi sikayeti cok genis bir
perspektifle de@erlendirme gerektirir. Gogis agrisi pediatrik popiilasyonda Ozellikle gastrodzefagial refl,
kostokondrit, myokarditler gibi tablolarda gériiimektedir. Ani baglayan g6gls agrisinin mortal nedenleri arasinda
pnémotoraks, akut miyokard enfarktlisii ve aort diseksiyonu yer alir ve pndmotoraks siklikla travma sonrasi ortaya
cikar. Pediatrik popUlasyondaki travma olmaksizin gozlenen spontan pndmotoraks vakalarinda 6zellikle bag
dokusu hastaliklari (Marfan, Ehler-Danlos sendromlari gibi) ve enfeksiyonlar akla gelmelidir. Hastamizin boyu 50-
75 persantilde ve eklem fleksibilitesi yoktu. Bilinen bag dokusu hastali§i ve ailesinde romatizmal hastalik oykUsii
bulunmuyordu. ileri laboratuvar incelemeleri ve radyolojik degerlendirmenin ardindan spontan pnémotoraks
gelismesinin nedeninin 4 hafta dnce gegirdigi Covid-19 enfeksiyonu oldugu disinldu. Covid-19 enfeksiyonu
siklikla solunum sistemini etkileyen bir hastalik olup, hastalarda pulmoner komplikasyonlara neden olabilmektedir.
Aktif dénemi asemptomatik veya hafif olarak gegirilen Covid-19 vakalarinda bile ilerleyen dénemde hastaligin
pulmoner komplikasyonlarina rastianmaktadir. Bildirilen pediatrik vaka sayisi nadir olsa bile; bu
komplikasyonlardan olan pndmotoraks Covid-19 enfeksiyonu sonrasinda g6zlemlenebilmektedir. Erken donemde
mudahalenin hayati 6nem tasidigi bu komplikasyon gézden kagiriimamalidir. Gégus agrisi ve solunum sikintisi gibi
semptomlarla gelen hastalarda mutlaka Covid-19 6ykusu sorgulanmali ve bu éykiide aktif ddnem semptomlari ile
birlikte dncesinde gegirilmis Covid-19 dykisi de disinilmeli ve Covid-19 enfeksiyonu sonrasinda gelisen
pnomotoraks agisindan daha dikkatli olunmaldir.
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Adolesan Kiz Cocukta Gozlerde Agri ve Kizariklik, Agizda
Yaralar: Tanisal Yaklagimda Akilci Planlama

'Hiilya Kahraman, 'Nurane Abduyeva, 2Ugur Can Leblebici, ?Elif Sag, *Mine Giilliioglu, 'Ece Aslan
Miistaoglu, 2Zerrin Onal, 20zlem Durmaz

‘Istanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dall
2Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiltesi, Gocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Bilim Dali
3Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali

GIRiS: Uveit, oral aft, eritema nodozum gibi bulgularin birlikteligi inflamatuar stiregleri gésterir, bu bulgular
immindisregtilasyon sonucu olusan romatizmal veya gastrointestinal hastaliklarda olabilir. Semptomlarin ortaya
cikis sirasinin atipik olmasi sebebiyle tanisal degerlendirmesi uzayan bir olguyu sunmak istedik.

OLGU: On (¢ yasinda kiz hasta, iki aydir gézlerinde agri ve kizariklik, agizda yaralar ve bir haftadir olan ishal
sikayetleriyle basvurdu. Akut gastroenterit dlistiniilerek tedavi verilen hastanin bir hafta sonraki kontroliinde kansiz-
mukussuz ishalinin ginde 15-20 kereye ¢iktigi, bacaklarda agrili sislikler, her iki ayak bileginde sislik olustugu
goriildi. Son iki ayda 4kg tarti kaybi oldugu; ates, kusma ve karin agrisinin olmadigi 6grenildi. Ozgegmisi ve
soygecmisinde dzellik yoktu. Fizik muayenesinde oral aftlar, alt ekstremitelerinde ¢ok sayida eritema nodozum,
ayak bileklerinde artrit, gozlerinde kizariklik géruldi. Rolatif tartisi 67%, yasa gore boyu 95% olarak hesaplandi.
Kan tetkiklerinde; C-reaktif protein 92mg/L, eritrosit sedimentasyon hizi 21mm/sa, Hb: 10,7g/dL, WBC: 26900/uL,
PLT: 456.000/uL, albimin: 3.19g/dL, diger parametreleri normaldi. Hasta Cocuk Romatoloji ve Cocuk
Gastroenteroloji Bilim Dallarina yonlendirildi. Behget hastaligi agisindan yapilan paterji testi negatif saptandi. On
planda inflamatuar bagirsak hastaligi disiinilerek Cocuk Gastroenteroloji servisine yatisi yapildi. Endoskopisinde
pangastrit ve antrumda Ulserler; kolonoskopisinde tlim kolonda ve terminal ileumda yaygin beyaz eksudatif tlserler
goruldl. Histopatolojik incelemede fokal aktif gastrit, kript distorsiyonu, kript apseleri ve granulom gdrtilerek Crohn
hastaligi tanisi aldi. Hastanin Pediatrik Crohn Hastaligi Aktivite indeksi (PCDAI) 55 hesaplandi; metilprednizolon
ve enteral niitrisyon tedavisi baslandi. Gz muayenesinde bilateral anterior liveit gorlldi, Crohn Uveiti tanisiyla
tedavisi verildi. Ajitasyonu ve tedavi reddi olup, psikiyatrik incelemesinde majér depresyon ve anksiyete bozuklugu
dustintlerek tedavisi baglandi. Yatiginin besinci gund, bir dakikadan kisa stren ani gérme kaybi, bilincinde
bulaniklik, gézlerde bilateral papil ddemi olusmasi Uzerine olasi tromboz ve nérolojik tutulum agisindan cekilen
gérintilemelerinde patoloji gérilmedi. Metilprednizolonun ikinci haftasinda hastanin PCDAI skorunun distigu,
ekstraintestinal ve laboratuar bulgularinin geriledigi gérildu. Azatioprin baslandi, steroidin azaltilarak sekiz haftada
kesilmesi planlandi. Hasta yatisinin 34. gliniinde taburcu edildi.

SONUC ve TARTISMA: Crohn hastaligi, sindirim sisteminin herhangi bir béliiminde atlayici dlserlerle kendini
gosterebilir. Bunun yaninda gok sayida ekstraintestinal tutulum, hastaligin baslangic bulgusu olabilmektedir.
Hastaligin seyrinde gastrointestinal semptomlar henliz ortaya ¢ikmamis olsa da, bu bulgularin bulundugu
hastalarda ayirici tani yaklagimi hastaliklarin gértiime sikligina gére yapilmalidir.
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Perkiitan Endoskopik Gastrostominin Nadir Bir Komplikasyonu:
Akut Pankreatit

2Yusuf Aydemir, 'Meliha Merve Coskun, ?Zeren Barig

'Eskisehir Osmangazi Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Eskigehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Bilim Dali, Eskisehir

Yusuf Aydemir1 , Meliha Merve Coskun2, Zeren Baris1
1Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Bilim Dali, Eskisehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Eskisehir

GIRIS: Akut pankreatit etiyolojisinde siklikla kiint karin travmalari, sistemik hastaliklar, ilaglar, safra taslar,
enfeksiyonlar ve konjenital anomaliler gértlmektedir. Bu olgu sunumunda; ataksi telenjiektazi, immun yetmezlik
tanilariyla takipli, karin agrisi ve kusma sikayetiyle basvurup, gastrostomisi duodenuma ilerlemis olmasi nedenli
akut pankreatit atagi geciren 11 yas kiz hasta tartigilacaktir.

OLGU: Ataksi telenjiektazi, immun yetmezlik tanilari ile takipli 11 yas kiz hasta karin agrisi, kusma nedenli acil
servise basvurdu. Oykiisiinden bir haftadir karin agrisinin oldudu, giinde birka¢ defa sari renkli kusmasi oldugu,
travma OykusU, eslik eden ates ylksekligi, ishal, dokuntu olmadigi 6grenildi. Ozgegmisinden; 2019 yilinda ataksi
telenjiektazi ve immun yetmezIik tanisi aldigi, 21 giinde bir IVIG tedavisi aldigi, gastrostomi ile beslendigi 6grenildi.
Fizik muayenesinde; epigastrik hassasiyet mevcut olup defans ve rebound yoktu. Tetkiklerinde I6kosit:22.920/mm3
, absoll nétrofil sayisi:15.120/mm3, platelet:733.000/mm3, amilaz:3.180 UIL, lipaz:1.841 U/L saptandi. Hastanin
pankreatit tanisiyla servisimize yatisi yapildi. Orali kapatilarak |V hidrasyon baslandi. Pankreatit etiyolojisine
yonelik bakilan kolesterol:116 mg/dl, trigliserid:186 mg/dl, LDL kolesterol:74 mg/dl, HDL kolesterol:27 mg/d|
saptandi. Enfeksiyoz nedenler agisindan calisilan CMV, EBV, kabakulak, rubella, hepatit markerlarinda patoloji
saptanmadi. Acil serviste gekilen abdominal BT'de koledok ¢api 6 mm olup intrahepatik safra yollari santralde ve
solda hafif diizeyli belirgin izlendi. Pankreas hipertrofik gérinimde olup konturlari dizlesmis izlendi. Safra kanali
ve koledokta tas izlenmedi. Solda cilt altindan bagslayip mideyi katederek alt kadranda duodenum ikinci kismi
sonunda sonlanimi izlenen gastrostomi tlipu géruldi ve geri gekilerek sabitlendi. Gastrostomi yerinin revizyonu
sonras! amilaz ve lipaz degerleri gerileyen, takibinde kusma ve karin agrisi yasamayan, beslenmesi drip beslenme
seklinde duzenlenen hasta yakin poliklinik takibi planiyla taburcu edildi.

TARTISMA ve SONUG: Perkitan endoskopik gastrostomi, uzun sreli enteral beslenme ihtiyaci olan hastalarda
tercih edilen bir yontemdir. Sik gortlen komplikasyonlar; giris yeri enfeksiyonu, kanama, pnémoperitonium,
peritonit, grantlasyon dokusu, gdmdlii tampon sendromudur. PEG tlpinUn ilerlemesinin neden oldugu pankreatit
ve kolanijit cok nadir gdrilen ve literatiirde az sayida bildirilen komplikasyonlardandir. Gastrostomisi olup akut
pankreatit klinigi olan hastalarda ttpun yerinin kontroll 6nemlidir.
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Steril Piyurinin Farkli Bir Nedeni: Crohn Hastaligi
Komplikasyonu Olarak Mesane Komsulugunda Abse

'Gokee Altiparmak, 'Zeren Banis, 'Yusuf Aydemir

'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
Gokge ALTIPARMAK, Zeren BARIS, Yusuf AYDEMIR

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Gastroenteroloji Bilim Dali, Eskisehir

Girig: Crohn Hastaligi tim gastrointestinal sistemi transmural ve segmental olarak tutabilen kronik, inflamatuvar,
multisistemik bir hastaliktir. Ik bagvuruda %70 oraninda terminal ileum tutulumu gordllr. Enteroenterik, enterokolik,
enterovezikal fistuller gorilebilir. Tanisi 6yk, fizik muayene, laboratuvar bulgulari ve endoskopik bulgularla konur.

Olgu: 16 yas kiz hasta; 7-8 aydir karin agrisi, ishal, kilo kaybi sikayetiyle 6zel merkeze basvurmus, muayenesinde
perianal apse saptanarak drene edilmis, kolonoskopisinde terminal ileumun tamami 6demli ve mukozada lineer
llserler izlenmis, terminal ileum histopatolojisi “orta derecede aktif transmukozal inflamasyon, (ilserasyon mevcut
olup villdz yapi yer yer bozulmustur, fokal antral metaplazi, minimal mukozal eozinofili gérildi.” seklinde
degderlendirilmis, Crohn Hastaligi 6n tanisiyla tarafimiza yonlendirilmis. Bagvurusunda karin agrisi, kusmasi ve sag
alt kadran hassasiyeti olan hasta obstriiksiyon bulgulari agisindan degerlendirildi. BT'de terminal ileum duvarinin
10cmlik segment boyunca ddemli ve daralmis oldugu, komsulugunda abse ile uyumlu 1,8cm ¢apinda lezyon oldugu
belirtimesi (zerine metranidazol tedavisi verildi. Parsiyel obstriiksiyon olarak degerlendirildi. Fistilizan Crohn
Hastali§i olmasi nedeniyle infliksimab baglandi. izleminde muayenesinde defansi olmasi nedeniyle gekilen
abdomen BT’de benzer alanda 6,5x3,5cm yumusak doku komponenti olan abse ile uyumlu gérinim nedeniyle
opere edildi. Omentum, over, tuba ve kolonda yapisikliklarin oldugu ve sorunsuzca agildigi, ileumdaki darligin
tomografide belirtildigi kadar siddetli olmadidi, obstriiksiyon bulgularinin yapisikliklara bagli gelistiginin
distinGldigu ogrenildi. infliksimab tedavisine devam edildi. Hastanin izleminde diziirisinin olmasi iizerine yapilan
idrar tetkikinde piyiiri saptand. idrar kiltiiriinde Greme saptanmadi, ppD ve quantiferon testi negatif bulundu.
Enterovezikal fistlil agisindan gekilen kontrol MR'da terminal ileumdaki dar segmentin ve prestenotik dilatasyonun
ayni sekilde devam ettigi, 5x3cm boyutlarda abseyle uyumlu koleksiyonun mesane kubbesi ile komsulugu oldugu,
fistul gelismedigi 6grenildi. Crohn cerrahisi agisindan deneyimli bir merkeze yonlendirildi. Cerrahi ve medikal tedavi
sonras! hastanin piyuri sikayetlerinin geriledigi goruldu.

Sonug: Fistil olusumu Crohn Hastalii'nin spesifik komplikasyonlarindandir. Crohn Hastaligi tanisi almis olup;
steril piyiri saptanan hastalarda mesane komsulugunda abse veya enterovezikal fistiil olasiigi akla getirimelidir.
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COVID-19 iligkili Pediatrik Multisistemik inflamatuvar Sendromu
(MIS-C) Gelisen Kotu Kontrollii Tip-1 Diyabetes Mellitus Olgusu

'Huriye CETIN, "Fatih BATTAL, 2Durmus DOGAN, 3Taylan GELIK, “Okan AKACI, "Lara
KARAASLAN, "Yiicel SINVIAZ, "Cahide DANACI, 'Beyza GAKAN

'Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji ve Hastaliklar AD

2Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Gocuk Endokrinoloji
3Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagli§i ve Hastaliklari, Cocuk Enfeksiyon
“Bursa Yiiksek lhtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Nefroloji

GIRIS: Multisistemik inflamatuvar sendrom (MIS-C), tehlikeli ve 8liimciil olan “Severe Acute Respiratory Syndrome-
Coronavirus-2 (SARS-CoV-2)" ile iligkili yeni bir pediatrik hastaliktir. Cocuklar tipik olarak COVID-19
enfeksiyonundan 3-4 hafta sonra MIS-C belirtileri gbsterir ve ¢ogu hizla soka ve kardiyorespiratuar yetmezlige
ilerler.

OLGU: 15,5 Yas kiz hasta kéti kontrollii Tip-1 Diyabeti (HbA1¢:%10,6), C6lyak hastaligi ve hipotiroidisi olup kusma
ve halsizlik sikayetiyle acil servise bagvurdu. Kan gazinda pH:6.99 pC02:14.1 HCO3:6.3 SBE:-25.0 ventz
glukoz:926mg/dl sonuclanmasi Uzerine diyabetik ketoasidoz tanisiyla Cocuk Yogun Bakim Unitesine yatirildi.
Hastanin kusmaull solunumu mevcuttu ve bilinci kapaliydi. Agir ketoasidoz kabul edilen olguya eszamanli insulin
infizyonu ve uygun protokolde mayi baglandi. Hastanin bilinci agildiktan sonra batinda hassasiyet, defans ve
rebound pozitif saptandi. Atesi olan olgunun Covid-19 PCR testi negatif sonuglandi. Alinan tetkiklerinde Alt:178
U/L, AST:U/L 410, Amilaz: 578 U/L, Lipaz:2212 U/L sonuglandi. Batin ultrasonografisi yapildi ve akut pankreatit
dusUnilen olguya piperasilin-tazobaktam ve metronidazol antibiyoterapileri baslandi. Bas agrisi ve biling
bulanikhiginin devam etmesi lizerine Kranial BT gekildi ve supraventrikuler diizeyde sol frontal bdlge ve siperior
sagittal sinlis dizeyinde subaraknoid mesafede hiperindens gorinimler (SAK?) olarak raporlandi. Kranial MR
cekilerek tani dogrulandi. Beyin ve Sinir Cerrahisine konsilte edilen hastaya takip onerildi. Hastanin takiplerinde
kreatinin degeri (Kre: 2,3mg/dl) yiikseldi idrar ¢ikisi azald\. idrar ¢ikisi yeterli olmayan juguler vendz dolgunlugu,
akcigerde ralleri baglayan ve tasikardisi olan olgunun Troponin-T:107ng/It, Pro-BNP:50466pg/ml sonuglanmasi
Uzerine kalp yetmezIigi dustintlerek digoksin, dopamin, dobutamin inotrop ve diliretik tedavileri basland. Kardiyoloji
tarafindan yapilan ekokardiyografisinde global hipokinezi ve ejeksiyon fraksiyonu (EF):%35 olarak sonugland.
Olgunun Covid-19 Kantitatif IgG antikoru pozitif sonuglanmasi nedeniyle hastaya MiS-C tanisi konularak intravenéz
immunglobulin  (IVIG) 2 grkg ve metilprednizolon 2mg/kg/g tedavisi baslandi. Hastanin tetkiklerinde
CRP:2,68mg/dI, procalcitonin 4,33ng/ml, sedimentasyon:78mm/s ve D-Dimer:7,6ng/ml sonuglanmasi nedeniyle
tedavi dozundan enoksaparin baglandi. Oligtirik seyreden, kretinin degeri (kre:2,8mg/dl) yiikselen ve ketoasidoz
tablosu devam eden olgu nefrolojiye danisilarak 3.gliniinde hemodiyofiltrasyona alindi. Aralikli olarak toplamda 5
glin hemodiyofiltrasyon uygulandi. idrar gikigi artti, kalp yetmezIligi bulgulari geriledi, fakat kreatinin degerinin
yiksek devam etmesi nedeniyle hasta gocuk nefroloji birimine sevk edildi. Cocuk nefroloji takibinde ditiretik ve
metilprednizolon tedavilerine devam edildi.

