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2 Marmara

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi oPediatri Ko ngresi
Gocuk Sailifii ve Hastaliklan AD. 1214 Subat 2015 / Hilton istanbul Kozyatag

Sevgili Meslektaglarim;

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi 1983'te kurulusundan bugiine biiyiik degisimler yasadi. Son
dort yildir yeni yerleskesinde hizmet ve editim vermekte, Anadolu yakasinda onemli bir gorevi
Ustlenmektedir. Gocuk Saghgi ve Hastaliklar Bilim Dalimiz ise, gliglii bir kadro ile yillar boyunca
edindigi bilgi birikimi ve deneyimlerini yurtici ve yurtdigi degisik platformlarda paylagsmaktadir. Gegen
yil tim ekibimizle bir arada bu gorevi tstlenip ilk kongremizi diizenledik. ilk kez diizenlenmesine
ragmen gordi§imiiz yogun ilgi bizi motive ederek bu yil daha da giizel bir programla sizlerin karsisina
¢tkma istegini kamgilad.

Kongremiz bu yil yine ulasim kolayligi gozetilerek Kozyatagrnda yeni acilan bir otel olan Hilton
Istanbul Kozyatagi Otelinde 12-14 Subat 2015 tarihleri arasinda gerceklesecektir. Bu kongrede geng
meslektaslarimizin aktif katilimin saglamayi bir dncelik saydik. Bu amagla mimkiin oldugunca genis
poster oturumlaryla sunumlar planladik. Ayrica kongrenin ilk giinii gerceklesecek olan ve pratik
konularin ele alinacag sertifikall kurslarimiza yogun ilgi olacagini tahmin ediyoruz. Konusmacilarimizi
titizlikle segerek, degisik gorislerin temsil edilmesini ve bilimsel icerikli tartisma ortaminin olusmasini
arzu ediyoruz.

2015 yilinda muhtemelen ilk kongre olacak 2. Marmara Pediatri Kongresine katilimimiz bizi
onurlandiracaktir. Kongremizde gortismek lzere!

Saygilarimizla,
Prof. Dr. Biilent KARADAG Prof. Dr. Isil BARLAN
Kongre Baskani Marmara Tip Fak. Pediatri AD Baskani
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Onursal Bagkanlar

Prof. Dr. Emin ARAT
Marmara Universitesi Rektor(

Prof. Dr. Omer GUNAL
Marmara Universitesi Tip Fakiltesi Dekan

Prof. Dr. ismail CINEL
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Aragtirma Hastane Yoneticisi

Prof. Dr. Isil BARLAN
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Anabilim Dali Bagkan

Kongre Bagkani
Prof. Dr. Billent KARADAG
Organizasyon Komitesi Bilimsel Sekretarya
Prof. Dr. Billent KARADAG Dog. Dr. Engin TUTAR
Dog. Dr. Engin TUTAR Dog. Dr. Nurdan YILDIZ

Dog. Dr. Nurdan Y|LPIZ
Yrd. Dog. Dr. Olcay UNVER

Bilimsel Kurul
Prof. Dr. Isit BARLAN (Anabilim Dali Bagkant) Dog. Dr. Berna SAYLAN GEVIK
Prof. Dr. Abdullah BEREKET Dog. Dr. Ela ERDEM ERALP
Prof. Dr. Ahmet KOG Dog. Dr. Elif KARAKOG AYDINER
Prof. Dr. Ahmet SOYSAL Dog. Dr. Engin TUTAR
Prof. Dr. Biillent KARADAG Dog. Dr. ibrahim GOKGE
Prof. Dr. Deniz ERTEM Dog. Dr. Nilgtin ERKEK
Prof. Dr. Dilsad TURKDOGAN Dog. Dr. Nurdan YILDIZ
Prof. Dr. Eren OZEK Dog. Dr. Perran BORAN
Prof. Dr. Fazilet KARAKOG Dog. Dr. Safa BARIS
Prof. Dr. Figen AKALIN Dog. Dr. Serap TURAN
Prof. Dr. Glilnur TOKUG Dog. Dr. Yasemin GOKDEMIR
Prof. Dr. Harika ALPAY Dog. Dr. Zeynep ATAY
Prof. Dr. Hiilya BILGEN Yrd. Dog. Dr. Aslt MEMISOGLU
Prof. Dr. Mustafa BAKIR Yrd. Dog. Dr. Niliifer 0ZTURK
Prof. Dr. Nursel ELGIOGLU Yrd. Dog. Dr. Olcay UNVER
Prof. Dr. Refika ERSU Uzm. Dr. Eda KEPENEKLI
Prof. Dr. Tung AKKOG Uzm. Dr. ismail TAVSU
Dog. Dr. Ahmet OZEN Yrd. Dog. Dr. Omer DOGRU