TARTISMA: MIS-C erken taninmaz ve uygun bigimde tedavi ediimezse élumctl olabilir. IVIG ve hastaligin
siddetine bagl dozlarda kortikosteroid tedavisiyle prognoz genellikle iyidir.
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Kolestaz ve Akut Karaciger Yetmezligi Klinigi ile Bagvuran
Galaktozemi Tanisi Alan Olgu Sunumu

!Aybike Usta, ?Aybike Usta, *Enes Turan, *Hanife Aysegiil Arsoy, SEbru Tayfun Sentiirk, *Sahin
Erdél, “Tugba Akbey Kogak, ‘Aydan Ersoy, “Taner Ozgiir, *Tanju Basarir Ozkan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligji Hastaliklari Anabilim Dali, BURSA
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dall

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dall

4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Bilim Dali

Girig: Total bilirubin (BIL-T) >5 mg/d| den fazla ise direkt bilirubin (BiL-D) miktarinin % 15-20 den fazla olmasi; BiL-
T <5 mg/dl den kiiik ise BiL-D miktarinin >1 mg/dl den fazla olmasi durumda kolestaz vardir.Olgu: 35 giinliik
erkek bebek, tarafimiza Arnavutluk’tan kolestaz ve akut karaciger yetmezligi tablosunda sevk edildi. 10 giinlikken
skleralarda ve tlim viicutta sarilik sikayeti olmasi sebebiyle basvurdugu dis merkez tetkiklerinde INR: 1,9, ALT:84
UL, AST:145 UL, BIL-T:12,7mg/dl, BIL-D:8,68 mg/dl gériilmesi; fizk muayenede batinda distansiyon,
hepatomegali ve abdominal kollaterallerde belirginlesme olmasi (izerine yenidogan servisine yatirilip sepsise
y6nelik antibiyoterapisi baglanmis fakat klinik takiplerinde sariliginda ve asit miktarinda artis gelismesi lzerine
klinigimize karaciger nakil ihtiyaci olabilecegi dlstintlerek kabul edildi. Fizik muayenesinde genis fontaneli, basik
burun koku, organomegalisi mevcuttu. Agirhdr 3,56 kg(Persentil: 6,55), boyu 52 cm (Persentil: 15,39), bas gevresi
35 cm (Persentil: 1,02) idi. Neonatal kolestaz klinigi ile bagvuran hasta, ayirici tanisinda acil ekartasyon ile tedavileri
mumkun olan 5 hastalik (biliyer atrezi, hipotiroidi, sepsis, galaktozemi, tirozinemi) agisindan ivedi sekilde tetkik
edildi. Bilier atrezi agisindan aglik-tokluk hepatobilier USG ile degerlendirildi. Metabolik hastalik agisindan géz
muayenesinde bilateral katarakt saptand. idrarda indirgen madde 4+ saptanan hastanin beslenmesinde anne siiti
kesilerek, galaktoz igermeyen mamaya gegildi. idrar seker kromatografisinde galaktoz saptandi. Galaktoz 1-fosfat,
galaktoz 1-P uridil transferaz tetkikleri ¢aligildi. Sonuglar ile galaktozemi tanisi kesinlestirildi. Olgumuzda acil ekarte
edilmesi gereken bu 5 on tani ile birlikte, hiperferritinemisi (1883ug/L), akut karaciger yetmezIigi klinigi ve asidi
olmasi sebebiyle neonatal hemokromatozis; fenotipi, hipotonisitesi, hepatomegalisi ve katarakt varligi nedeniyle
Zellweger Sendromu; diisiik GGT'li (30 U/L) kolestaz ve karaciger yetmezligi nedeniyle PFIC 1 ve PFIC 2 tanilari
da dusUndlmustd. Anne sutiniin kesilip galaktoz icermeyen mamaya gegilmesiyle hastanin kliniginde 1 haftalik
strecte belirgin dizelme, aktivitesinde artig gérildi. Sarihi§i inspeksiyon ve laboratuvar degerleri yle belirgin
diizeyde geriledi.(INR: 1,2, ALT:41 U/L, AST:21 UL, BiL-T:2,33 /dl, BiL-D:1,63mg/dI)

Sonug ve Tartisma: Galaktozemi, yenidoganin en 6nemli besin kaynagi olan anne sitiiniin kesilmesi gereken
nadir bir hastaliktir. Neonatal kolestaz tablosu ile bagvuran infantlarda acil olarak ekarte edilmesi gerekir. Erken
donemde teshis edilip diyet degisikligi yapilirsa prognozu iyi olan bir hastaliktir.
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D Vitamini Eksikliginin Gocuklarda Kirik Olugsum Ve lyilesmesi
Uzerine Etkisi

'Emin Can Balci, 2Emin Can Balci, *Aybike Usta

1Saglik Bilimleri Qniversitesi Badcilar Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali
2Saglik Bilimleri Universitesi Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dall,
Istanbul

SUludag Universtesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dall, Bursa

Giris ve Amag: D vitamini kemik metabolizmasi lzerinde dnemli bir etkiye sahiptir. Yapilan son dénemdeki
calismalarla D vitamini eksikligi mevcut gocuklarda kirik olusma ihtimalinin arttig1 gosterilmistir. Amacimiz D vitamini
eksikliginin dusuk enerji sonucu kirik olusma ihtimalini ve erken dénem kirik iyilesmesi Uzerine etkilerini
saptamaktir.

Gereg ve Yontem: Prospektif kontrollii bir galisma yapildi. Ortopedi acil poliklini§ine basvuran 2-17 yas arasi duistik
enerjili travma sonucu gelisen kirngi mevcut 36 ¢ocuk ve gocuk poliklinigine bagvuran saglikli 42 ¢ocuk ¢alismaya
dahil edildi. Bagvuru aninda serum 25(0OH)D diizeyine bakildi. Kirik hastalari D vitamini eksikligi olan ve olmayan
seklinde gruplandirildi. Bu iki gruba 3.haftada rontgen cekilerek kirik hattinda kallus olugumu ile erken dénem kirik
iyilesmesi deg@erlendirildi. Ek hastaligi mevcut gocuklar galismaya dahil edilmedi. Serum 25(0OH)D 20 ng/mL’Un alti
D vitamini eksikligi olarak tanimland.

Sonuglar: Kirikla gelen 36 gcocuktan 26'sinda vitamin D eksikligi mevcuttu. Kontrol grubunda 42 gocuktan 18'sinde
vitamin D eksikligi mevcuttu. Kirik hastalarinda D vitamini eksikligi anlamli derecede yiksek bulundu. Diisik serum
25(0OH)D, daha yuksek kirik riski ile iliskilendirildi (Olasilik orani = 0.94; %95 glven araligi, 0.90-0.99; P = 0.023).
Kirik mevcut hasta grubundaki D vitamini eksikligi olan 26 gocukta 3.haftada gekilen rontgende kallus olusumunun
kemik korteks yizdesine orani (ortalamasi %124, %84-174 arasinda), D vitamini eksikligi olmayan 10 gocukta bu
oran (ortalamasi %132, %95-180 arasinda) saptandi. D vitamini eksikliginin erken dénem kemik iyilesmesine etkisi
saptanmadi. (p = 0.082)Tartigma: D vitamini eksikligi pediatrik popllasyonda diistik enerijiyle kirik olusma ihtimalini
anlamli derecede arttirmaktadir. Bu agidan kirikla acil poliklinige bagvuran ¢ocuklarda D vitamini bakilmasi eksikligi
mevcut gocuklari saptama agisindan uygulanabilir. D vitamini eksikliginin erken kirik iyilesmesi lizerine anlamli
etkisi gosterilememistir. Fakat kirik iyilesmesinin ge¢ doneminde etkiler olabilir. Calisma grubundaki yetersiz sayi
da oranlarin anlamli gikmamasina neden olmus olabilir.
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Sol Gozde Kitle Yakinmasi ile Bagvuran Matiir B Hiicreli Akut
Lenfoblastik Losemi

'Serkan Toker, 2Fatma Aslan, 2Salih Giiler, 2Melike Sezgin Evim, 2Adalet Meral Giines

"Uludag Qniversitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklarar Anabilim Dali
2Uludag Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklarar Anabilim Dali, Cocuk Hematoloji Boliim(i

Giris: Akut I6semi gocuklarda en sik gorilen malignitedir. Akut Lenfoblastik Losemi (ALL)'ler i¢inde matiir B hiicreli
ALL cocukluk ve erigkin ALL’lerin %1-2'sini olustururlar. ALL'nin klinik bulgulari lenfoblast infiltrasyonunun neden
oldugu kemik iligi yetersizliginin derecesi ve ekstramediiller organ infiltrasyonu ile belilenmektedir. Oyki ve klinik
ile bir kez I6semiden stphelenildiginde kan sayiminin ve dzellikle periferik yaymanin degerlendirilmesi cogu vakada
hizli taniy sadlar. Bununla birlikte normal kan sayimi ve normal kan yaymasi ALL'yi dislamaz, bu nedenle ALL
suphesi varsa derhal kemik ili§i aspirasyonu yapilmaldir. Burada géziinde sislik yakinmasi ile basvuran ve yapilan
kemik iligi aspirasyonu ile mattir B hlcreli ALL tanisi alan 14 aylik erkek ¢ocuk sunulmustur.

Olgu: Saglikli oldugu bilinen on dért aylik erkek hasta gézlnde sislik yakinmasi ile hastaneye basvurmus, bdcek
Isingi oldugu sdylenerek lokal antibiyotik verilerek taburcu edilmis. Yedi glnlik tedavi sonrasi gozundeki sislik
giderek artan hasta, hastanemiz Acil Servisine basvurdu. Hastanin preanatal, natal éykistinde 6zellik yoktu. 13
gUnlukken bilateral pes ekinovarus nedeni ile operasyon dykisi mevcuttu. Anne baba arasinda birinci derecede
akrabalik mevcuttu. 15 yasinda ve 12 yasinda saglikli kiz kardesleri ve 6 yasinda saglikli erkek kardesi vardi. Fizik
muayenesinde genel durumu orta, sol g6z proptotik, yukari bakis kisithihgr mevcut, ele gelen lenfadenopati yok,
organomegali yok olarak degerlendirildi. Laboratuar testlerinde kan sayimi ve biyokimya analizi normal olarak
raporlandi. Akciger garfisinde mediastinal genisleme yoktu. ilk yapilan periferik yaymada blast gézlenmedi. Cekilen
orbital manyetik rezonans goriintilemede sol orbital superolateral yerlesimli kitle saptandi ve Goz Bolimi
tarafindan kitle total eksize edildi. Patoloji raporu yiiksek dereceli B hiicreli lenfoid neoplazi olarak raporlandi.
Kontrole gelen hastanin poliklinikk muayenesinde sol servikalde lenfadenopati saptandi. Tekrarlanan periferik
yaymasinda blast gorilmesi iizerine kemikiligi aspirasyonu (KIA) ve tanisal lomber ponksiyon (LP) yapildi. KiA'da
%100 blast saptandi. Tani kemik iligi, FISH, t (8,17), del9p21 ile konuldu. Hasta mattr B hiicreli ALL tanisi aldi.
Hasta Evre 4 olarak degerlendirildi ve hastaya NHL-BFM 2012 protokolii baglandi. Sonug ve

Tartigma: ALL’ nin baslangig bulgular cocukluk ¢aginda gortlen bir cok hastaligi ilk planda dustndurebilir. Klinik
ve laboratuar bulgulari yeterli olmadiginda kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi genellikle kesin taniyi saglar.
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DEFERASIROKS iLiSKILi FANCONI SENDROMU

'AYSE GUL ISIKMAN CELIK, "AYSE GUL GELIK, "FATMA ASLAN, 'SALIH GULER, 'MELIKE SEZGIN EViM

"ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

GIRIS: Demir selasyonu, talasemi major gibi, kronik transfiizyona bagimli hastalarda mevcut demir dengesinin
korunmasi amaciyla kullaniimaktadir. DFX selasyonu alan ¢ocuklarin normal bliyime ve gelismeyi surdtrdikleri
prospektif calismalarla gésterilmistir. Selatériin en sik yan etkileri; gastrointestinal (bulanti, kusma, karin agrisi,
diyare) etkiler, gegici cilt dokintusl ve karaciger enzimlerinde dalgalanmalardir. En ciddi yan etkisi ise, DFX
tedavisinin ilk aylarinda beliren serum kreatinin artigidir. Nadir yan etkilerinden biri de renal tliblopati-fanconi
sendromudur. Deferasiroksun farkli yan etkileri olmasina ragmen fanconi sendromu gelisiminin nadir gortlmesi
nedeniyle bu vaka sunulmustur.

OLGU: Talesemi major nedeniyle takipli, 3 haftada bir transflizyon ihtiyaci olan ve bu nedenle deferasiroks
selasyonu verilen 9 yas kiz hasta acil servisimize kusma sikayetiyle bagvurdu. Fizik muayenesinde 6zellik olmayan
hastanin tetkiklerinde ph:7,26 HCO3: 14,6 mmol/L olarak metabolik asidozda oldugu gortildi. Tam idrar analizinde
I6kosit esteraz++, Iokosit:11 olmakla beraber glikoz ve protein pozitifligi eslik etmekteydi. IV hidrasyonu verilen,
idrar kiiltiri alinan hasta beslendigi goriillip idrar yolu enfeksiyonu olarak degerlendirilip antibiyoterapi ile taburcu
edildi. Ancak antibiyotik tedavisi altindayken kusma, beslenememe sikayetleri devam eden, alinan idrar kultiri
tireme yok olarak sonuglanan hasta tekrar tetkik edildi. Tetkiklerinde hiperkloramik metabolik asidozu, hipokalemisi,
hipofosfatemisi, glikoztrisi olan hasta deferasiroks iligkili fanconi sendromu olarak degerlendirildi. Hastanin
selasyon tedavisi kesilip bikarbonatli mayi destedi saglanarak gocuk hematoloji klinigine yatirildi. Gunlik kan gazi
tetkikleri gortldu. Enfeksiyon degerleri negatif olarak gérilen ve ek sikayeti olmayan hastanin antibiyoterapisi
5.glinde kesildi. Klinik izleminde kusmalari gerileyip kan gazi ve elektrolitieri normal degerlere gelen hasta selasyon
tedavisi sonrasinda planlanmak (izere taburcu edildi.

TARTISMA: Deferasiroks talesemi major hastalarinda yaygin olarak kullanilan, ginde tek doz oral olarak verilen
bir selator ajandir. Renal sistem (izerinde farkli yan etkileri oimakla beraber fanconi sendromu daha ¢ok pediatrik
grupta gortlen nadir bir yan etkisidir. Byle bir yan etki gelistiginde tedavi etken ajanin kesilmesidir. Bizim olgumuz
da beta talasemi major nedeniyle 3 haftada bir tranflizyon almakta olup deferasiroks kullanan bir hastaydi. Kusma
nedeniyle tetkik edildiginde laboratuar sonuglari fanconi sendromu ile uyumlu olarak degerlendirildi. Hastanin
selasyon tedavisi kesildiginde tetkiklerinin normale donmesi ve sikayetlerinin gerilemesi de taniyi destekler
nitelikteydi.
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Asilar Hakkinda Dogru Bilinen Yanhslar

'Ayqiil Sahbazova, 2Nigar Bayramova

'German Hospital
2Azerbbaycan Tip Universitesi

Ozet: Asi, hastaliklardan korunmak icin bagvurulan giivenli ve en etkili yontemlerin basinda geliyor. Asilama
programlari ag! ile dnlenebilir bulagici hastaliklari engellemeyi, dolayisiyla bu hastaliklarin neden oldugu 6limleri
ya da kalici sekelleri onlemeyi amaglar. Asilanma yolu ile bireysel bagisiklik saglanir ve kisi hastaliktan korunurken,
ayni zamanda toplumsal bagisikiik saglanir. Toplumda asili bireylerin sayisi arttikga, asllanmamig bireylerin
hastalik etkeni ile temas olasiligi ve hastaligin o toplumda gérilme sikhigi azalir. Dinya Saglik Orgiti'ntin (WHO)
verilerine gore 2018 yilinda diinyadaki gocuk nufusunun %86'sI, yaklasik 116 milyon ¢ocuk difteri, tetanoz,
bogmaca asisi oldu. Son yillarda agi karsithgi ve reddi dinyada oldugu gibi Ulkemizdede yikseliyor. Asilama
sayesinde morbiditesi ve mortalitesi yiksek olan bulasici hastaliklarin engellenmesi ya da zarar verme oraninin
azaltiimasi amaglanir. Asilama programlari bulagici hastaliklarla micadelede en maliyet-etkin yontemdir. 2018'de
DTP3 asisina ulasamayan ya da bu aslyi yeterli diizeyde olamayan c¢ocuklarin sayisi ise 19,4 milyon. Bununla
birlikte WHO'nun belirttigi lizere, son yillarda birgok tilkede agilanma oranlari dustiyor. Asi tereddiidii ve agi reddinin
artmasi da ana etkenler arasinda gésteriliyor. Bunun yani sira yine WHO'nun agikladidi tzere; asllanma oranlarinin
dismesine paralel olarak 2019'un ilk (i¢ ayinda, bir 6nceki yilin ayni donemine gore diinyada kizamik vakasi %30
oraninda artti. Bu dogrultuda, Dinya Saglik Orgiiti 2019'da belirledigi 10 kiresel sorun arasinda agi tereddidline
de vyer verdi. Agl karsithgr; asi etkinligine ve asi bilesenlerine duyulan stupheden kaynaklanabildigi gibi asi ile
onlenebilir hastaliklarin hafife alinmasi, bulagici hastaliklarin gogunun 6llimcil olmadigi iddiasi basta geliyor. Aralik
2019-Ocak 2020 tarihleri arasinda Azerbaycan Tip Universitesi Hastanesinin Cocuk poliklinigine bagvuran 200
gocugun ailesi arastirmaya alindi. Uygulama oncesi ebeveynlere ¢alisma hakkinda agiklayici bilgi verildi, katiimayi
kabul edenler galismaya dahil edildi. Anket sorulari ebeveynlere yiz ylize goriisme yontemi ve online mail
gonderme araciligi ilesoruldu. Uygulanan anket formu ekdedir. Toplanan tiim veriler ile ilgili istatistiksel
hesaplamalar “Google docs forms” programi kullanilarak yapiimistir.

Anahtar Kelimeler: asi karsitlig, asi reddi, asi tereddtdi, Cocuklarda bagisiklama
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_ Intestinal Fatty Acid Binding Protein And Antiendotoxin
Immunity In Preterm Newborns Exposed To Birth Asphyxia

'Nushaba Panakhova, 2Rauf Beglyarov, 2Nushaba Panakhova, 3Saadat Huseynova, ?Alakbar Gasanov

'Azerbaijan Medical University
?Azerbaijan Medical University, Baku
3Scientific Research Institute Of Obstetrics And Gynecology, Baku

Introduction. Perinatal asphyxia (PA) is one of the most frequent causes of perinatal morbidity, accounting for
approximately 23% of neonatal deaths worldwide. Fetuses that suffer from hypoxia-ischemia (HI) are at high risk
of developing multiorgan dysfunction, including the gut. Hl-induced gut injury may result in adverse clinical
outcomes, such as feeding intolerance and necrotizing enterocolitis. Increased permeability and subsequently an
enhanced entry of bacteria and endotoxins into the systemic circulation can contribute to endotoxin aggression and
further trigger numerous diseases. Aim of study: To investigate the effect of PA on the integrity of the intestinal
barrier and the state of antiendotoxin immunity (AEI).Methods: The study included 48 neonates with gestational
age 32-34 weeks exposed to PA (1-st group) who were comparable with 32 matched controls (2-nd group). ELISA
assays of intestinal fatty acid binding protein (I-FABP) in urine and lipopolysaccharide binding protein (LBP) in
serum of included neonates have been performed on day of 1 and 7.Results. The mean urinary IFABP
concentration in the 1-st group increased in the 1.8 times to the 7 day of life (DOL) compared with the 1-st DOL
(3.1420.6 ng/ml, 5.06£0.2 ng/ml on the 1-st and 7-th DOL respectively) and significantly exceeded (p>0,05) urinary
IFABP of the 2-nd group (0.86+0.1 ng/ml, 0.76+0.1 ng/ml on the 1-st and 7-th DOL respectively). In contrast the
serum LBP level in newborns of the first group was significantly (p>0,05) lower (26,86+3,7 ng/ml, 19,3+3,4 ng/ml
on the 1-st and 7-th DOL respectively ) compared with newborns of the second group (38.1+3.6 ng/ml, 33,3+5,9
ng/ml on the 1-st and 7-th DOL respectively).Conclusion. Despite the high risk of intestinal mucosal injury in
newborn exposed to PA decreased serum LBP indicates a low level of AEIl and should be considered as an
unfavorable factor for sepsis.
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AGIR ATOPIK DERMATITLI OLGU SUNUMU

Hiilya Kése, 'Fatih Gigek, 'Siikrii Cekic, 'Yakup Canitez, 'Nihat Sapan

'Bursa Uludag Universitesi

AGIR ATOPiK_ DERMATITLI OLGU SUNUMU Hillya Kése, Fatih Cicek, Stikrii Cekic,Yakup Canitez, Nihat
SapanUludag Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Alerji BD,

GIRIS: Atopik dermatit (AD) ézellikle gocuklarda sik gériilen kronik, tekrarlayici, kasintili ve inflamatuvar bir deri
hastaligidir. AD en sik 3-6 ay arasinda bebeklik doneminde baslar. Anormal deri bariyer fonksiyonu, genetik yapl,
cevre ve immiinolojik faktorlerin etkilesimi sonucu olusur. Egzemat6z lezyonlar akut, subakut veya kronik olabilir.
Agir atopik dermatiti olan ve tedaviye direngli olan bir olguyu sunduk.

OLGU: Yedi ay 6nce tlim vlcutta yaygin egzema lezyonlari ortaya gikan 8 yas kiz hastanin fizik muayenesinde
tim vicutta, sacl deride , eklem i¢ ylziinde zemini hiperemik, skuamli, ekskoriyasyonlu dokuntUleri mevcuttu ve
scorad indeksi 100 idi. Laboratuvar tetkiklerinde; total IgE: 109614-63413-29605kIU/L total eozinofil sayisi : 7,510
K/uL, biotidinaz aktivitesi normal bulundu. Dismorfik yiiz gérinimi olan hastanin kemik dansitometrisi normaldi.
lgG, A,M degerleri yas grubuna g6re normal sinirlarda saptanan hastanin spesifik IgE degerlerine bakildiginda
gluten klas 2, lateks klas 2, muz klas 2,mercimek klas 3,patates klas2, susam klas 2, bugday unu klas 3,yumurta
aki: klas 3 ,yumurta sarisi:klas 3,lateks: klas 2, akar: klas 2 bulundu. Hastaya lokal orta potent steroid, 1slak
pansuman, intravendz steroid baslandi. Lezyonlari gerilemedidi icin omalizumab 300mg/ay ve siklosporin tedavisi
3mg/kg/glin baslandl, tedavinin 3. ayinda klinik olarak yanit alindi.

TARTISMA: AD, gocuklarda daha sik gérilen derinin kronik kasintili inflamatuvar hastaligidir, tekrarlayan ataklarla
seyreder. Siklikla artmig IgE diizeyleri gortlur. Bebeklik ddneminde AD, en sik yiiz, diz , dirsek, ekstansér ylzeyleri;
gocukluk caginda ise daha cok fleksor yizeyleri tutar. Tedavi tetikleyicilerin uzaklastirimasi, derinin iyi
nemlendiriimesi, antiinflamatuar ve antimikrobial tedavinin uygulanmasi gseklinde &zetlenebilir. Topikal
kortikosteroidler AD tedavisinde en sik kullanilan ve orta-agir atopik dermatitte ilk se¢enek olan ilaglardir. Fototerapi
ve siklosporin immUnsUpresif ilaglar yeterli yanit alinamayan agir olgularda gerekli olabilir. Yiksek IgE seviyeleri,
siddetli atopik dermatit lezyonlarinina yol agar. Egzamatéz derideki yiiksek afiniteli reseptore bagli, alerjene 6zgi
IgE, alerjeni T hiicrelerine daha etkili bir sekilde sunar. T hiicre aktivasyonuna ve kutandz inflamasyona yol acar.
IgE aracili histaminin kutan6z mast hicrelerinden salinmasi da egzamayi siddetlendirebilir. Agir atopik dermatitli
ve ylksek IgE seviyesi olan olgularda grubunda omalizumab tedavisi iyi bir tedavi segenegidir.

Tedavi seyri

_ - _
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Figur : Lezyonlann seyrni
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KEMOTERAPi ALAN COCUKLARDA KARADUT SURUBU i!.E
SAKIZ GIGNEME UYGULAMASININ ORAL MUKOZITLERI
ONLEME UZERINE ETKISI

'ARIFE ALBAYRAK, 2NURCAN OZYAZICIOGLU, "ADALET MERAL GUNES, 'MELIKE SEZGIN EViM

'ULUDAG UNIVERSITES| GOCUK HEMATOLOJI BILIM DALI
2ULUDAG UNIVERSITESI SAGLIK BILIMLERI FAKULTESI

GIRIS: Oral mukozitler kemoterapi sonrasi en sik goriilen komplikasyonlardandir. Mukozitler beslenme
kisitlanmasina sebep olurken; hastalarin yasam kalitesini dusurtr ve hastanede kalis stresini uzatir. Uygun agiz
hijyeni ve bakim uygulamalari mukozitin dnlenmesi ve siddetinin yonetiminde etkilidir.

YONTEM: Subat/2018-Subat/2019 tarihleri arasinda kemoterapi alan cocuklar arastirmaya dahil edilmistir. Mukozit
siniflandirimasinda Diinya Saglik Orgiitii Mukozit Siniflamasi ve Uluslararasi Cocuk Mukozit Degerlendirme Olgegi
(ChIMES) kullaniimistir. Galismamiza toplam 82 hasta dahil edilmistir. 1. Grup Karadut surubu ginde 4 defa
karadut surubunu gargara yaparak, 2. grup rutin agiz bakimini (fungostatine+antepsin+wemcaine) glinde 4 defa
yaparak, 3.grup ise ginde 4 defa 15 dk. sakiz cignetilerek galismaya dahil edilmistir.

BULGULAR: Deneme etkinligini etkileyebilecek degiskenler homojenlik bakimindan karsilastirildiginda anlamli
farklilik bulunmamaktadir (p>0,05).

Tablo-1: DSO degerlerinin gruplar iginde ve arasinda kargilastirimasi

grup DSO_5.gin | DSO_14.gin | Gruplar iGi
karsilastirma
p

karadut surubu (KS) (n=36) 0(0-1) 1(0-2) <0,001

sakiz gigneme (SC) (n=10) 1(0-1) 2(1-3) 0,004

rutin protokol (RP) (n=36) 1(0 2,5(1-4) <0,001

Gruplar arasi karsilastirma p <0,001 <0,001

KS-SC 0,001 <0,001
ikili karsilagtirmalar KS-RP <0,001 <0,001
P SC-RP 0,684 0,191

Yapilan karsilastirmalarda Karadut surubu grubunun sakiz ¢igneme ve rutin protokol grubundan istatistiksel olarak
anlamli farklilik g6sterdigi goriiimektedir.
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Tablo-2: CHIMES dlgeginin toplam puan 5. ve 14. Giin gruplar i¢i ve arasi kargilastirmalari

grup chimes_5.gun_t | chimes_14.giin_ | Gruplar iGi
oplam toplam karsilagtirmalar
p

karadut surubu 0(0-4) 2(0-10) <0,001
sakiz gigneme 6(0-11) 15,5(11-20) 0,005
rutin protokol 6,5(0-14) 17(7-22) <0,001
Gruplar aras! karsllastirma p <0,001 <0,001

KS-SC <0,001 <0,001
ikili kargilagtirmalar KS-RP <0,001 <0,001
p SC-RP 0,783 0,824

Karadut surubu grubu dider iki gruptan daha dlstik medyan degerine sahiptir. TARTISMA Calismamizda ChIMES
degderlendirme Olgedinin agiz igi agrinin siddeti, yutma, yemek yeme, bir seyler icmek, agri kesici alma durumu,
agiz ici ulserin varhigilyoklugu Uzerine etkisini degerlendiren alt maddelerinde karadut surubunun sakiz gigneme ve
kontrol grubuna gére mukoziti dnleme konusunda daha etkili oldugu bulunmustur. Yapilan ikili karsilastirmalarda
ise; kontrol grubu ile sakiz ¢igneme grubu arasinda anlamli farklilik bulunmamistir. Calismamizda (¢ grupta da
yapilan karsilastirmada (5. gin ile 14. gin karsilastirmasi) karadut surubu kullananlarda %33,3 olguda hem 5.
glnde hem de 14. giinde Ulser gérilmemigtir.

276



18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB103

NADIR GORULEN STEVENS-JOHNSON SENDROMU OLGUSU

'Fatih Cicek, 'Hiilya K6se, 2Tayfun Pehlivan, 'Siikrii Cekic, 'Yakup Canitez, 'Nihat Sapan

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Alerji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dall, Bursa

GIRIS: llag reaksiyonlari ilaglarin profilaksi veya tedavi dozlarinda kullanimi ile ortaya gikan istenmeyen ya da
zararl olabilen etkileri seklinde tanimlanabilir. llag reaksiyonlarinin éngértilemeyen ve dozdan bagimsiz olanlari
ilag asir duyarlilik reaksiyonlari olarak tanimlanir ve hayati tehdit edebilen adir reaksiyonlara neden olabilir.

OLGU: 13 aylik kiz hasta, ylziinde, sacli derisinde, gdévdesinde, ekstremitelerinde, dudak mukozasinda
kurutlanmis, hiperpigmente, ¢ogunlugu perfore, vezikilobilléz cilt lezyonlari ile basvurdu. Spina bifida tanili,
hidrosefali nedeni ile ventrikiiloperitoneal sant operasyonu yapilmis, nérojenik mesane nedeni ile 3 ayliktan buyana
trimetoprim-siilfametaksazol profilaksisi alan hastanin dykiisinden 2 ay once konvulziyonlari nedeni ile
karbamazepin tedavisi baglanildigi, 10 giin énce de st solunum yolu enfeksiyonu tanisiyla amoksisilin-klavulonik
asit tedavisi baglanildigi 6grenildi. Hastanin amoksisilin-klavulonik asit tedavisinden 3 gun sonra atesinin dustugu,
ylzinde, vlcudunda ve ekstremitelerinde vezikiler lezyonlarinin bagladigi 6grenildi. Hasta tarafimiza
yonlendirildiginde yuzinde, sagli derisinde, dudak mukozasinda, ekstremitelerinde ve govdesindeki vezikiilobiilldz
lezyonlarin ¢ogunun perfore oldudu, krutlandigr gorldu. Cilt ve mukoza bulgulari ile Stevens-Johnson Sendromu
(SJS) duslndldd. Gocuk ndrolojinin gdriisi alinarak karbamazepin tedavisi bir daha almamak zere kesilip
levotirasetam tedavisine baslanildi. Hastaya islak pansuman ve semptomatik tedavi bagslanildi. Atesi ve cilt
lezyonlarinda kotllesme bulgulari olmayan hastanin biyokimyasal parametreleri, goz dibi muayenesi
degerlendirmeleri normaldi. Cilt ve mukoza lezyonlari tamamen gerileyen hasta geg dénem komplikasyonlari takip
edilmek Uzere sifa ile taburcu edildi.

SONUG: Stevens Johnson sendromu (SJS) ve toksik epidermal nekroliz (TEN) en sik ilaclarin tetikledigi, yogun
nekroz ve blister olusumu sonucunda epidermisin ayrilmasi/soyulmasi ile ortaya ¢ikan nadir, agir, yasami tehdit
edebilen mukokutandz agir ilag reaksiyonlaridir(1). Cocuklarda SJIS/TEN'in en sik nedeni ilaglardir ve ilaglardan en
fazla allopurinol, lamotrijin, sulfametaksazol, karbamazepin, fenitoin, fenobarbital ile daha nadir diger antibakteriyel
ve NSAI ilaglar sorumlu tutulmaktadir. Agir ilag asir duyarlilik reaksiyonlarinin mortalite ve morbidite riski yiiksek
oldugundan hizl taninarak stipheli ilacin hemen kesilmesi ve daha sonra ayni ilacin yeniden kullaniimamasi ok
onemlidir.
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Akut Urtikerli Cocuklarda IL-17 , IL-9 , TGF- B Degerlendirimesi.

1Aysel Sixammadova, 'Naile Sultanova

"Azerbaycan Tip Universitesi

Giris: Urtiker, genel popiilasyonun yaklasik %>5'ini etkileyen ve sadece akut degil, ayni zamanda kronik bir hastalik
olarak da kendini gdsteren bir deri hastaligidir. Hastali§in etiyolojisi, drtiker kovanlarinin varligindan potansiyel
olarak 6llimcul anjiyoddeme kadar uzanan klinik belirtilerinin yani sira degisir. Sadece 6zel klinik tezahirti nedeniyle
degil, ayni zamanda patogenetik mekanizmasi nedeniyle de hastaliga biyUk ilgi vardir. Tibbi bibliyografyadaki yeni
veriler, drtiker patofizyolojisine interldkinlerin (IL'ler) , transformer edici béyime faktéri — B katilimini
desteklemektedir. Calismanin amaci, belirli IL'lerin , transformer edici boyime faktéri — B- nin , akut Grtiker
patogenezine olasi katiminin anlasilmasina katkida bulunmaktir.Amag : Akut Urtikerli hastalarin periferik kaninda
transforme edici bdyume faktort — B ( TGF - 8 ) , interlokin — 17 (IL -17 ) , interlokin — 9 ( IL -9 ) ekspresyonunu
saptamak ve rolind arastirmak.

YONTEMLER: Ocak 2020 — 2021 tarihleri arasinda Azerbaycan Tip Universitesi Hastanesi ve 6 numarali GCoguk
Klinik Hastanesine bas vuran 46 akut rtiker tanisi koyulan hasta , 20 gogukdan olusan saglam grup ( kontrol grubu
) arasdirmaya dahil edilmisdir. 2 grubun periferik kaninda TGF -, IL -17 , IL — 9 gibi sitokinlerin ekspresyonu
enzim ile belirlendi ve gruplar arasinda farklar karsilasdirildi.BULGULAR: Akut urtiker grubun periferik kanindaki
Treg hiicrelerinin seviyesi, kontrol grubu ile kiyasladimizda énemli bir farklilik saptanmadi. (p > 0,050 ) IL — 17 ve
IL -9 ekspresyon seviyeleri kontrol grubuna gére énemli dlglide artdi . (p < 0,050 ).

SONUG: Akut Urtikerli hastalarin periferik kanindaki IL -17 , IL -9 ekspresyonun yiizdesi anormaldir, bu da
patogenezde 6nemli bir rol oynayabilir.
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Blyuk Cocukta Febril Status Epileptikusun Nadir Bir Nedeni:
Human Herpes Virlis Tip 6 Enfeksiyonu.

2Miijgan Arslan, "Mervegqiil Efe, 3Muhammet Kbsker

'Stileyman Demirel Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dall, Isparta.
2Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Gocuk Nérolojisi, Isparta.
3Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Bélimd, Antalya.

Girig: Human herpes virUs tip 6 (HHV-6) enfeksiyonu, ozellikle yasamin ilk iki yilinda sik gortlen, ani baslayan
yiiksek ates ve atesin diismesiyle birlikte ortaya ¢ikan dokiintu ile karakterize bir hastaliktir. Hastalarda, febril nobet
ve ensefalit gibi merkezi sinir sistemi komplikasyonlari gérilebilir, ancak blyiik ¢ocuklarda ve yetiskinlerde gok
nadirdir.

Olgu: 15 yasinda erkek hasta status epileptikus tanisi ile hastanemize sevk edildi. Alinan éykiden, bagvurudan (¢
gln once baslayan; burun akintisi, ates, halsizlik gibi hafif tist solunum yolu enfeksiyonu bulgulari oldugu égrenildi.
Yakinmalarin azaldigi 3. giinde, atesli oldugu dénemde (38 C), sabit bakma, tlim viicutta kasilma seklinde 20
dakika sren, tedaviye direngli nobeti olmustu. Nobet aktivitesi sonlandiktan sonra postiktal donemi 5-6 saat
strmistd. Oz ve soy gegmisinde dzellik yoktu. Fizik muayenesinde; genel durumu orta, bilinci agik, oryante ve
koopere idi. Nazofarenjiti ve slipheli ense sertligi vardi, diger sistem muayeneleri normaldi. Laboratuvar
incelemesinde; beyaz kiire 4100/mm3, hemoglobin 13,1 g/dL, trombosit 145000/mm3, eritrosit sedimentasyon hizi
3 mm/saat, C-reaktif protein 14,79 mg/dl (0-5), prokalsitonin 0,133 mg/dl (<0,5) idi. Periferik yaymada % 81,1
nétrofil, % 12,5 lenfosit, % 6 monosit ve % 0,2 eozinofil gorildi. Nobetin ve postiktal ddnemin uzun stirmesi sebebi
ile lomber ponksiyon yapildi. Alinan beyin omurilik sivisi (BOS) drneginde protein 28 mg/dl, seker 71,5 mg/dl, es
zamanli bakilan kan sekeri 92 mg/dl olarak olgtildii. Bos basinci 20 mmHg idi. Sivinin mikroskopik incelemesinde
bakteri ve l6kosit gorilmedi. BOS'da ¢alisilan diger tlim viral ve bakteriyal sonuglar negatif iken, HHV-6 PCR pozitif
tespit edildi. BOS klturinde treme olmadi. Elektroensefalografi sonucu normaldi. Kontrastli kraniyal manyetik
gériintilemede patoloji saptanmadi. immiin yetmezlik panelinde 6zellik yoktu. Hastanin klinigi ve tetkikleri ensefalit
tablosunu desteklemedigi icin herhangi bir antiviral tedavi verilmedi. Almakta oldugu ampirik antibiyoterapi
sonlandirildi. Hastaya antiepileptik olarak, sodyum valproat 20 mg/kg/guin tedavisi baslandi, takibe alindi. Sonug
ve Tartisma: HHV-6 enfeksiyonu sirasinda, virlis invazyonuna bagli olarak, viriis BOS'ta izole edilebilir ve ndbetlerle
iligkili oldugu dlstnalur. Ancak bu, immuinkompetan hastalarda, benign, kendiliginden iyilesen, ézel tedavi
gerektirmeyen bir durumdur. Ensefalit klinigi olan, 6zellikle immin yetmezligi olan hastalar gansiklovir tedavisi
acisindan degerlendirilmelidir.
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Tekrarlayan Pnomoninin Nadir Bir Nedeni; Pulmoner Arteriyel
Sling

'Berfin Demirel, 2Hasan Tiirkmen, ?Abdiisselam Geng, 2Tugberk Akca, 2Fahrettin Uysal, 20zlem Mehtap
Bostan, 3Siikrii Cekic, “Istk Senkaya Signak

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa

SBursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilim Dali, Bursa

4Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dali, Bursa

Giris: Pulmoner arteriyel sling; sol pulmoner arterin ana pulmoner arter yerine sag pulmoner arterden ¢ikti§i nadir
bir anomalidir. Sol pulmoner arter, anormal seyri sonucunda trakea ve ézefagusa cesitli derecede basi olusturarak
hayatin ilk yilindan itibaren hisilti, persiste eden oksurik, yutma gucligu ve tekrarlayan pnémonilere sebep olabilir.

Olgu: Bes yasinda erkek hasta, tarafimiza dogdugundan beri olan higiltili solunum nedeniyle ydnlendirildi.
Hastanin daha 6nce pnémoni nedeniyle 4 kez hastanede yatis Gyklst mevcuttu ve 3 ayliktan beri inhale salbutamol
ve kortikosteroid kullanmaktaydi. Ailede alerji 6yklsu yoktu. Rutin laboratuvar tetkikleri ve gogus rontgenogrami
normaldi. Daha dnce yapilan alerji paneli, ter testi, prick deri testi negatifti. Serum imminglobulinleri yasa gére
normal sinirlar icindeydi. Fizik muayenede akciger oskiltasyon bulgulari normaldi. Yapilan transtorasik
ekokardiyografide (EKO) kardiyak fonksiyonlar normal olup sol pulmoner arter hipoplazik olarak izlendi. Sol
pulmoner arter ¢ikisi EKO ile gériintilenemeyen hastaya kateter anjiografi uygulandi ve sol pulmoner arterin
hipoplazik oldugu, sag pulmoner arterden ¢iktigi gérildi. Torakal bilgisayarli tomografi (BT) anjiografide sol
pulmoner arterin sag pulmoner arterden ¢iktigi ve trakeaya hafif basi uyguladigi gérildi. Mevcut bulgularla
pulmoner arteriyel sling tanisi konulan hastaya kalp-damar cerrahi tarafindan pulmoner arter rekonstriiksiyonu
uygulandi.