Uzm. Dr. Barig YILMAZ
Uzm. Dr. Nursah EKER
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Marmara

08:00 - 08:30

12 SUBAT 2015, PERSEMBE

Kayit

09:00 - 09:15

09:15-10:45

10:45 - 11:00

11:00 - 11:30

11:30 - 12:00

12:00 - 13:00

13:00 - 14:30

14:30 - 14:45

14:45 -16:15

16:15 - 16:30

Tanigma
Kurs Sorumlusu: Dog. Dr. Perran Boran

Gocuk Saghgi izlemi-Giince! Yeniliklerle (emzirme sorunlari, tamamlayici
beslenme, infantil kolik, uyku, disiplin, tuvalet egitimi, gelisim izlemi ve
desteklenmesi)

Dog. Dr. Perran Boran

Kahve Aras|

Gocuklarda Motor gelisiminin desteklenmesi
Yrd. Dog. Dr. Giniil Acar

Bebek ve ¢ocuklarda cilt bakimi, sik karsilagilan soruniara yaklagim
(atopik dermatit, seboreik dermatit, hemanjiom)
Prof. Dr. Ayse Deniz Yiicelten

Ogle Yemegi

Arada kalan’lar: Gocuk hekimleri sosyal-emosyonel gelisimdeki aksamalara
nasil midahale edebilirler?

Otizm spektrumundaki sinir olgularin ele alinmasi, ilk basamak midahaleler
ve yonlendirilmesi; Ailelerle tani iletisimi ve ailenin stirece katiliminin
saglanmasi. Prognostik konular, otizm spektrumunda tani var/yok
tartismalarinin gelisen cocuk igin yararsizhigi

Prof. Dr. Yanki Yazgan

Kahve Arasi

Ergen Saghg izlemi
Prof. Dr. Miijgan Alikagifoglu

Katilim Belgelerinin Dagitimi




08:00 - 08:30

09:00 - 09:15

09:15-10:00

10:00 - 10:45

10:45 - 11:00

11:00 - 12:00

12:00 - 13:00

13:00-13:45

‘Ma'l‘,ma‘lfa Universi(eéf,Tlp,~Fakiill'esi, . -
~ Cocuk Saghgive Hastaliklan AD.

12 SUBAT 2015, PERSEMBE

Kayit

Tanigsma
Kurs Sorumlusu: Dog. Dr. Engin Tutar, Dog. Dr. Nurdan Yildiz

Olgularla Gocuk Urolojisinde Sik Rastlanilan Serunlar
Sik tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu ve son kilavuzlar egliginde

VUR’lii gocuga yaklagim: Ne zaman cerrahi tedavi? Siinnetin yeri?

Prof. Dr. Cem Akbal

Gocuklarda hidronefroza yaklagim: izlemde pediatristin rolii ne olmal?

Prof. Dr. Halil Tugtepe
Kahve Arasi

Goculdarda Sik Rastianan Gerrahi Sorunlar

Cocuklarda akut batin sendromu: Etyoloji ve tanisal yaklagim
Gastrodzofageal reflil hastalifinda cerrahi tedavi:

Ne zaman? Pediatristin izlemdeki rolii?

inguinal hernilere yaklasim: Acil cerrahi girisim ne zaman?
Yabanci ¢isim aspirasyonu/yutulmasi

Prof. Dr. Tolga Dagh

Prof. Dr, Giirsu Kiyan

Ogle Yemegi

Cocuklarda Sik Rastlanilan Kulak Burun Bogaz Soruniarn
Konjenital isitme kusurlari: Tani ve tedavide pediatristin rolu
Gocuklarda ne zaman tonsillektomi/ adenoidektomi yapiimali?
Tekrarlayan otitlere yaklasim

Dog. Dr. Murat Sar

- 92 Marmara °
- E=mePediatri Kongresi
1214 Subat 2015 / Hitton ista’nibul Kozyatag
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13:45 - 14:30

14:30 - 14:45

14:45 - 15:30

15:30 - 16:15

16:15 - 16:30

e

 Marmara

ePediatri Kongresi
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12 SUBAT 2015, PERSEMBE