Tartigma ve Sonug: Pulmoner arteriyel sling sikligi tam olarak bilinmemekle birlikte, biylk arter anomalilerinin
yaklasik %10'unu olusturur. ilk 1 yasta baslayan stridor, hisilti, 6ksiiriik, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari ve disfaji,
hastalarda sik rastlanan bulgulardir. Tanida akciger grafisi ve ekokardiyografinin yeri sinirli iken, ¢ogunlukla
bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans ya da kateter anjiografi gibi ileri gériintileme tekniklerine ihtiyac duyulur.
Persistan hisiltil gocuklarda vaskdler ring ve pulmoner arteriyel sling tanisi akla gelmeli; ciddi solunum sikintis,
tekrarlayan pndmoni, disfaji, apne ya da aspirasyon pndémonisi olan hastalarda erken cerrahi miidehale
dustndimelidir.
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Bocaviriis Enfeksiyonuyla iligkili Nadir Bir Tablo: 2 Olgu
Sunumu

'DIDAR ARSLAN, *DIDAR ARSLAN, 3FUNDA AYDEMIR, “SERPIL SANCAR, ‘SABRIYE DAYI

1BURSA SEHIR HASTANES, COCUK YOGUN BAKIM, BURSA

2BURSA SEHIR HASTANESI, COCUK YOGUN BAKIM, BURSA

3BURSA SEHIR HASTANES], COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANABILIM DALI, BURSA
4BURSA SEHIR HASTANES], COCUK CERRAHISI ANABILIM DALI, BURSA

Girig: Plastik bronsit; hava yollarinda mukus ve fibrin tikaglari ile karakterizedir. Tikadigi alan ve blyukIige gore
klinik, fizik muayene bulgusu vermektedir. Gorlntlilemede atelektazi, kompensatuar hiperinflasyon gériimektedir.
Tedavide bronkoskopiyle tikaglari ortadan kaldirmak ve altta yatan etiyolojik nedeni tedavi etmek amaclanmaktadir.
Burada solunum sikintisiyla bagvuran, goruntilemelerde atelektazi saptanan ve bronkoskopi sonrasi tani alan
Bocaviriis enfeksiyonunun tetikledidi plastik bronsit vakalarinin sunulmasi amaglandi.

Olgu-1: Ug yas erkek hasta oksiiriik, solunum sikintisi olmasi, grafisinde atelektazisi olmasi ve desatiirasyonu
olmas! (zerine yatirild. Fizik muayenede solunum sayisi 42/dk, suprasternal gekilmesi, dinlemekle ekspiryum
uzunlugu ve pansistolik Gftrim mevcuttu. Ozgegmisinde ventrikiiler septal defekt nedeniyle takipli, hastane yatisi
yoktu. Cekilen toraks BT'de; kalp, mediastende sola kayma, sol alt lobta atelektazi, trakea, ana bronglar agik olarak
yorumlandi. Hastaya intravendz antibiyoterapi ve nebil tedavisi baslanildi. Yabanci cisim suphesiyle yapilan
bronkoskopide sol ana bronsu tamamen tikayan beyaz lastik kivamli plak ¢ikarildi. Patolojik inceleme; fibrinoid
plak, eozinofil inflamatuar hiicrelerin oldugu plastik bronsiolitle uyumlu olarak raporland. islem sonrasi solunum
yolu PCR g6nderilen hastada Bocavirlis pozitif sonuglandi. Bronkoskopi sonrasi atelektazisi, klinik bulgulari
gerileyen hasta 7. glin taburcu edildi.

Olgu-2: Alti ay erkek hasta okstrlik, solunum sikintisi ve goriintilemede sag altta atelektazi nedeniyle yatirildi.
Fizik muayenesinde solunum sayisi 60/dk, sibilan ronkusu ve ekspiryum uzunlugu mevcuttu. Hastaya intravenéz
antibiyoterapi ve nebll tedavisi baglanildi. Solunum yolu PCR génderilen hastada Bocavirus pozitif saptandi.
Grafilerinde atelektazisi devam eden hastaya gekilen toraks BT'de; sag akcigerde atelektaziyle uyumlu olarak
raporlandi. Yapilan bronkoskopide sag alt lobta beyaz sert tikaglar saptanip temizlendi. Patoloji fibrin ve eozinofilik
infiltrasyonla uyumlu raporlandi. Bronkoskopi sonrasi atelektazisi, klinik bulgulari gerileyen hasta 12. giin taburcu
edildi.

Tartisma: Bocavirlis gocuklarda solunum yolu enfeksiyonlariyla iligkilidir. Literatlrde H1N1 iligkili plastik bronsit
vakalari mevcutken Bocavirtis enfeksiyonuyla iligkili vaka sinirlidir. Cikarilan materyalin histopatolojik incelemesine
gore fibrin, eozinofiller i¢eren inflamatuar tip ve miisin igeren non-inflamatuar tip olarak ayrilir. Vakalarimizin
patolojisinin inflamatuar tiple uyumlu olmasi viral enfeksiyona bagli enflamasyona sekonder plastik bronsit
gelistigini distindirmekte ve predispozan faktdrli olmayan gocuklarda viral enfeksiyona bagli olarak mukosiliyer
aktivitenin bozulmasi, sekretuar asiri yanitin kombinasyonunun plastik bronsite neden oldugu hipotezini
desteklemektedir.

Sonug: Oncesinde saglik problemi olmayan, gériintiilemesinde atelektazilerle gelen ve viral patojen saptanan
hastalarda verilen tedavilerle diizelme saglanamadiginda plastik bronsit dustnulmelidir.
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NADIR BIR SENDROM: ZINNER SENDROMU

'Esra ELMAS, ?Kadirye Betiil AKKOYUNLU, 'Sila Birce BILGIG SAGIR, 20sman DONMEZ

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saglidi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Seminal vezikiiller; mesane posteriorunda yerlesen ve mesane ile rektum arasinda uzanan sakkiiler yapida
bir ¢ift organdir. Konjenital veya edinsel ortaya ¢ikabilen seminal vezikil kisti (SVK) oldukca nadir gérllen bir
hastaliktir. Birgok triner anomali konjenital SVK'lerine eslik etmekle birlikte; litratlirde ipsilateral renal agenezi ile
birlikteligi bildirilmis ve ilk kez 1914 yilinda Zinner tarafindan tanimlanmistir. Bu antite, ipsilateral seminal vezikil
kisti ve ejakUlatdr kanal obstriiksiyonu ile birlikte tek tarafli renal agenezi/disgenezi tiglistinden olusur. Genellikle
asemptomatik olan SVK'leri, sekslel aktivitenin arttigi 2. veya 3.dekatta semptomatik hale gelebilmekte ve karin
agnsi, perineal agr, dizlri, inkontinans, ejakilasyon bozuklugu, defekasyon problemleri ve infertilite gibi
yakinmalara neden olabilmektedir. Bu ¢alismamizi gocuk yas grubunda Zinner sendromu tanisi konulan, nadir
gorilen bir durum olmasi nedeniyle sunmay! amagladik.

OLGU: 14 yasinda erkek hasta yenidogan déneminden itibaren sag renal agenezi nedeniyle takipleri yapiimakta
olup renal fonksiyonlari normaldi. 1 yil dnce dis merkezde yapilan ultrasonografisinde mesanede siipheli noduler
lezyon saptanmasi (izerine sistoskopi 6nerilmisti. Hastanin tarafimiza basvurusunda aralikli karin agrisi sikayeti de
oldugu belirtilmisti. Hastanin gekilen Griner ultrasonografisinde seminal vezikill kisti saptanmasi Uzerine Zinner
sendromundan slphelenilerek gekilen MRG gérintilerinde, mesane sag alt arka kesiminde, prostatin sag lateraline
komsu, mesane duvarindan limene dogru indentasyon olusturan 23x18x16mm boyutunda kistik bir lezyon
mevcuttu. Bu lezyon arkasinda, dilate tubuler yapilar oldugu gértimektedir. Bunun diginda mesanenin gorinim
normaldir. Penis kdkiinden mesane inferioruna ve oradan daha ¢ok sag lateral kesime dogru uzanan varikz vendz
damarlar ile uyumlu genis tubuler yapilar izlenmektedir. Hastada ayrica varikosel olabileceginden siiphe edilmigtir
ve olgu Zinner sendromu olarak degerlendirilmistir.

TARTISMA VE SONUG: Uriner sistem ve (ireme sistemi embriyolojik gelisimi yakin iliskilidir. Vas deferens,
ejakulatuar kanal ve epididim alt 2/3'lik pargasi da mezonefrik duktus kékenlidir. Bu nedenle distal mezonefrik
duktusun ve Ureteral tomurcugun gelisim bozuklugu renal agenezi, displazi, ejakulatuar kanal atrezisi ve seminal
vezikilln kistik dilatasyonuna sebep olabilir. Genellikle <5 ¢cm kistler asemptomatiktir ve biy(k kistler (>8-10 cm)
semptomatiktir, asemptomatik olanlar insidental saptanmaktadir. Genellikle benign olmasina ragmen malign olgular
da bildirilmistir. Zinner sendromu olarak tanimlanmis olan bu durum en nadir Urogenital konjenital anomalilerden
biridir. Ulkemizde 18 yas altinda Zinner sendromu tanisi konmus bir olguya rastlamadik.
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FABRY HASTALIGI TANISINDA ONEMLI BIR GOZ BULGUSU:
KORNEA VERTICILATA

'Aydan SEZGIN ERSOY, 'Sahin ERDOL, 'Tugba AKBEY KOGAK

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligii ve Hastaliklari AD, Gocuk Metabolizma BD

GIRIS: Fabry hastaligl, cesitli belirtilerle sonuglanan, Kiinik olarak heterojen, ilerleyici, X'e bagli bir
hastaliktir. Kadinlarda, erkeklerden daha ge¢ yasta ve daha az siddette semptomlar gelistirme
egilimindedir. Semptomlar ve belirtiler tipik olarak cocuklukta baslar ve adri, anjiyokeratomlar, 6dem, isitme
anormallikleri, g6z degisiklikleri, dishidroz ve gastrointestinal rahatsizliklari igerir. Renal, kardiyak ve
serebrovaskuler komplikasyonlar hem erkeklerde hem de kadinlarda erken 6llime neden olabilir. Literattire bildirilen
vakalardan farkli olarak hastamizin géz bulgusunun daha énce ortaya ¢ikmasi erken yasta tani almasina sebep
olmustur.

OLGU: 29 yasindaki annenin 2. gebeliginden 2.yasayan olarak 36 haftalik 2500 gr normal vajinal yol ile dogmus.
Dogumdan itibaren olan her iki gézde kayma sikayeti ve gelisim basamaklarinda gerilik olmasi sebebiyle dig
merkezde 6zel egitim baslanmis. 5 yasinda sinirlendiginde kendine zarar verme davranigi gelismesi nedeniyle
fak(ltemiz g6z béllimine ybnlendirilmis, burada yapilan géz muayenesinde kornea verticilata saptanmasi tzerine
tarafimiza yonlendirildi. Mevcut bulgularla olguda Fabry hastaligi dustnulerek alfa galaktozidaz enzim duzeyi
gonderildi. Anne ve baba arasinda akrabalik ve diger metabolik testlerinde 6zellik yoktu. Enzim dlzeyi hastalikla
uygun olarak disuk saptandi (Alfa galaktozidaz: 1,60 nmol/mL/saat; N>2). Hastaligi konfirmasyonu icin génderilen
lyso GB3 dlizeyi yiksek (LysoGB3: 9,26 ng/ml; N<1,3) ve mutasyon analizi hastalikla uyumlu saptandi (GLA
geninde ¢.262T>G (p.Y88D) hemizigot). Kranial MR'da ve kardiyak degerlendirmesinde 6zellik saptanmadi. isitme
testi normal olarak degerlendirildi. EEG'sinde sag hemisfer temporal bdlgeden kaynagini alan epileptiform
anomalinin varligi saptandi. Tanisi kesinlesen olguya intravendz enzim tedavisi baglandi.

TARTISMA - SONUGC: Fabry hastali§i ¢ogunlukla yetiskinlerde ve daha ¢ok erkeklerde Klinik belirti veren bir
hastalik olarak bilinse de addlesan ve gocukluk doneminde de bulgu verebilir, goz bulgusu da bunlardan biridir.
Erken tani ile erken tedavinin saglayacag yarar g6z 6nlne alindiginda hastaligin erken donem bulgulari agisindan
farkindalik olusturulmasi faydali olacaktir.

KAYNAKLAR: 1.Mehta A, Ricci R, Widmer U, Dehout F, Garcia de Lorenzo A, Kampmann C. et al. Tanimlanan
Fabry hastaligi: Eur J Clin Invest. 2004; 34 :236-42. 2. MacDermot KD, Holmes A, Madenciler AH. Anderson-Fabry
hastaligi: 98 hemizigoz erkekten olusan bir kohortta hastaligin Klinik belirtileri ve etkisi. J Med
Genet. 2001; 38 :750-60
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Kugik Cocuklarda Koroner Arter Hastaligina Bagli 6Ii_jmlerin Bir
Nedeni: Homozigot Ailesel Hiperkolesterolemi Tanili Iki Kardes

"Tugba Akbey Kocgak, 'Sahin Erdél

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Metabolizma Bilim Dall

Homozigot ailesel hiperkolesterolemi, klinik olarak yaygin ksantomlarin gorulebildigi, erken yaslarda baglayan
ilerleyici aterosklerotik kardiyovaskiler hastalik ile karakterize, plazma total kolesterol diizeyinin 500 mg/dL’nin
lizerine ¢iktigl, yasami tehdit eden bir hastaliktir. Ksantomlar g6z kapaklar, dirsek, el, diz ve ayaklarda olugabilir.
Ksantomlar yasla birlikte artis gosterir. Bu bildiride; LDLR geninde homozigot mutasyonu olan, LDL kolesterol
dlzeyleri 700 mg/dI'nin lizerinde seyreden, ¢oklu ksantomlari bulunan ve yasca biiyik olan kardeste arkus kornea
saptanan iki vakay! sunmayi amacladik.

Olgular: 1.0Igu: 11 yasinda erkek hastadir. 22 yagindaki annenin G6P6Y5A1 olarak c/s ile miadinda 3100 gr olarak
dogmustur. Anne-baba arasinda 1. derece akrabalik vardir. 2 yasinda iken dirsekte gikan sari renkli lezyonlar
nedeni ile hastane bagvurusunda ksantom oldugu distnlerek yapilan tetkiklerinde LDL kolesterol yiiksekligi
saptanmistir. Fizik muayenesinde yaygin ksantomlari ve arkus kornea bulgusu vardir. LDL kolesterol duzeyleri 250-
300 mg/dL arasinda seyretmektedir. Yapilan genetik analizde LDLR geni ekzon 12'de ¢.1729T>C (p.Trp577Arg)
homozigot patojenik mutasyon saptanmistir. Anne ve babada ayni mutasyon heterozigottur. Hastaya aralikli lipid
aferezi 6nerilmis, ancak ikamet ettigi sehirde lipid aferez imkéni olmadigindan diizenli lipid aferezi yapilamamistir.
Hasta rosuvastatin ve ezetimib tedavileri almaktadir. Medikal tedavi ile LDL kolesterol dizeyleri
dustrtlemediginden karaciger nakli igin siraya alinmig olup, uygun dondr beklemektedir. 2. olgu: 9 yasinda kiz
hastadir. 39 haftalik, 3200 gr agiriginda, sezaryen ile dogmustur. Abisinde bilinen kolesterol yiksekligi olmasi ve
2 yas civarinda cilt lezyonlarinin belirginlesmesi nedeni ile bakilan LDL kolesterol diizeyinin 756 mg/dL olmasi
tzerine tani almigtir. Fizik muayenede yaygin ksantomlari olmakla birlikte arkus kornea bulgusu yoktur. Yapilan
genetik analizde LDLR geni ekzon 12'de ¢.1729T>C (p.Trp577Arg) homozigot patojenik mutasyon saptanmistir.
Rosuvastatin ve ezetimib tedavilerine ragmen LDL kolesterol dizeyi disurilemediginden karaciger nakli
planlanmaktadir.

Tartisma-sonug: Homozigot ailevi hiperkolesterolemide LDL kolesterol cok yiiksek degerlere ulastigindan
gocuklar ok kuglk yaslarda 6zellikle koroner arter hastaligina bagli miyokard enfarktiisi ile kaybedilebilmektedir.
Hastalara hizla kolesterol disiriici medikal tedavi baglanmali, medikal tedaviye cevap alinamazsa hastalar lipit
aferezi ve karaciger nakli yontinden degderlendirilmelidir.
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SPLENOMEGALI ILE BASVURUDA AKILDA TUTULMASI
GEREKEN BIR NEDEN: PORTAL HIPERTANSIYON

10zge Ozdemir, 20zge Ozdemir, 2Nurana Abduyeva, *Elif Sag, *Ugur Can Leblebici, 3Zerrin Onal, *Ozlem
Durmaz

"istanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligji ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul

2[stanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Sistanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali

GIRIS: Splenomegali, pediatri kliniklerinde sik karsilasilan bir fizik muayene bulgusudur. En yaygin sebepleri
enfeksiyonlar, malignite, hemolitik anemiler, portal hipertansiyon (PHT), depo hastaliklari, immin regulasyon
bozukluklari, dalakta yer kaplayici lezyonlardir. Splenomegali portal hipertansiyonun ilk ve tek bulgusu oldugunda
tanida gecikmeler yasanabilir. Oysa erken tani ile 6zofagus varis kanamasi gibi yasami tehdit edebilecek
komplikasyonlarin 6nlenmesi miimkin olabilir. Burada; 1 yasinda splenomegali tespit edilip ancak 7 yasinda ikinci
kez gastrointestinal sistem (GIS) kanamasi gegirdiginde portal hipertansiyon tanisi konulabilen bir olgu
sunulmustur.

OLGU: Yedi yas erkek hasta; tarafimiza gegirilmis {ist GiS kanama ve dalak biiyiikligii nedeniyle yénlendirildi.
Oykiisiinden 1 yasindayken huzursuzluk nedeniyle muayene edilirken rastlantisal splenomegalisinin saptandigi ve
anemisinin oldugu, 2 yil dnce kanli kusma sikayetiyle hastaneye yatirildigi ve tarafimiza bagvurusundan 2 hafta
once tekrar kanli kusma ve siyah digskilama nedeniyle baska merkezde tedavi edildigi &grenildi. Oradaki
endoskopide 6zofagus varisi, BT anjografide portal ven trombozu tespit edilerek propranolol baglanmisti.
Ozgecmisinde 37. gestasyonel haftada normal spontan vajinal yolla dogdugu, sarilik nedeniyle fototerapi aldigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde vicut agirhigr ve boyu 50.persentil olup dalak 3 cm ele gelmekteydi. Diger sistem
muayeneleri normaldi. Laboratuvar incelemesinde; hemoglobin 9 gr/dl ve trombosit 142.000 hiicre/ml olup
biyokimya, koagulasyon, viral serolojisinde 6zellik saptanmadi. Tromboz etyolojisine yonelik tetkiklerinde anlamli
patoloji yoktu. Portal sistem doppler USG ve batin MRG'de karaciger boyut ve parankimi normal, dalak boyutu
artmis olup portal vendz tromboza sekonder kronik degisiklikler saptandi. Tekrarlanan endoskopide Evre 3
6zofagus varisi nedeniyle band ligasyonu uygulandi. Taburculugundan 3 giin sonra tekrar kanli digkilama ve
abondan kanli kusma sikayetleri ile bagvurdu. izleminde octreotid infiizyonu ve eritrosit replasmani uygulanan
hastanin kontrol endoskopisinde varislerinin geriledigi, portal gastropati ve telenjiektaziler gelistigi gortldu.
intrahepatik PHT ayirici tanisina yonelik yapilan karaciger biyopsisinde patoloji saptanmadi. GIS kanamasi
gerileyen hasta medikal tedaviyle taburcu edilerek poliklinik izlemine alindi.

SONUC VE TARTISMA: Splenomegalinin en sik sebeplerinden biri enfeksiyonlar olsa da sebat etmesi durumunda
ek baska bulgu olmasa da akla mutlaka PHT gelmelidir. Portal ven trombozu; ekstrahepatik PHT'nin énde gelen
nedenidir. Kronik karaciger hastaliklari, malignite, protrombotik bozukluklar, umblikal ven kateterizasyonu gibi
predispozan faktorler portal ven trombozunda rol oynayabilir. Sebat eden splenomegali ve/veya GIiS kanamasi
varliginda hastalarin PHT agisindan gecikilmeden degerlendirimesi yasami tehdit edici komplikasyonlarin
onlenmesi agisindan elzemdir.
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Geg Infantil Néronal Seroid Lipofusinoz (CLN8) Tiirk Varyanti

1Abdullah Hakan Ozmen, 'Edibe Pempegiil Yildiz, 'Nur Aydinli

Istanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Nérolojisi Bilim
Dal, Istanbul

Girig: Noronal seroid lipofusinozis (NCL), gocuklarda demansin en yaygin nedeni olan kalitsal nérodejeneratif
lizozomal depo hastaligi grubudur. Gérme kaybi, psikomotor gerilik, ataksi, epilepsi ve erken 6lim bu hastalikta sik
gorilen fenotipik bulgulardir. Giinimize kadar 14 farkli NCL tipi genetik olarak tanimlanmis ve bunlar "CLNx"
olarak numaralandiniimistir. iglerindeki en heterojen genetik grup ise geg infantil NCL'dir. Bunlardan biri olan
CLN®&'in iki farkli klinik varyanti bulunmaktadir; Tlrk varyantinda, belirtiler iki ila yedi yaslar arasinda ortaya ¢ikar,
hastalar baslangicta nobetler ile bagvurur, ardindan ilerleyici motor ve biligsel gerileme ve gdrme kaybi olusur.
Tanida genetik tetkikler yaninda, enzim analizleri, ndroradyolojik gortinttileme ve elektron mikroskopi bulgular diger
destekleyici incelemelerdir.

Olgu: Dokuz yasinda kiz hasta nébet gegirme, gérme kaybi, yiiriirken dengesizlik ve ilerleyici psikomotor gerilik
yakinmalari ile poliklinigimize bagvurdu. Oykiisiinden aralarinda birinci derece kuzen evliligi bulunan anne ve
babanin Gglncl gocudu oldugu, gelisim basamaklarinin ¢ yasina kadar normal seyrettigi, sonrasinda
konusmasinin ve yirimesinin bozuldugu, daha sonra 6zellikle uykuda gelen miyoklonik nébetlerin basladigi, bunun
uzerine gekilen elektroansefalografisinin epileptik olarak raporlanmasi tizerine valproik asit baglandigi, tg buguk
yasinda iken yapilan kraniyal manyetik rezonans incelemesinde mega sisterna magna disinda bir ozellik
saptanmadigi, yapilan géz muayenesinde gérmesini yiizde 10 oraninda oldugu belirtilmisti. Disartrik konugsmasi
olan hastada g6z temasi zayifti, destekle ylrlyebilmekteydi. Tim ekstremitelerde derin tendon refleksleri artmisti
ve spastisitesi mevcuttu. Beyin sapi refleksleri normal olan hastanin serebellar muayenesinde dismetri ve
intansiyonel tremor saptandi. Metabolik taramalarinda 6zellik yoktu. Tekrarlanan géz dibi muayenesinde makuler
dejenerasyon ve optik atrofi saptandi. Hastadan gonderilen genetik incelemede CLN8 homozigot class 1 varyant
tespit edildi. NCL8 tanisi konulan hasta poliklinigimizde izlenmekte, nébet takip ve tedavisi yapilmakta, fizik tedavi
ve rehabilitasyon programina devam etmektedir.

Tartigma: CLNS8 hastaligi ya (Turk varyanti) geg infantil NCL ya da Kuzey epilepsi olarak ortaya gikar. iki formdan
Tirk varyanti daha siddetlidir, semptomlar 2 ile 7 yaslari arasinda baslar. Hastalarda miyoklonik epilepsi ve ataksi,
yurlime, konusma ve gérme yeteneginin kaybiyla birlikte psikomotor etkilenme gelisir. Cogu hasta ge¢ gocukluk
donemine kadar kaybedilir. Sonug: Nobet ile birlikte denge kaybi ve gdrme kaybi gibi 6zgul bulgularla bagvuran
hastalarda NCL akilda tutulmali, hasta yakindan izlenmeli, eklenen bulgular zerinde ayrintili olarak durulmali ve
ona yonelik tetkikler planlanmalidir.
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TIP 1 DIYABETES MELLITUSLU OLGUDA ENFEKTE PEDICULUS
HUMANUS CAPITIS

'Omiir Oykii Sen , 'Beyhan Biilbiil, 'Solmaz Gelebi , 'Fatma Dilsad Aksoy, "Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saglii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursat

GIRIS: Pediculus humanus capitis'in neden oldugu sag biti istilasi 6zellikle sosyoekonomik diizeyi diisiik iilkelerde
yaygin bir saglik sorunudur. Bu sunumda tip 1 diyabetes mellitus tanili hastada Pediculus humanus capitis'e
sekonder olusan abse ve tedavisi hakkinda olgu sunumu planlandi.

OLGU: Yedi yildir Tip 1 Diyabetes Mellitus (DM) tanisiyla takipli 15 yas 5 aylik kiz hasta sagli deride kasinti, sislik,
akinti sikayetleri ile acil servisimize basvurdu. Fizik incelemesinde sacli deri verteks bolgesinde alopesik alanlar,
bu alanlarda deri altinda fluktasyon veren, abse gériniminde nodiler lezyon, sagli deride erigkin bitler ve
yumurtalari mevcuttu. Laboratuvar incelemelerinde Idkosit 20280 /mm3, nétrofil 14290 /mm3 lenfosit 4220/mma3,
hemoglobin 11.7 g/dl, CRP (C-reaktif protein) 92.9 mg/L, prokalsitonin (PCT) 0.16, sedimantasyon 88 mm/saat,
ferritin 234 pg/L idi. Kan glukoz seviyesi 689 mg/dl, Hb A1c % 13, tam idrar analizinde glukoz 4(+), keton 3(+) ve
kan gazinda ph 7.36 olarak saptandi . Asidozu olmayan hastaya %0.9 NaCl (izotonik NaCl) infiizyonu baglandi.
Sacli deride fluktuasyon veren abse g6riimi olan lezyonlara gocuk cerrahi tarafindan abse drenaji yapildi ve hasta
enfekte pediculus humanus capitis tanisiyla intravendz (iv.) meropenem ve vankomisin tedavileri baglanarak ¢ocuk
enfeksiyon servisine yatirildi. Dermatoloji bolimininun de dnerisiyle sagh deri 2 kiir 3 giin Ust tiste KWELLADA
sampuanla (Permetrin) en az 10 dk beklettikten sonra durulanarak yikandi. Kontrolstiz Tip 1 DM tanili hastaya
gocuk endokrinoloji bolumu oOnerileri ile kan sekeri regllasyonu yapildi. On gin meropenem ve vankomisin
tedavilerini alan, yara vyeri temiz olan ve akut faz reaktanlari disen hasta poliklinikte izlenmek (izere oral
trimetoprim-sulfametoksazol (TMP-SMZ) ve klindamisin ile taburcu edildi.

TARTISMA -SONUG: Pediculus humanus capitis'in neden oldugu sa¢ biti istilasi sik gorulebilmekle birlikte
pediculus capitise sekonder abse olusumu vakasi nadirdir. Tip 1 diabetes mellitus’lu olguda glikoz regulasyonunun
olmamasi abse olusumuna zemin olusturan faktérlerin basinda oldugu diisinilmektedir.

ANAHTAR KELIMELER: Pediculus humanus capitis, Tip 1 diabetes mellitus, abse
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Griscelli Sendromu Tip 2: Olgu Sunumu

'Maleyka Karimova, 2Aybeniz Veyselova, 2Jale Ahmedova

"Azerbaycan Tip Universitesi 2.Cocuk Hastaliklari Anabilim Dall, Bakii
2Azerbaycan Devlet Beden Egitimi ve Spor Akademisi, Bakii

Girig: Griscelli Sendromu otozomal resesif gegisli nadir bir hastalik olup, agik ten rengi, giims grisi saclar,
tekrarlayan ates ataklari ve enfeksiyonlarla karakterizedir. Sendromda ayrica degisik derecelerde immun yetersizlik
ve genis bir spektrum igerisinde norolojik bozukluklar gérulebilir.

Olgu: Bu yazida ates yiiksekligi ve Oksirik yakinmalariyla bagvuran 10 aylik bir kiz olgu sunulmustur.
OykisUnden, iki ay 6nce ates nedeniyle hastanede yatirildigi, 2. dereceden akraba bir anne-babanin, 2. gocuklar
olup, ilk gocuklarinin da benzer fizik 6zelliklere sahip oldugu, 1 aylikken ates nedeniyle yatirildi§i hastanede eksitus
oldugu &grenildi. Fizik bakisinda; gelisimi normal, ates 38.8 C, cildinin agik renkli, saglarinin glimis grisi renkte,
karaciger ve dalagin midklavikuler hatta 3'er cm palpabl olmasi disinda, diger sistem bakilari olagan olarak
degerlendirildi. Rutin laboratuvar incelemelerinde, anemi ve Idkopeni disinda patoloji saptanmadi. Kemik iligi
aspirasyonu normal, lékopeni sepsise sekonder olarak degerlendirildi. Serum immunoglobulinleri normal, lenfosit
panelinde; CD19: %11 (ND : 31-48) olarak dusik bulundu. Soyge¢misinde kardes 6yklsU olmasi ve hastanin
fenotipik 6zellikleri ile Griscelli Sendromu, Tip 2 diisinildi. Antibiyotik tedavisinin 4. glniinde ates yliksekligine
hakim olundu ve pansitopenisinde de dlizelme saptandi. Genetik incelemede RAB27A geninde homozigot ¢.514-
518delCAAGC (p.GIn 172Asnfs*, rs767481076) mutasyonu saptandi.Tani sag telinin 151k mikroskobik incelemesi,
genetic inceleme ve klinige dayali olarak kondu ve hasta kemik ili§i transplantasyonu yapilan bir merkeze sevk
edildi.

Sonug: Tekrarlayan enfeksiyon etyolojisinde, belirgin fenotipik 6zellikler gsteren olgularda Griscelli Sendromu da
distndimelidir.
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Kartagener Sendromu: Olgu Sunumu

'Maleyka Karimova, 2Sahsenem Yusifova

"Azerbaycan Tip Universitesi 2.Gocuk Hastaliklari Anabilim Dali, Bakii
22 Sayl Cocuk Hastanesi, Bakii

Girig: Kartagener sendromu otozomal resesif gegisli sinlizit, bronsektazi, situs inversus ile karakterize ender
gorilen bir hastaliktir. Klinigimizde Kartagener sendromu tanisi ile izledigimiz olgunun klinik ve radyolojik bulgulari
verilmistir.

Olgu: kronik rinosinlizit ve bronsektazisi olan ¢ocuklarda Kartagener sendromunun olasi bir tani olarak akilda
tutulmas gerekliligini vurgulamak amaciyla takdim edilmistir. 5 yasinda erkek hasta oksurik, balgam gikarma,
nefes darli§r sikayetleriyle poliklinigimize basvurdu. Sikayetlerinin son iki yildir oldugu, kis donemlerinde arttigi ve
bu nedenle birgok kez antibiyotik kullandigi ogrenildi. Ozgegmisinden (i yasinda adenoidektomi gecirdigi,
soygecmisinden anne ve babasi arasinda 1. derece akraba evliligi oldugu 6grenildi. Genel durumu iyi, bilinci agik,
kooperasyonu tamdi. Vicut sicakligi: 37.20 C, nabiz 102/dk, solunum sayisi 32/dk, kan basinci 96/62 mm/Hg idi;
6dem ve siyanoz saptanmadi. Dinlemekle kalp tepe atimi sagda isitiliyordu, her iki akcigerin orta ve alt zonlarinda
sekresyon ralleri mevcuttu. Akciger grafisinde kalp ve mide fundus hava gdlgesi sagda yerlesikti; sol parakardiak
alanda opasite artisi mevcuttu. Sinus grafisinde maksiler siniislerde havalanma azli§i saptandi. Laboratuar
incelemesinde tam kan sayiminda Hb: 13,2 g/dl, beyaz kire:11200/mm3 , trombosit: 230000/mm3 , C-reaktif
protein: 15.2 g/L, balgam direk incelemesinde aside direngli basil gértlmedi, balgam kiltiriinde H.influenza tredi.
Ekokardiyografisinde dekstrokardisi mevcuttu. Toraks tomografisinde sag akciger alt lobta, sol akciger linguler
segmentte brongektazik alanlar ile batindan gegen kesitlerde situs inversus totalis saptandi. Hastaya etkene uygun
antibiyotik verildi. Elektron mikroskopik inceleme igin nazal biyopsi aile izin vermemesinden dolay! yapilamadi.
Olguda bulunan bronsektazi, situs inversus ve sinlizit nedeniyle Kartagener sendromu tanisi konuldu. Enfeksiyon
bulgulari ile bagvuran olguya antibiyotik, ekspektoran ve postural drenaj uygulandi. Antibiyotik tedavisi sonucunda
Klinik iyilesme gézlendi. influenza ve pnomokok agilari yapildi. Diizenli araliklarla olgu takibe alindi.

Sonug: Kartagener sendromu tanisi konan olgulara otozomal resesif kalitimin bilgileri verilmelidir. Hastalar diizenli
olarak izlenmeli ve enfeksiyon ataklarinda kltlir antibiyogram sonuglarina gére antibiyotik tedavileri verilmelidir.
Her yil influenza asisi ve sik karsilagilan akciger enfeksiyonu etkenlerine yonelik koruyucu asilar yapilmalidir.
Ozellikle gocukluk cagindan itibaren tekrarlayan akciger enfeksiyonu ile gelen olgularda, nadir gériilen bir hastalik
olan Kartagener sendromunun akilda tutulmasi gerekmektedir.
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Cocukta Fiks ilag Eriipsiyonu: Olgu Sunumu

'Maleyka Karimova, ?Lala Mutallimova, 2Tarana Agdayeva, 2Sakina Ramazanova

"Azerbaycan Tip Universitesi 2.Gocuk Hastaliklari Anabilim Dali, Bakii
2Azerbaycan Devlet Beden Egitimi ve Spor Akademisi, Bakii

Giris: Fiks ilag eriipsiyonu (FIE), etken ilacin tekrarlayan alimi ile genellikle ayni deri ve/veya mukozal bélgede
gelisen, eritem, 6dem ve bazen bl gelisiminin oldugu plaklar ile karakterize bir ila¢ reaksiyonudur. Basta
sulfonamidler, barbitiratlar ve nonsteroid antiinflamatuar ilaglar olmak Uzere bircok ilagc FiE'ye neden
olabilmektedir. Fiks ilag ertipsiyonu, ilag alimini takiben birkag saat veya giin iginde olusan, genellikle ilag aliminin
sonlandiriimasi ile postinflamatuar hiperpigmentasyon birakarak gerileyen bir ilag reaksiyonudur. Tum ilag
reaksiyonlari iginde yaklasik %10 oraninda gorilmektedir. Viicudun herhangi bir yerinde ortaya gikabilecegi gibi
siklikla yiz, glans penis, ense ve sakral bolgede gozlenmektedir. Genellikle soliter eritematdz parlak ya da koyu
kirmizi makdil, plak veya biilléz lezyonlar ile karakterizedir. Ancak morbiliform, skarlatiniform, eritema multiforme
benzeri, Stevens-Johnson sendromu benzeri, non-pigmente, egzematdz, trtikeryal, noduler, vezikuler ve bulloz
olmak zere birgok morfolojik alt tipi tanimlanmusgtir.

Olgu: 3 yasinda erkek hasta ylzde ve govdede gelisen morbiliform leyzonlar ile poliklinigimize basvurdu.
Sikayetleri baslamadan bir giin 6nce akut tonsillit nedeniyle trimetoprim-stilfametaksazol kullanan hastanin ates,
halsizlik, kasinti, yizde ve gévdede gelisen morbiliform leyzonlarla bagli sikayetleri mevcuttu. Hastaya mevcut
dermatolojik ve histopatolojik bulgular esliginde fiks ilag eripsiyonu tanisi konuldu. Kullanmakta oldugu ilaglari
kesilen hastaya sistemik metilprednisolon 1mg/kg/giin tedavisi bagland ve kisa stire igerisinde tedricen azaltilarak
kesildi. ki hafta igerisinde lezyonlari tamamen gerileyen hastanin gévdesinde postinflamatuar hiperpigmentasyon
izlendi.

Sonug: Her dokuntu Urtiker ya da egzema anlamina gelmez. Bu olgu ile gocuklarda sikga kullanilan trimetoprim-
stlfametaksazol tedavisinin FIE’ye neden olabilecedine dikkat cekmek istedik.
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Cocukta Baharat Alerjisi: Olgu Sunumu

'Maleyka Karimova, 2Aybeniz Veyselova, 2Tarana Ajayeva

"Azerbaycan Tip Universitesi 2.Gocuk Hastaliklari Anabilim Dali, Bakii
2Azerbaycan Devlet Beden Egitimi ve Spor Akademisi, Bakii

Girig: Baharat alerjisi bazi kisilerde alerjik reaksiyonlarin ortaya ¢ikmasina neden olabilir. Gergek baharat alerjileri
cok fazla yaygin degildir. Bunun yani sira gogunlukla intolerans denilen durumlar da ortaya ¢ikabilir. Bazi kisilerde
cok alerjik olmayan durumlarda agizda kasinti, deride kizariklik ve baharat solumanin da getirdigi Oksdrik
gorulmesi cok fazla olabilir. Ayrica alerjik olmayan reaksiyonlarda ortaya gikabilir. Bunda okstrlkten ziyade
baharatin cilt ile temasinda ciltte kizariklar meydana gelebilir. Baharatin igerisinde olan protein nedeni ile baharat
alerjileri gerceklesebilir. Mesela adag poleni veya findik alerjisi olan kisilerin baharat alerjileri de olabilir.

Olgu: 12 yasinda erkek hasta anjioddem tablosu ile poliklini§imize basvurdu. Annesinin séylediklerinden anlasilir
ki gocuk okuldan déndUkten sonra hardala batiriimis sosis yemisdir. Bundan 25- 30 dakika sonra, annesi cocugun
siirekli olarak yiiziinii kasidigini, dilinde ve yiiziinde sisligin oldugunu 6zlemisdi. Ozgegmisinde hicbir besin alerjisi
olmadigi, daha dnce hig urtiker veya anjioddem gegirmedigi, atopik hastaligi olmadigi 6grenildi. Anne gocugun
onceler de sosis yedigini, lakin hi¢bir zaman bdyle bir hal gérmedigini soyledi. Anne ilk kez gocugun hardal
kullandigini da s6yledi. Cocugun soygecmisinde 6zellik yoktu. Hastanin semptomatik tedavisi diizenlendi, 2 hafta
boyunca hardal kullanmamasi, 2 hafta sonra oral besin provokasyon testine gelmesi istendi. Hasta tekrar hardal
kullandiktan 25 dakika sonra yine anjioddem tablosu 6zlendi. Hastada hardal alerjisi oldugu distndldi. Cocukta
tek hardala karsi degil, diger baharatlara karsi da alerji olabilecegini diisiinerek, baharatlara aid besinlerin isimleri
yazil olarak verildi ve eliminasyon onerildi.

Sonug: Cocuklarda nadir halda da olsa, baharat alerjisinin de olabilecegi distntlmelidir.
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Inek Sutii Alerjisi Olan Cocuklarda Oral Desensitizasyon
Yontemi

"Maleyka Karimova, 2Lala Mutallimova, 2Jale Ahmedova, 2Sakina Ramazanova

'Azerbaycan Tip Universitesi 2.Cocuk Hastaliklari Anabilim Dall, Bakii
2Azerbaycan Devlet Beden Egitimi ve Spor Akademisi, Bakii

Giris: Cocuklarda besin alerjisi anafilaksinin en sik nedenidir. Ozellikle inek sitii alerjisi cocukluk doneminde sik
gorllmektedir. Burada IgE aracili inek sitl alerjisi nedeni ile oral desensitizasyon yapilan 3 olgu sunulmaktadir.

Olgu 1: Alerjik rinit ve inek sutd alerjisi nedeniyle klinigimizde takip edilen 7 yasinda kiz hasta. Alti aylikken ve 3
yasinda st tliketimi sonrasi anafilaksi Oyklsi var. Alti ayliktan itibaren sut, st Grlnlerini icermeyen diyetle
besleniyor. Fizik muayenede herhangi bir anormallik tespit edilmedi. Deri prik testinde inek sutd, yumurta, akar
duyarlih§ saptandi. Laboratuvar bulgularinda; total IgE: 680 kUIL, stt spesifik IgE: 206 KUA/L. Sit desensitizasyon
tedavisi baslanan ve halen devam eden hastanin son kontrolde 80ml siitl tolere edebildigi tespit edildi. Olgu 2: 6
yas 5 aylik erkek hasta, ilki 3. ayda olmak zere sut tiketimi sonrasi 3 kez anafilaksi yasadigi 6grenildi. Alerjenlerle
deri prik testinde stite karsi duyarl oldugu tespit edildi (6dem 10x9 mm). Laboratuar bulgularinda; total eozinofili
468 mm3, total IgE: 200 kU/L, st spesifik IgE 20 KUA/L saptandi. Cocugda st desentizasyonu tedavisi baglandi.
Desensitizasyon slresince herhangi bir komplikasyonla karsilagiimayan olgunun son kontrolde 120 ml s(itii tolere
edebildigi goruldi. Olgu 3: 7 yasinda erkek hasta, ilk kez 5 aylikken siit tiiketimi sonrasi anafilaksi yasamis, anne
st aldigi ddnemde annenin siit tiketmesi sonrasi 2 defa anafilaksi gelisimi 6ykust var. Deri prik testinde slte
kars! duyarli oldugu (6dem ¢api:17x13 mm) saptandi. Laboratuvar bulgularinda total IgE: 124 kUIL, st spesifik
IgE: 144 KUAJ/L saptandi. St desentizasyon tedavisi baslanan olgunun son kontrolde 80 ml sitli edebildigi
gozlendi. Sonug: inek siitii oral desensitizasyon yéntemi kullanimi son yillarda artmis bir tedavi ydntemidir. Ozellikle
inek sutu tuketimi sonrasi sistemik reaksiyon dykust olan 3 yasindan blytk ¢ocuklarda diistinlimeli ve sadece bu
konuda deneyimli alerji kliniklerinde uygulanmalidir.
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Cocukta Ailevi Akdeniz Atesi

'Maleyka Karimova, 2Sahsenem Yusifova

"Azerbaycan Tip Universitesi 2.Gocuk Hastaliklari Anabilim Dali, Bakii
22 Sayl Cocuk Hastanesi, Bakii

Giris: Ailevi Akdeniz Atesi (Familial Mediterranean Fever; FMF); tekrarlayan yiiksek ates ile karin, akciger ve
eklemlerdeki agrilarla kendini belli eden kalitsal bir hastaliktir. Genetik nedenlerle vicudun kendi kendine tetikledigi
iltihapl ataklarla seyreden Ailevi Akdeniz atesi hastali§i, otoenflamatuar bir hastalik olarak tanimlanmaktadir.
Kisaca kalitsal gen mutasyonu nedeniyle sebebi olmayan iltihabi durum olusur ve bagisiklik sistemi bunla bag
edemez. Ayrica hastalikla birlikte gérilen amiloidoz, proteinin dokularin disinda birikmesine yol acarak organlarda
hasara neden olabilir. Ailevi Akdeniz atesi genellikle cocukluk doneminde teshis edilir.

Olgu: 3 vyasinda kiz cocuk ates, karin agrilari sikayetleri ile Unitemize bagvurdu. Hastanin hikayesinden
anlagiimaktadir ki, dogumdan gocukta kusma, tekrarlayan ates ve karin agrilari gozlendi. Ates ve karin agrilar 24-
48 saat devam etdikten sonra higbir tedavi olmadan gegir. Hastada birkag kez enfeksiyon gastrointestinal sistem
hastaligi distnilmUs ve ¢ocuk yanlis olarak gereksiz tedavi almigtir. Annesi ve baba akrabadirlar. Cocugun genel
durumu orta adir degerlendirilmistir. Cocukta ates ve karin agrilari vardir. Strekli agliyor. Viicut sicakhii: 38.20 C,
nabiz 110/dk, solunum sayisi 34/dk, kan basinci 93/60 mm/Hg idi. Laboratuar incelemelerinde HB: 108 g/ |, eritrosit-
12,7 x 101211, I6kosit :12, 8 x109/ | . Digki ve idrar incelemesinde patoloji saptanmadi. Akciger grafisinde degisiklik
kaydedilmedi. Genetik muayinede: MEFV geninin 10.cu ekzonunda hastalikla ilgili NM_000243.2 (MEFV) : ¢.2282
G A = p.R761H (rs104895097) varyantl homozigot saptandi ve cocugda Ailevi Akdeniz Atesi (Familial
Mediterranean Fever; FMF) tanisi koyuldu. Hastaya tedavi i¢in Kolsisin ilagi tevsiye edilmigtir. Kolsisin isimli bitkisel
kaynakli ilag sayesinde ates ve adri ataklari kontrol altina alinmig ve 6nlenilmistir.

Sonug: Ailevi Akdeniz atesi genellikle gocukluk déneminde teshis edilir. Hastaligin kesin tedavisi yoktur ve
sikayetler hayat boyut siirebilir. Ancak Kolsisin isimli bitkisel kaynakli ilag sayesinde ates ve agr ataklari cok biiylk
oranda kontrol altina alinir ve dnlenebilir. Hastalar ataklarin ¢ok az ve hafif siddette oldugu ya da hig olmadig
sekilde saglikli olarak hayatlarini sirdirebilir.
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Sogutma Tedavisi Yapilan Hipoksik iske_mik Ensefalopatili
Olgularda Mortalite ve Morbidite Incelemesi

'Emine Giilben Yurdagqiil, 'Giilben Yurdagiil, 'Pelin Dogan, *Ipek Giiney Varal

'SBU Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi

GIRIS VE AMAG: Hipoksik iskemik ensefalopati (HIE) term ve geg preterm yenidoganlarda tim hayati
etkileyebilecek morbidite ve artmis mortalite riski ile yenidogan doneminin 6nemli hastaliklarindan biridir. Bu
calismada HIE tanisi ile klinigimizde takip edilen ve sogutma tedavisi uygulanan yenidoganlarin erken dénem
morbidite ve mortalite durumunun degerlendirilmesi amaglanmistir.

MATERYAL-METOD: Ocak 2019-Ocak 2022 tarihleri arasinda SBU Bursa Ytiksek ihtisas Egitim ve Arastirma
Hastanesi Yenidogan Yogunbakim Unitesinde yatirilarak sogutma tedavisi uygulanmis olan 34 hafta st 30
yenidodan hasta retrospektif olarak degerlendirilmistir.

BULGULAR: HIE nedeni ile yapilan yatislar, tim yatislarin %2,8 ini olusturmaktaydi. HIE tanisi alan hastalarin
%60 1na klinigimizde sogutma tedavisi ugulandi. Hastalarin %10 u sogutma tedavisi karari alinarak klinigimizde yer
olmamasi nedeni ile diger merkezlere sevk edildi. %30 u ise evre 1 HIE kabul edilerek aEEG izlemi yapildi. Sogutma
tedavisi uygulanmadi. Hastalarin ortalama dogum agirliklarinin 2950 gram, ortalama gestasyonel haftalarinin 37+5
GH oldugu gériildii. Olgularin %36,7 NSVD, %63,3 C/S ile dogmustu. Hastalarin HIE etiyolojisi incelendiginde
hastalarin %30’u dogum sirasindaki akut olaylardan, %62’si antenatal durumlardan etkilenmisti, %8'inde ise neden
ortaya konulamadi. Hastalarin sistem tutulumlari degerlendirildiginde; %83,3 solunum sisteminde tutulum, %57,7
ndrolojik tutulum, %33,3 kardiyovaskdler tutulum, %30 gastrointestinal tutulum, %10 hematolojik tutulum, %6.6
endokrinolojik tutulum gézlendi. Evre 3 HIE olarak degerlendirilen tiim hastalarda en az bir sistemik tutulum goriidu.
Evre 3 HIE olarak degerlendirilen tiim vakalarda antenatal-natal risk faktorleri belilenmisti. Ttim hastalarin %16,6
hasta ise yatisi boyunca higbir sistemik tutulum gériilmedi. Sistemik tutulumu olmayan tiim vakalar evre 2 HIE
olarak degerlendirilmisti. Tiim vakalarin %6,6 si eksitus oldu. Eksitus olan tiim olgular evre 3 HIE olarak
degderlendirilmisti.

SONUG: HiE tedavisinde kaydedilen gelismelere ragmen agir olgularin mortalite ve morbiditesi halen gok yiiksektir.
Buna karsin evre 2 HIE olgularinda hipotermi tedavisi ile sistemik tutulum olmaksizin taburculuk miimkiin olmustur.
Buradan yola gikarak HiE tanisi ile izlenen yenidoganlarin sistemik muayene ve degerlendirmeleri ile takiplerinin
yatig siresi boyunca yakin degerlendirmesinin yapiimasi ve ozellikle agir HIE olgularinin sistemik tutulum
acisindan ézenle degerlendirilmesi uygun olacaktir.
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POTT’S PUFFY TUMORU VE ORBITAL ABSE:
BIR OLGU SUNUMU

'Beyhan Biilbiil, 'Solmaz Celebi, 'Fatma Dilsad Aksoy, "Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari
Bilim Dali, Bursa'

GIRIS: Sinizit, bir veya daha fazla paranazal siniisin inflamasyonudur. Siniizite siklikla burun mukoza
inflamasyonu da eslik ettiginden "rinosinlzit" terimi de kullanilimaktadir. Cocukluk ¢aginda gegirilen Ust solunum
yolu infeksiyonlarinin %0.5-10'u akut sintizit ile komplike olmaktadir. Akut bakteriyel rinosinizit (ABRS)'Un orbital
ve intrakraniyal komplikasyonlari; preseptal (periorbital) ve orbital sellilit, orbital subperiostal abse, septik kavernoz
sins trombozu, menenijit, Pott's puffy timér (frontal kemigin osteomiyeliti ile birlikte subperiostal abse), epidural,
subdural veya beyin absesidir. Frontal ve sfenoidal siniizit, intrakraniyal komplikasyonlara yol agma olasiligi en
yuksek olandir. Pott’s puffy timér frontal siniizitin nadir ve ciddi bir komplikasyonudur, frontal kemikte osteomiyelit
ve subperiostal abse gelisimine sekonder alin bélgesinde artan 6dem ve sislikle belirgin olan bir klinik tablodur.
Burada pansiniizite sekonder gelisen Pott’s puffy timér ve sag orbital abseli bir olgu sunulmusgtur.

OLGU: 9 yas 4 aylik kiz hasta, sag gozde sislik, kizariklik, bas agrisi yakinmalariyla bagvurdu. Oykiisiinden 10
gln 6nce siddetli bas agrisi sikayetiyle bagvurdugu merkezde sintzit dlstintlerek oral amoksisilin klavunik asit
baglandigi,2 giin sonrasinda ates, yizinin sag tarafinda, sag gézde sislik, kizariklik sikayetleri gelistigi 6grenildi.
Ozgegmisinde ve soygegmisinde ozellik yoktu, travma 6ykust mevcut degildi. Fizik incelemesinde sa§ gozde
periorbital sislik, kizarik, 1s1 artigl, proptozis, sag g6z hareketlerinde yukari-disa bakis kisitlligi ve alin bolgesinde
sislik, palpasyonla hassasiyeti mevcuttu, orofarinkste postnasal akinti vardi. Laboratuvarda 6kosit 17680/mma3,
notrofil 14980/mm3, CRP 59,3 mg/L, PCT 0.06, sedimantasyon 56 mm/saat idi. Yaga gére serum immnglobulin
duzeyleri normaldi, NBT testi %98 idi. Orbita bilgisayarli tomografi (BT) raporunda sag orbita superior orbital rim
dlzetinde slperolateralde preseptal ve postseptal alana uzanim gésteren 33x16x28 mm boyutlu kalin duvar yapisi
ve yogun igerikli lezyon izlendi. Komsulugunda frontal nazal ve zigomatik bélgede yumusak dokuda inflamasyon
goriniim0, paranasal sinlslerde sagda belirgin havalanma kaybi ve sivi degerleri mevcuttur. Sag orbitada abse ve
selllit gériniimi, sag paranazal sintzit bulgulari saptandi. Sefotaksim, vankomisin, gentamisin baslandi, sad
orbital abse bosaltimi yapildi. Abse kiiltlriinde iireme saptanmadi. Oral sefuroksim ve trimetoprim-sulfametoksazol
ile taburcu edildi.

TARTISMA-SONUGC: Akut siniizit, erken dénemde tedavi edilmezse ciddi komplikasyonlara yol agmaktadir.
Komplikasyonlari 6nlemek icin erken tani ve uygun genis spektrumlu antibiyotik tedavisinin baglanmasi ve erken
cerrahi mudahale ok énemlidir.

ANAHTAR KELIMELER: Pott’s puffy timor, orbital abse, ¢ocuk, siniizit
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Trisiklik Antideprasan Zehirlenmesinden Guinler Sonra Gelisen
Serotonerjik Sendrom

lilke Bas , "Murat Gaglar Karatas , 2Halit Isik, 2Caner Turan , Ali Yurtseven, %E. Ulas Saz

'Ege Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklari
2Ege Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Acil Bilim Dali

GIRIS: Cocuklarda en sik goriilen zehirlenme nedenlerinden olan trisiklik antidepresanlarin (TSA) terapétik indeksi
cok disuk oldugu icin distk dozlarda ciddi yan etkiler gézlenmektedir. TSA’ larin yarilanma émri degismekle
birlikte klomipraminin yari émri 84 saate kadar uzamaktadir. Bu raporda, toksik dozda klomipramin alimindan 3
gln sonra gelisen serotonerjik sendrom sunulmustur.

OLGU: Daha dnce herhangi bir hastaligi olmayan 14 yasinda kiz olgu acil servise anlamsiz konusma, uykuya
egilim, g6z bebeklerinde biylime, dengesiz yiriime yakinmalariyla bagvurdu.Yakinmalarindan yaklasik dokuz saat
once annesiyle tartistiktan sonra annesinin Obsesif Kompulsif Bozukluk (OKB) nedeniyle kullandigi klomipramin
(Anafranil SR 75 mg) tabletten 22 adet (33 mg/kg) aldigi 6grenildi.Hastanin bagvuru sirasinda bakilan vital
bulgularinda kan basinci:114/77 mmHg, viicut 1s1s1:36,9°C, kardiyak nabzi:85/dk, solunum sayisi:20/dk ve
Glasgow Koma Skoru 15 olarak saptandi.Fizik muayenesinde, pupiller middilate, kooperasyon yok, konusmada
yavaslama, tedirginlik ve surekli etrafi inceleme, arkasina bakma seklinde davraniglari, ellerde tremoru mevcuttu.
Norolojik muayenesinde; derin tendon refleksleri artmis, kas glcl-tonus olagan, rijiditesi yoktu. Yapilan laboratuvar
analizinde, tam kan sayimi, BUN, kreatinin, elektrolitier, kan sekeri, kan gazi, kreatin kinaz, CK-MB, Troponin T,
koagulasyon testleri normal olarak saptandi. Bakilan elektrokardiografisinde (EKG) Qtc: 400 msn, tiim
derivasyonlarda QRS mesafesi normal siire ve morfolojide, siniis ritim oldugu gériildi. idrarda toksik madde, kan
asetominofen ve beta HCG diizeylerinde ézellik saptanmadi. izlemde gelisen hipotansiyona, bir kez intravendz (iv)
sivi bolusuyla yanit alindi. Aralikli kan gazi kontrollerinde asidozu yoktu. Cocuk Psikiyatrisine konsllte edilen
hastaya ajitasyon nedeniyle tek doz oral olanzapin 5 mg verildi. Nébet gegirmeyen hastanin izlemde bagvuru
yakinmalari geriledi. 36 saat acil serviste izlenen hasta poliklinik kontroliine gelmek (izere aciller anlatilarak taburcu
edildi. Taburculuk sonrasinda 3. gun terleme, tasikardi, tremor yakinmalariyla acil servise gelen hastanin
tasikardisi(169/dk) disinda bir 6zelligi yoktu.Norolojik bakida ellerde tremor disinda patoloji yoktu. Sistem
muayenesi olagandi. Hastada 6n planda “Serotonin Sendromu” distnildi. Hastaya 5 mg diezapam iv yapilmasi
sonras| yakinmalari geriledi ve 12 saat izlem sonrasi taburcu edildi.

SONUG VE TARTISMA: Serotonin Sendromu; serotonerjik etkili ilaglarin toksik miktarda alinmasindan veya

oldugu durumlarda akla gelmeyebilir. Toksisite bulgulari; tremor, tasikardi, hipertansiyon, rijidite, hipertermi, goklu
organ yetmezIligi olabilir. TSA alimlarinda akut toksisitenin yani sira, serotonin sendromu gelisebilecegi akilda
bulundurulmalidir.
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Pediatrik Akut Baslangi¢h Noropsikiyatrik Sendrom:
Bir Olgu Sunumu

'Ece Ayyildiz, 2Muhittin Bodur, 3Safak Eray

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Néroloji Bilim Dali
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Ruh Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Streptokok Enfeksiyonu ile iligkili Pediatrik Otoimmun Noropsikiyatrik Sendrom (PANDAS) ergenlik donemi
oncesinde gorilen ani baslangigh obsesif kompulsif bozukluk belirtileri ve/veya tikler ile ortaya ¢ikan bir hastaliktir.
Bu hastalik Grup A Streptokok (GAS) enfeksiyonuyla birlikte, motor hiperaktivite ve koreiform hareketler gibi
ndrolojik bulgularla iligkilidir. Sendromun tanimlanmasindan sonra klinisyenler, PANDAS siniflamasi igin gerekli
olgtitlerin tamamini karsilayamayan ve GAS gibi tetikleyici enfeksiyon etkeninin tespit edilemedigi arada kalmis
PANDAS hastalarini kargilamak icin yeni tanimlanmis Pediatrik Akut Baglangicli Noropsikiyatrik Sendrom (PANS)
ve Cocukluk Cagi Akut Noropsikiyatrik Sendrom (CANS) siniflandirmalarini olusturmustur. Bu olgu sunumunda ani
baslangigl néropsikiyatrik hastaliklardan PANDAS, PANS, CANS tanimlari ve siniflandirmadaki giincellemelerden
bahsedilmesi amaglanmistir. 9 yas kiz hasta. Acil servise bagvurusundan bir glin énce baslayan ates yiksekligi
sikayetine, agiz ve g6z kenarinda seyirme; basta sallanma seklinde tikler eklenmesi nedeniyle tarafimiza bagvurdu.
Mevcut sikayetlerine ek annesinin kendisini birakmasi kaygisi mevcuttu. Ozgecmis, soygegmisinde Ozellik
bulunmayan hastanin yapilan nérolojik muayenesi dogaldi. Orofarinks muayenesinde tonsiller hiperemik, bileteral
milimetrik kriptier mevcuttu. izZlemde gekilen kontrastli kraniyal manyetik rezonans gériintiilemesi normal olarak
degderlendirildi. Elektroensefalografisinde (EEG) patolojik bulgu saptanmadi. Ergenlik dncesi, ani baslangigl tik,
semptomlarin olasi GAS enfeksiyonu ile baslangi¢ géstermesi nedeniyle PANDAS éntanisiyla anti-streptolizin-O
(ASQ) ve bogaz kiltirl calisildi. Yapilan tetkikler normal olarak degerlendirildi. Hastanin klinik takiplerinde
sikayetlerine ek olarak anksiyete, emosyonel labilite gézlenmesi tizerine PANS dustinulerek Cocuk Ruh Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali ile birlikte takibe alindi. Hem glinlik pediatri hem de cocuk psikiyatri pratiginde, tikler ve
obsesif komplsif bozukluklarla bagvuran hastalar siktir. Pediatride, sik¢a karsilagilan hastaliklardan birisi de GAS
farenjitidir. Yakin dénemde gegirilen farenijit dykisinden sonra gelisen obsesif komplilsif bozukluklar/tik
bozukluklarinda PANDAS agisindan dikkatli olunmal; yeni gelisen néropsikiyatrik semptomlarin varliginda farenjit
oykisu daha dikkatli sorgulanmalidir. PANS ve CANS daha dnceden ortaya konulmus PANDAS siniflamasinin
guncel halleridir. Bu iki yeni siniflama bilimsel galismalar igin homojen bir grup olusturmak amaciyla arada kalmig
ve PANDAS 6lcUtlerinin timiini karsilayamayan hastalari kapsayan yeni tanimlamalardir.
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Kronik Karin Agrisi ile Bagvuran Hastada Abdominal Epilepsi:
Bir Olgu Sunumu

'Ece Ayyildiz, 2Muhittin Bodur

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Noroloji Bilim Dali

Abdominal epilepsi gocuklarda gastrointestinal sikayetlerin nadir bir sebebidir. Paroksismal gastrointestinal
yakinmalar, merkezi sinir sistemi bulgulari, epileptik ndbete spesifik elekiroensefalografi anormallikleri ve
antiepileptik ilaglara iyi yanit alinmasi abdominal epilepsi tanisinda temel unsurlardir. Bu olgu sunumunda kolik
tarzda karin agrisi ile takip edilen hastada karin agrisinin ender sebeplerinden birisi olan abdominal epilepsiyi
sunmayi amagladik. 12 yas erkek hasta. Hemofili B ile takip edilen, 1 yil 6nce intrakraniyal hemoraji gegiren, benzer
zamanlarda baslayan kolik tarzda, neredeyse her gin siklikla uykudan uyandiginda, giin icinde de tekrarlayan,
gunde toplam 3-5 kere, 15-20 saniye stren karin agrisi ile tarafimiza “fonksiyonel karin agris’” distnulerek
yonlendirildi. Hastanin ndrolojik muayenesinde oryante, koopere. Gegirilen intrakraniyal hemorajiye sekonder
pupiller sag anizokorik. Bilateral direkt ve indirekt 151k refleksleri pozitif. Sol géz mediale deviye. Sagda laterale
bakis kisitliigi, sol alt ve tst extremitelerde gu¢ kaybr mevcuttu. 2 kere gegirilmis febril konvilsiyon nedeniyle 8
yasina kadar fenobarbital kullanim dykisl olan hasta, su an haftada iki giin kullandigi faktér IX disinda ilag
kullanmiyordu. Cekilen ilk EEG’si normal olarak degerlendirilen hasta, 3 aylik periyotlarda EEG ve semptom
takibine alindi. Hastanin takibinde cekilen EEG'sinde epileptiform anomali gorliimesi lizerine karbamazepin tedavisi
baglandi. izlemde hastanin kramp vasfindaki karin agrisi sikayetleri kayboldu. Abdominal bélgede agri, bulanti,
diyare, sinir sistem bulgulari; bas agrisi, konflizyon belirtileri olan gocuklarda abdominal epilepsi ayirici tanida
mutlaka dlstntlmeli, EEG gibi taniya yonelik degerlendirmelerin yapiimasina ézen gésterilmelidir.
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CINSIYET GELISIM BOZUKLUGU iLE BASVURAN DOWN
SENDROMU OLGUSU

1Sinem__irez, 2Meltem Buhur Pirimoglu, 2Cansu Sahin, 3Mehmet Ugur Yilmaz, 2Erdal Eren, 3Nizamettin
Kilig, 20Omer Faruk Tarim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Endokrinoloji Bilim Dali
3Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Urolojisi Bilim Dall

GIRIS: Trizomi 21;1:500 ile 1:800 canli dogumda gériilmekte olup prenatal ddnemde yapilan tarama testleriyle riski
belirlenmektedir.Kardiyovaskler sistem anomalileri daha fazla olmak (zere pek ¢ok sistemde anomaliler
gorllmektedir.Bu galismada bilateral inmemis testis ve hipospadias ile klinigimize bagvuran Trizomi 21 tanili bir
olgu sunulmustur.

OLGU: 40 yas annenin Uglinci gebeliginden (glncl yasayan olarak 35.gebelik haftasinda sezaryen ile
dogmus.Prenatal yapilan tarama tetkiklerinde ise Trizomi 21 riski yuksek bulunmus ancak amniyosentez
yapilmamis.Gebelik stirecinde cinsiyeti kiz olarak takip edilen olgunun dogum sonrasi yapilan muayenesinde
labioskrotal katlantilarda gonad palpe edilememis,fallus boyu 1 cm,irogenital agiklik fallus proksimalinde tek agiklik
olarak gorulmus.Kromozom analizi 46,XY,+21 olan olgu 46 XY cinsiyet gelisim bozuklugu nedeni ile gocuk Uroloji
ve ¢ocuk endokrinoloji takibi agisindan 2 ay 12 gunlukken klinigimize yonlendirildi.Muayenesinde:Down sendromu
fenotipi Kalp sesleri ritmik,2/6 sistolik Gftiriim,penoskrotal hipospadias,fallus 1,5 cm,bifid skrotum tespit edildi,sag
testis 2ml skrotumda sol testis 1ml yliksek skrotal yerlesimli palpe edildi,skrotuma indirilebildi. Tetkikleri: ACTH: 23
ng/L (N:5 - 46 ng/L)),Kortizol:1,5 pg/dL (N: 0,52 - 16,6 ng/L),FSH: 3,59 IU/L (N: 0,38 - 10,4 IU/L),LH: 2,07 IU/L (N:
0,02 -5 IU/L),Total testosteron(TT) 0,53 pg/L (N:0,01 - 0,6 ug/L),Dihidrotestosteron(DHT) 338 ng/L(N:24-268 ng/L)
,DHT/TT: 1,56, 17-OH Progesteron 16.7 ng/Ml,Androstenedion 1.9 ng/ml,11-deoksi kortizol 10,03 ng/ml,Anti-
miillerian hormon 53ng/ml (N:14 -218ng/ml),inhibin B 150.49 ng/L(N: >35 ng/L), elektrolitieri normal olarak
sonuclandi. ACTH uyari testinde kortizol yaniti yeterli, adrenal androjenler normal bulundu. Suprapubik USde her
iki testis inguinal kanalda, ekosu heterojen hipoekoik yapida gorildu.

TARTISMA: Down sendromlu vakalarda en yaygin anomaliler konjenital kalp hastaliklari olmakla birlikte,
Tlrkiye'de yapilan bir calismada eslik eden ek anomalilere bakildiginda; hastalarin %3.7’sinde inmemis testis
saptanmistir.Literatlirdeki bir calismada Down sendromlu olgularda genital anomaliler yaygin olmayip %0,1 ile %1
arasinda degisen oranlarda ve neredeyse tamaminda hipospadias olarak gérilmustir.Kriptorsidizm ise Down
sendromlu erkeklerin %14 ila %27'sinde bildirilmistir.Yakin zamanda yayinlanan bir derlemede cinsiyet
kromozomlarinda anomali olmadan, 46, XY+21 olup inmemis testis ve hipospadias saptanan 4 vaka bildirilmistir.
Bu vakalardan biri parsiyel gonadal disgenezi, ikisi parsiyel androjen insensitivite sendromu, biri komplet androjen
insensitivite sendromu tanilidir.

SONUG: Olgumuzda Trizomi 21 saptanmasi ve bilateral inmemis testis ile penoskrotal hipospadias birlikteligi

olmasi ve literatirde Trizomi 21 tanili olgularda benzer bulgulardan bahsedilen az sayida olgu olmasi nedeniyle
sunulmustur. Olguda mevcut
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Beyin Omurilik Sivisindan Saptanan Sitomegalovirus Vakasi

'Irmak Emre, 'Didem Kizmaz Isangli, "Onder Kiligaslan, 'Leyla Besel, 2Mehmet Alpay Cal, 3Siikran
Yildirm, 'Adem Karbuz

"Prof. Dr. Cemil Taggloglu Sehir Hastanesi, Gocuk Enfeksiyon Klinigi, [stanbul
2Prof. Dr. Cemil Tas¢ioglu Sehir Hastanesi, Norosirdirji Klinigi, Istanbul
3Prof. Dr. Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Yenidogan Kilinigi, Istanbul

GIRIS: Sitomegalovirus herpes grubunun bir iiyesidir ve DNA virusudur. Tek kaynagi insan olan Sitomegalovirus
genellikle yasamin erken ddéneminde kazanilir ve yenidoganlari etkileyen en yaygin konjenital enfeksiyondur.
Sitomegalovirlis (CMV) enfeksiyonu hayatin ilk (¢ haftasinda tani aldiginda genellikle konjenital ya da vertikal
enfeksiyon dustndurirken, hayatin ilk ¢ haftasindan sonra tani aimasi halinde genellikle horizontal enfeksiyonlar
olarak degerlendirilir. Hem konjenital hem de perinatal sitomegalovirls enfeksiyonu dzellikle preterm bebekler igin
buyuk bir risk tasir.

OLGU: Dokuz aylik kiz hasta, 38 yasinda anneden preterm olarak dogdu. Hipoksik dogum, respiratuar distres
sendromu, intrakranial kanama, nobet gegirme, hidrosefali ve konjenital kalp hastaligi tanilari nedeniyle 1 ay
yenidogan yogdun bakimda yatti. Soygecmisinde 6zellik yoktu. Takipte oldugu beyin cerrahi poliklinik kontrolinde 4
aylikken hidrosefalisinde artis saptanmasi lzerine ventrikilloperitoneal sant takilmis. Ardindan 5 aylikken gittigi
beyin cerrahi poliklinik kontrollinde oksipital bolgede cilt altinda beyin omurilik sivisi (BOS) koleksiyonu gézlenmesi
lzerine operasyon planlanan hastanin ventrikiiloperitoneal santi ¢ikarilip eksternal ventrikller drenaja alindi.
Tekrarlayan BOS 6rneklerinde lenfosit ve protein yiiksekligi olan hastanin BOS Kkilltiirlerinde Greme olmamasi
uzerine etiyolojiye yonelik alinan tetkiklerinde BOSda bakilan CMV DNA PCR pozitif (3721U/ml ) saptandi. Bunun
uzerine bakilan serum CMV DNA negatif geldi fakat Anti CMV Ig G:15.4U/ml (Pozitif) ve Anti CMV Ig M:1.84 COI
(Pozitif) olarak sonuglandi. Konjenital CMV agisindan yapilan degerlendirmede beyin bilgisayarli tomografisinde
kalsifikasyon saptanmadi. isitme testi normal olarak degerlendirildi. Géz muayenesinde koryoretinit saptanmadi.
immiin yetmezlik agisindan alinan tetkiklerinde patoloji saptanmadi. CMV enfeksiyonu diisiiniilen hastaya
gansiklovir tedavisi baglandi. Tedavisine taburculugunda valgansiklovir olarak devam edildi.

SONUG VE TARTISMA: CMV enfeksiyonlarinin gogu belirti ve bulgu vermeden gegirilmekte ise de, yenidodan ve
immun baskilanmis kisilerde agir, kalici hasarlara, hatta hayati tehdit edebilen hastaliklara neden olabilir. Preterm
dogan bebeklerin sitomegalovirlis taramasi, erken tani ve etkin antiviral tedaviden fayda gérecekleri kesindir. Bu
nedenle BOS ‘ta lenfosit ve protein yliksekligi olmasina ragmen BOS kiiltiirlerinde tireme olmayan hastalarda CMV
enfeksiyonu ayirici tanida akilda tutulmalidir.
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NOROMOTOR GELISIM GERILIGI VE HIPOTONI AYRICI
TANISINDA ENDER GORULEN BIR TANI OLAN CANAVAN
HASTALIGI; OLGU SUNUMU

'GIZEM KAYNARCA, 'Gizem KAYNARCA, 2Mubhittin BODUR

'BURSA ULUDAG UNIVERSITES] TIP FAKULTES], COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ABD
?BURSA ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTES], COCUK NOROLOJI BD

Girig: Canavan hastalii beyaz cevherin spongioform dejenerasyonu ile karakterize, otozomal resesif gecisli
ilerleyici  bir lokodistrofidir. Genetik mutasyonlar sonucunda aspartoacilaz enziminin yetersiz fonksiyon
gbstermesine bagl gelisir. Bu olgu, néromotor gelisim geriligi ve hipotoni ile ayrici tanisinda ender gorilen bir
[6kodistrofi olan canavan hastaligina dikkat cekmek igin sunulmustur.

Olgu: 7 ay 18 glinlik erkek olgu, dis merkezden atesli donemde tonik klonik vasifli 2 dk kadar siiren nobet
nedeniyle tarafimiza sevk edildi. Anamnez derinlestirildiginde hastanin atesli ve atessiz donemde ayni vasifta, 5-
10 sn kadar siiren nébet Oykileri mevcuttu. Soygecmisinde anne baba arasinda akrabalik mevcuttu. Fizik
muayenede bas gevresi persentili normal olup néromotor gelisim geriligi ve belirgin hipotonitesi mevcuttu. Eeg;
disritmik olarak sonuglandi. Laboratuvar tetkiklerinde; idrar-kan aminoasit kromotografisinde bir 6zellik saptanmadi.
idrar organik asitleri analizi istendi. Beyin mr ve mr- spektroskopide; bilateral beyaz cevherde subkortikal yaygin
[6kodistrofi ile uyumlu, mr-spektroskopik incelemede belirgin N-asetil aspartik asit (NAA) piki izlendi. Bulgular
canavan hastaligini desteklemekteydi. Klinik izleminde nobeti olmadi, genetik ve diger metabolik tetkikleri
planlandi, hasta takibe alinarak taburcu edildi.

Sonu¢ ve Tartigma: Canavan hastaligi, beyaz cevherin spongiform dejenerasyonu ile kendini gdsteren,
aspartoacilaz enziminin yetersiz fonksiyonundan kaynaklanan otozomal resesif gegisli, ilerleyici bir I6kodistrofidir.
Aspartoacilaz enzimi eksikliginde dokuda NAA asit birikimi olmaktadir. NAA'nin hidrolizasyondaki olan defekt
sonucu, miyelin bitlnligu bozulur ve beyin dokusunda beyaz cevherde spongioform dejenerasyon olur. Klinik
olarak; makrosefali, hipotoni, néromotor gelisim geriligi, irritabilite ve ndbetler ile karakterizedir. Nororadyolojik
olarak MR-spektroskopide artmis NAA piki ve beyin MR da; subkortikal alandan baglayarak periventrikiiler beyaz
cevherde, bilateral globus pallidusta diffiiz, simetrik beyaz cevher dejenerasyonu ile karakterizedir. Etkinligi
kanitlanmis bir tedavi olmayp, tedavi yaklagimi semptomatiktir. Ancak kan beyin bariyeri gegilip beyin hiicrelerinin
fenotip modifikasyonu ile gen terapisi ¢alismalari mevcut olup devam etmektedir.

Sonug olarak ndromotor gelisim geriligi, hipotoni, ndbet dykusu, soygecmiste akrabalik dykist bulunan olgularda,
ayrici tanida lkodistrofik hastaliklar kesinlikle goz 6ntinde bulundurulmalidir.
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Saglikli Cocukta Akut Bakteriyel Sinuzitin Nadir Ama Ciddi
Komplikasyonu: Intrakranial Abse
'Murat Caglar KARATAS, 'Selin ERKAN, 2Nimet Melis BILEN, 2Sema YILDIRIM ARSLAN, 2Ece ERCI, ?Asli

ARSLAN, 3Elif BOLAT, “Cenk ERASLAN, *Giilhadiye AVCU, 2Ziimriit JAHBUDAK BAL, *Ferda
OZKINAY, ?Zafer KURUGOL

'Ege Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, [zmir

2Ege Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim
Dali, Izmir

3Ege Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dall, [zmir

4Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Izmir

Girig: Akut rinosinlzit genellikle nezle veya alerjiye bagli sinis ostiumunun obstruksiyonuna sekonder goriilen
semptom ve bulgulari 10 giinden uzun,6 haftadan daha kisa suren olgulari ifade eder.Genellikle hafif seyreder ve
uygun antibiyotik tedavisiyle iyilesme saglanir.Akut bakteriyel rinosiniizit,enfeksiyonun orbital veya intrakranial
yapilara yayilimi sonucu menenijit,subdural ampiyem,beyin apsesi,orbital selilit,orbital apse gibi nadir ama ciddi
komplikasyonlarin - gelisebildigi énemli bir Klinik tablodur.(1)Bu nadir goérilen fakat hayati tehdit eden
komplikasyonlarin tedavisinde medikal veya cerrahi tedavi uygulanir.Burada, frontal siniizite sekonder subdural
ampiyem ve tekrarlayan frontal abse gelisen,antibiyotik tedavisi ve cerrahi girisim ile sekelsiz diizelen olgu
sunulmaktadir.Olgu:Daha 6nceden bilinen hastalik dykiist olmayan 10 yasinda erkek hasta;bir hafta 6nce baslayan
yiksek ates, oksurik ve bas agrisi yakinmasiyla dis merkeze basvurmus.Akut rinosinzit tanisiyla olguya 5 giin
IM Sefazolin tedavisi diizenlenmis.Yakinmalarinin devam etmesi Gizerine bagvurdugu aile hekimi oral antibiyoterapi
(Amoksisilin-klavunat 40mg/kg/G) baslamis,3 giin de bu tedaviye devam eden olgunun izleminde biling bulanikhidi
gelismesi Uizerine bagvurdugu dis merkezde ¢ekilen Kranial MRiI subdural ampiyem olarak degerlendirilip ileri tetkik
ve tedavi icin hastanemize sevk edildi.BOS Kkiiltiri,BOS PCR 6rnekleri alindiktan sonra hastaya Asiklovir(30
ma/kg/g),Vankomisin(60 mg/kg/g) ve Sefotaksim(300 mg/kg/g) tedavileri baglandi. Dis merkezde gekilen Kranial
MRI hastanemizde tekrar degerlendirildi. Epidural ve subdural abse,frontal lob parankiminde serebrit olarak
yorumlandi.Sol maksiller ve frontal siniizit bulgulari yanisira sol mastoidit bulgulari olan olgunun Beyin Cerrahisi
tarafindan subdural ampiyemi bogaltildi. Olgu tedavisinin devami ve izlem amaciyla Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari
servisimize devralindi.Olgunun sefotaksim ve vankomisin tedavilerinin 20. Glninde bag agrisi,kusma ve ajitasyon
klinigi gelismesi Uzerine kontrol Kranial BTsi gekildi.(Sekil-1)Sol frontal bdlgede hipodens alanlar,orta hatta saga
dogru 8 mmlik sift mevcut olarak yorumlandi.Kontrastli kranial MR gekildi.(Sekil-2)Sol frontal lobda biytik boyutlu(5
x 4 x 4.5cm)abseyle uyumlu kitlesel olusum ve gevre parankimde 6dem bulgulari saptandi.Hasta beyin cerrahisi
tarafindan acil operasyona alinarak frontal lobdaki abse drene edildi.Yaklagik 20cc,kdti kokulu,piy vasfinda
materyal elde edildi.Klltire gdnderildi.Ancak Greme olmadi.Hastanin Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari servisimizde
postop izlemine devam edildi.Antibiyoterapisine Meropenem ve Vankomisin olarak devam edildi.Meropenem
tedaivisinin 20.,Vankomisin tedavisinin 40. guninde gcekilen Kranial MRda(Sekil-3)sol frontal lobda takipte
boyutlarinda minimal regresyon olan abseyle uyumlu kitlesel olusum izlendi.Olgu tekrar beyin cerrahisi ekibi
tarafindan opere edildi.Postop servise devralinan olgunun antibiyoterapisine devam edildi.Kontrol Kranial MR
cekildi.(Sekil-4)Antibiyoterpisinin 60.glniinde sekelsiz olarak taburcu edidli.Hasta olasi immun yetmezlikler
agisindan Cocuk immiinoloji tarafindan degerlendirildi.
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COViD-19 PNOMONISIi ILE KARISAN ENFEKTE KiST HIDATIK
OLGUSU

'Bahar Girgin Dindar, ?Pakize Cennetoglu

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégiis Hastaliklar Bilim Dall
?Bagaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Cocuk Néroloji Bilim Dali

OZET GIRIS: Kist hidatik Echinococcus tiirlerinin neden oldugju paraziter bir enfeksiyondur. Cocuklarda en sik
akciger kist hidatigi gorulir. Klinik ozellikleri 6zgul degildir, riptlr/sekonder enfeksiyon sonucu g6gus adrisi, ates,
balgam, okstrlk gibi semptomlar ile bagvurabilirler. Bu semptomlar viral/bakteriyel pndmoniler ile karisabilir. Biz
de klinik ve radyolojik bulgulariyla covid-19 pnémonisi olarak takip ettigimiz ancak sonuglariyla enfekte kist hidatik
saptadi§imiz olgumuzu sunacagiz.

OLGU: 16 yas covid-19 temasli kiz hasta pandemi poliklinidine 2 gindir olan ates, oksuruk, nefes darligi ile
basvurdu. Viicut is1s1:38,9°C kalp tepe atimi: 120/dk sPO2: %98 takipne ve dispne yoktu. Solunum sesleri bilateral
azalmigti. Diger sistem muayeneleri olagandi. Laboratuvarinda l6kositoz(WBC:14400) ve lenfopeni( ALS: 500) olup
d-dimer: 7,53 CRP:130mg/L harici normaldi. posteroanterior akciger grafisinde bilateral infiltrasyon saptandi(Resim
1). Toraks BT'de sagda Ust lob posterior, solda tim segmentlerde yama tarzinda asiner opasiteler solda bazalde
konsolidasyon ve yaygin plevral eflizyon saptandi(resim 2). Olgunun covid-19 PCR testi negatif saptandi. Ancak
olgunun temasli olmasi, klinik, laboratuar ve radyolojik bulgulariyla covid-19 enfekte kabul edilerek tedavisine
baglandi. Saglik bakanli§i rehberine gére hidroksiklorokin ve azitromisin tedavisi ve sekonder bakteriyel
enfeksiyonlara yonelik seftriakson ve teikoplanin tedavisi baslandi. Yatisinin 48. saatinden sonra ates ylksekligi
gorulmedi. Klinik ve laboratuvarinda iyilesme gdzlendi. Olasi diger etkenlerin ekartasyonu amaciyla yapilan ppd
negatif, viral serolojisinde aktif enfeksiyon saptanmadi. yatisinin 7. Glintinde plevral eflizyon kontroll igin ¢ekilen
toraks usg ‘ da eflizyonun devam ettigi, sol akciger alt lobda diizensiz sinirli 33 mm hipo-anekok kistik gérinim
gorilda. Kontrol toraks BT'de gerileyen pnomoni tablosunun altinda ortaya ¢ikan sol alt posterobazal segmentte
plevra tabanli yaklasik 27*37mm boyutunda dlizglin sinirli kistik lezyon saptandi(resim3). Hastadan kist hidatik
indirek hemaglutinin(iHA) calisildi. Ozgegmisi detayli sorgulandiginda sehir merkezinde yasadigi, hayvancilikla
ugrasmadigl, hayvan temasinin olmadigi, ¢ig et tiketmedigi 6grenildi. IHA pozitif gikan olguya albendazol tedavisi
basland.

SONUG: Kist hidatik klinik ve radyolojik bulgulari nonspesifik olup viral enfeksiyonlarla karigabilir. Covid-19
semptom ve bulgular literatlirde belirtilimis olsa da benzer bulgular ile seyredebilir. Pandemi déneminde belirtilen
klinik ve BT bulgulariyla gelen olgularda 6n planda covid-19 enfeksiyonu dstintlse de diger primer tanilar her
zaman akilda tutulmalidir.
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Bir Olgu Sunumu, Ensefalopati ve Steven Johnson Benzeri
Sendrom ile Seyreden Mis-C

'Fatma Dilsad Aksoy, "Mustafa Kemal Hacimustafaoglu, 'Solmaz Gelebi, 'Beyhan Biilbiil

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali

Girig: Cocuklarda covid-19 iligkili multisistem inflamatuar sendrom (MiS-C) ilk olarak Mayis 2020 de CDC
tarafindan tanimlanmis olup; hastalar siklikla, ates veya kardiyak disfonksiyona ek olarak Kawasaki hastalig
benzeri semptomlar ve gastrointestinal semptomlar ile bagvurmaktadir. MiS-C, nérolojik ve dermatolojik bulgular
ile de karsimiza gikabilmektedir.

Olgu: 8 yasinda erkek, frontal bolgede bag agrisi, gérmede bozulma, bas donmesi, kusma ve nobet gegirme
sikayetleri ile hastaneye basvurdu. Oykide 2 yil 6nce tiiberklloz menenijit gecirdigi ve babasinin 6 ay dnce covid
pozitif oldugu 6grenildi. Sol gbzde ice bakista kisitlilik ve ylirimede dengesizlik mevcuttu. Kraniyal MR da; 6demli
nodiiler lezyonlar gézlendi . BOS normaldi. On tanida reaktivasyon tuberkulozu ve viral meningoensefalit
distndldd; iv asiklovir, sefotaksim ve fenitoin baglandi. EEG disritmikti. Sars-Cov-2 PCR testi ve solunum yolu viral
PCR testleri negatifti. ikinci kez yapilan LP normaldi, ARB gériilmedi, ADA negatifti, Bos mycobacterium
tuberculosis kulturt negatifti. BOS viral panel ve Bos Sars-Cov-2 PCR testi negatifti. Atesi devam eden hastanin
tedavisine vankomisin ve meropenem eklendi. PPD 3x3 mm idi. Kontrol gortintilemede intrakranial hipertansiyon
bulgulari gorildi, asetazolamid baglandi ve hasta tlberk(loz reaktivasyonu olarak degerlendirildi. Dortlli anti-TB
tedavisi ve steroid baslandi. Takiplerde ferritin, LDH, CRP, ALT, AST degerlerinde artis ve lenfopeni gortldu.
Govde, postaurikiler bolgelerde makulopapiiller eritem gérildi. EKO ve kardiyak markerlar normaldi. Bu sirada
serum ve BOS SARS-CoV-2 IGG spike antikoru pozitif bulundu. Hastaya MIS-C tanisi kondu. IVIG 2 gr / kg verildi.
Agiz mukozasinda sislik, eritem, tim vlcutta kizariklik ve birlesme egiliminde vezikiler goriniim, gégus on duvarda
biller gozlendi. Steven Johnson sendromu diisiinilerek anti-TB tedavisi, antibiyotik ve antiepileptik tedaviler kesildi.
Steroid idame edildi. Biyopside gérllen yogun diskeratoz, perivaskiler lenfositik enflamasyon bulgulari, Steven
Johnson igin non-spesifikti. Hastanin ivig sonrasi 2. glin atesi geriledi. Laboratuar testleri normale dondi. Bas
agnisi, ice bakis kisithligi, ates, deri dokintileri geriledi. Kraniyal MRG'da lezyonlar geriledi. Bir ay sonra cekilen
EEG normaldi.

Sonug ve Tartigma: CDC'nin belirledigi klinik, laboratuvar, epidemiyolojik kriterleri karsilayan, anormal EEG ve
MRI bulgulari yaninda geri dontstmli ensefalopati gelistiren, ve tedavi sonrasi gerileyen SJS benzeri sendrom
gelisen 8 yas erkek bir olgu bildiriyoruz. llerleyen dénemlerde, MiS-C vakalari arttikga, farkli Klinik prezentasyon ve
seyirli hastalarin gorulme sikliginin artacagi g6z onunde bulundurulmalidir.
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Adolesan Hastada Myoklonik Nobetle Karigan Kalitsal
Hiperpleksi

1Abdullah Hakan Ozmen, 'Edibe Pempegiil Yildiz, 'Mine Galiskan

Istanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Nérolojisi Bilim
Dali, ISTANBUL

Girig: irkime hastaligi olarak da bilinen hiperekpleksi, bebeklik déneminde baslayan jeneralize katilik ile
karakterize olan, nadir goriilen bir paroksismal ndrogenetik bozukluktur. Etkilenen hastalarda gorsel, isitsel veya
duyusal uyaranlarin neden oldugu hipertonisite ve diismeyle sonuglanabilecek abartili irkilme reaksiyonlari gorulUr.
Hiperpleksi kalitsal ya da sporadik olarak gorulebilen heterojen bir hastaliktir. Bugiine kadar, kalitsal hiperekpleksi
ile iligkili ¢ genetik defekt (GLRA1, GLRB ve SLC6AS) tanimlanmistir. GLRA1 geni kalitsal vakalarin yaklagik
yuzde altmisi ile iliskilidir ve Ulkemizde rastlanan vakalarin ¢ok biyuk cogunlugundan sorumludur.

Olgu: 5 yasinda kiz hasta, burun ucu ve alin bolgesine dokunma veya yiiksek ses sonrasinda gelisen ani kasiima,
denge kaybi ve disme sikayetiyle poliklinigimize basvurdu. Hikayesinden bu durumun iki ayliktan beri surdigu,
hem uykuda hem de uyaniklikta gorilebildigi 6grenildi. Hastanin yine bebeklik doneminde ortaya gikan miyoklonik
ndbetleri sonrasinda gekilen elektroensefalografide (EEG) epileptik 6zelliklerin gorlimesi Uzerine bir slre
Fenobarbital, Valproat ve Levetirasetam tedavileri aldigi bunlarla nébetlerinin azalmasina ragmen tamamen
gecmedigi 6grenildi. Kraniyal magnetik rezonans inceleme ve metabolik tetkiklerinde dzellik saptanmayan hastadan
gonderilen genetik analizde GLRA1 gen mutasyonu (1-7 eksonlarda delesyon) saptanmasi (izerine kalitsal
hiperekspleksi tanisi konulan hastaya Clonazepam tedavisi baslandi. Nébetleri tamamen diizelen EEG bulgulari
gerileyen hastanin diger antiepileptikleri kademeli olarak azaltilarak kesildi. Yillar igerisinde kendi istegiyle
Clonazepam tedavisini iki kez kullanmayi birakmis, her iki durumda da sikayetleri tekrar ortaya ¢ikmistir. Hastamiz
su anda 17 yasinda olup halen poliklinigimizde izlenmekte takip ve tedavisi devam etmekte, aktif nobeti ya da
hiperekspleksi ile iligkili yakinmalari bulunmamaktadir.

Tartigma: Kalitsal hiperekspleksi, glisin reseptorlerini kodlayan genlerdeki mutasyonlar nedeniyle olustugu
saptanan bir bozukluktur. Bu reseptorler retina, medulla spinalis ve beyin sapindaki inhibitér etkiden sorumludur.
Bu hareket bozuklugu O6zellikle yenidogan déneminde apne nedeniyle ani 6lim, jeneralize hipertoniden
kaynaklanan kalga ¢ikigi veya umbilikal herni sorunlara yol agabilir. Ayrica epilepsi ile karigabilmektedir. Bu nedenle
gereksiz arastirmalarla zaman kaybinin énlenmesi ve etkili tedavi igin erken teshis 6nemlidir.

Sonug: GLRA1 gen mutasyonu nadir olmasina ragmen Ulkemizde vakalarin gogunlugundan sorumludur. Hastaliga
6zgu bulgulari tanimak, klinik bulgularla birlikte elektroensefalografik paternleri dogru degerlendirip hastalara etkili
tedaviyi zamaninda verebilmek ¢ok dnemlidir. Sonug olarak hiperekpleksi gocuk doktorlari ve pediatrik nérologlar
tarafindan akilda tutulmasi ve dogru taninmasi gereken nadir fakat nemli bir nérogenetik bozukluktur.
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Ewing Sarkomlu Hastada Graniilomatoz Hastalik

'Burcu Eryilmaz, 2Beyhan Biilbiil, 2Solmaz Gelebi, 2Fatma Dilsad Aksoy, 2Bilge Durgut, 2Mustafa
Hacimustafaoglu, *Bettil Berrin Sevinir

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari
Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Onkoloji Hastaliklari Bilim
Dali, Bursa

GIRIS: Graniilom, histiyosit kiimelerinden olusan patolojik gériiniime verilen isimdir. Akcigerin graniilomatz
hastaliklarinin patolojik ve klinik agidan ayirt edici tanisi zor olabilen durumlardir. Enfeksiyon disi nedenler olarak
sarkoidoz, berilyozis, hipersensitivite pnémonisi (HP), interstisyel pnémoni, polianijitisle seyreden graniilomatozis,
eozinofilik granilomatdz polianijitis, aspirasyon pnomonisi, talk granllomatozisi, romatoid artrit nodiilleri
sayilabilirken, enfeksiydz nedenler mikobakteriyel ve fungal kaynakli olabilmektedir. Burada grantlomat6z akciger
hastaligi olup ayirt edici tanisinda zorluk yaganan invaziv fungal enfeksiyon olgusu sunuldu.

OLGU: Ewing Sarkomu (primer sag clavicula kaynakli) tanisi ile takipli 14 yas erkek hasta; 11/ 2020'de kemoterapi
baslanip, 04/ 2021'de kemoterapisi biten hasta, iziemde 02/02/21 tarihinde direncli ates yiikseklikleri olmasi tizerine
cekilen toraks BT'sinde daginik yerlesimli multipl bazilari eski PET-BTsinde izlenen bazilari ise yeni gelismis
noduler lezyonlar gortimas: primer maligniteli hastada metastaz agisindan anlamli olabilecegi ve radyolojik takibi
onerilmisti. Hastaya 19/02/21 tarihinde fungal enfeksiyon ekarte edilemedidi igin vorikonazol tedavisi baglanmis,
antifungal tedavi altindayken atesleri gerilemis ve mevcut pulmoner nodiiler lezyonlarda regresyon saptanmisti.
Toplamda 53 glin vorikonazol tedavisi alan hastaya sonrasinda 16 giin lipozomal amfoterisin B tedavisi verilmisti.
(Toplamda 69 glin antifungal kullanimi mevcut). Antifungal tedavinin kesilmesinden sonra ise lezyonlarda artis
gozlenmisti. Radyoloji konseyinde degerlendirilen kemoterapisi tamamlanmis olan hastada 6n planda metastaz
dislinllsede ailenin yeniden kemoterapi almak istememesi lizerine biyopsi karari alindi. 06/12/21'de 2 farkli
nodler lezyondan alinan érnekler perop frozen da granilom olarak degerlendirilmesi tzerine ayirici tani igin ek
degerlendirmeler yapildi. Hastadan 3 giin Ust (iste balgam ARB, PCR ve tiiberkiloz kiltiirleri génderildi, sonuglari
negatif olarak gorlldi. Hastanin patoloji raporu: 06/12/21: Bazi granulom yapilarinin ortasinda mantar hifleri
izlenmigtir. PAS sonucu ek raporla bildirilecektir. Malignite gérilmedi (Grantilomatoz iltihap ile uyumlu) olarak
sonuglanmistir. Hasta sonug olarak invaziv fungal enfeksiyon olarak degerlendirilip 13/12/21 tarihinde tekrar
vorikonazol tedavisi basland.

TARTISMA -SONUG: invazif fungal infeksiyonlar (iFi), ozellikle bagisikiigi baskilanmis bireylerde énemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir. Klinik olarak hastaligin ciddiyeti ¢ok farkli olabilir.
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18. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB154

GRAFT VERSUS HOST HASTALIGI: GASTROINTESTINAL
SISTEM TUTULUMU VE HEMSIRELIK BAKIMI

'NAZLI GOKCIL, 'ZEYNEB NUR SEVIM, 'ARIFE ALBAYRAK, "MELIKE SEZGIN EViM

"ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI HASTANESI

GIRIS: GVHD, dondrden alinip hastaya kék hiicrelerle birlikte verilen saglikli T-lenfositlerin aracilik ettigi siddetli
imminolojik reaksiyon sonucu organ fonksiyon bozuklugu ile giden kompleks bir klinik sendrom olup, allojenik kok
hiicre naklinden sonra en énemli mortalite ve morbidite sebebi olarak kabul edilmektedir. Akut GVHD en ¢ok tutulan
yerler; cilt, karaciger, gastrintestinal sistemdir. GVHD 'nin st gastrointestinal tutulumuna bagli anoreksi, dispepsi,
yiyecek intoleransi, bulanti ve kusma gdriilebilir. GVHD’ nin alt gastrointestinal sistem tutulumuna bagli sekretuvar
diyare, abdominal agri ve rektal hemoraji gorilebilir.

OLGU: 9yas, 9 ay kiz hastanin kemik iligi nakili sonrasi +46. giiniinden sonra istahsizlik, abdominal adri ve diyare
sikayetleri baslamistir. +48. glinlinde hasta NG sonda ile beslenmeye baslanmistir. Hastaya steroid 1mg/kg/giin
bagland. ishalleri 1000cc/giin olarak 6lctildii (Sekil-1) . Nakil sonrasi +54. giiniinde yapilan endoskopi ve
kolonoskopi sonucunda alinan 10 adet numune GVHD Grade -V ile uyumlu bulundu. Net viral inklizyon
izlenmedi. ishal miktari 1350 cc dlgild(i, Hastaya ilk mezenkimal kok hiicre verildi. Steroid 2mg/kg/giin olarak revize
edildi. shal miktarlari +65. giinde azalma egiliminde olunca hastaya ng sonda ile beslenme artirildi. Hastanin
ishallerinde belirgin gerileme olmasi ile birlikte 104. giinlinde glutensiz beslenmeye gegcildi ve steroid dozlari
azaltildi. Hastanin +111. gliniinde ishalleri tamamen kivam ald1. +138. glininde hasta taburcu edildi.

HEMSIRELIK BAKIMI: Hemsire GIS GVHH'nin erken belirti-bulgulari ve immiinsiipresif ilaglarin yan etkileri
agisindan hastayr gozlemler, GVHH'nin organ ve sistemlerde meydana getirdigi hasarlar sonucu olusan
rahatsizliklar azaltmak amaciyla hemsirelik girisimlerini planlar ve destekleyici bakim saglar. Bu anlamda GIS
GVHD’ de olasi Hemsirelik Tanilar asagidaki gibidir; « Cilt butinliginde bozulma/riskie Cilt bltinligunde
bozulmaya bagl enfeksiyon riski « Abdominal krampa bagl adri « Kusma ve diyareye bagli sivi volim dengesizligi
/ riski » Gastrointestinal inflamasyon ve Ulserasyona bagl diyare * Diyare ve kusmaya bagli beslenme yetersizligic
Bagirsak mukoza hasari, karaciger fonksiyonlarinda bozulma ve trombositopeniye bagdli kanama/ riski

SONUG: ishal ve ciddi abdominal ari ve/veya ileus ile karakterize olan 3-4. Evre GIS GVHD de hastaya uygulanan
hemsirelik bakimi ve tedavi ile hastanin agrilari dindirilmis, 3 saat besleyip 1 saat ara verilecek sekilde nazogastrik
yoldan beslenme diizenlemesi yoluna gidilmistir. Nakil sonrasi +62.glinden itibaren drip beslenmeye ek olarak
yumusak gidalar olacak sekilde oral alimi arttiriimaya baslandi. Nakil sonrasi +138.gliniinde olan hasta genel
durumu dizeldigi icin
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