Cocuklarda Sik Rastlamilan Ortopedik Sorunlar
Skolyoz: Tani ve tedavide pediatriste diisenler Cocuklarda yiirime bozukluklari
(ice basma, disa basma, diiz tabanlik, tortikollis, agisal diz problemleri)
Geligimsel kalga ¢ikigr: Tani ve tedavisi
Dog. Dr. Biilent Erol

Uzm. Dr. Ahmet Nadir Aydemir

Kahve Arasi

Gocuklarda Beyin Cerrahisi ile ligili Sorunlar
Santral sinir sisteminin gelisimsel anomalileri:
Tani ve izlemde pediatriste disenler?
Mikrosefali ve hidrosefaliye yaklagim

Dog. Dr. Adnan Dagginar

Cocukliarda Sik Rastlanilan Goz Soruniar
Cocuklarda g6z muayenesi ne zaman olmali?

Kirmizi goze yaklasim: Pediatristin sorumlulugu nedir?
Gocuklarda sasilik: Etyoloji, tani ve tedavi

Yrd. Dog. Dr. Eren Cerman

Katihm Belgelerinin Dagitimi
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12 SUBAT 2015, PERSEMBE

17:30 - 18:30
Acihis Tdreni

Prof. Dr. M. Emin Arat
Marmara Universitesi Rektorii

Prof. Dr. Omer Giinal
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Dekani

Prof. Dr. Ismail Cinel
Marmara Universitesi Pendik Egt. ve Ars. Hastane Yéneticisi

Dog. Dr. Pinar Uyan Semerci

Gog ve Cocuklar

19:00 - 22:00
Acilis Yemedi




08:00 - 08:30

08:30 - 09:45

08:30 - 08:45

08:45 - 09:00

09:00 - 09:15

09:15-09:30

09:30 - 09:45

09:45 - 10:45

09:45 -10:00

10:00 - 10:15

10:15-10:30

10:30 - 10:45

10:45 - 11:00

Kayit

Gigmen Cocukla
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Giilbin Gékgay, Prof. Dr. Kadriye Yurdakok

;Marmara Umversnw T\p Faku“es\‘f,_ .
o 9o=uk Sagnguve Hastalikian AD o
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.Pedlatn Kungresr _
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13 SUBAT 2015, CUMA

rve Sorunlan

Yasal ve gocuk haklari boyutuyla
Adem Arkadag-Thibert

(Insan Haklari ve Gocuk Haklar sorumiusu, Uluslararasi Cocuk Merkezi)

Saglik Hizmetleri Boyutuyla
Dog. Dr. Perran Boran

Enfeksiyon Boyutuyla
Prof. Dr. Ahmet Soysal

Psikososyal Boyutuyla

Dog. Dr. Osman Talat Sabuncuaglu

Tartisma

Agilamada Giineel Sorunlar
Oturum Bagskanlari: Prof. Dr. Mustafa Bakir, Prof. Dr. Ayper Somer

Gocmen cocuklarda agilama
Prof. Dr. Ayper Somer

Agi takviminin gelecegi

Prof. Dr. Mustafa Bakir

Eyvah! Yanhs asl uygulamalari

Uzm. Dr. Eda Kepenekli Kadayifci

Tartisma

Kahve Arasi




09:45 - 10:45

09:45-10:00

10:00 - 10:15

10:15-10:30

10:30 - 10:45

10:45-11:00

11:00 - 12:00

12:00-13:00

12:00 - 13:00

13:00 - 14:00

14:00 - 15:00

14:00 - 14:25

14:25-14:50

14:50 - 15:00

13 SUBAT 2015, CUMA

Kalbin Inflamatuvar Hastaliklari: Pedialrist ne yapmali?
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Figen Akalin, Prof. Dr. Funda Oztung

Akut romatizmal ateg
Prof. Dr. Figen Akalin

Kawasaki hastalig
Prof. Dr. Arda Saygili

Infektif endokardit
Dag. Dr. Berna $aylan Gevik

Tartisma
Kahve Arasl

Uydu Sempozyumu )
Oturum Bagkan: Prof. Dr. Eren Ozek  —

Varolusun mucizesi: Saglikli Yasamin Sirri
Prof. Dr. Metehan Ozen

Ogle Yemegi
Poster Tartismalan (PS-01 / PS-41)

Oturum Bagkanlari: Dog. Dr. Safa Barig, Yrd. Dog. Dr. Asli Memigoglu,
Yrd. Dog. Dr. Olcay Unver

Uydu Sempozyumu

13 Bilesenli Konjuge Pnémokok Agisi Giincel Verileri
Prof. Dr. Mustafa Bakir

Akut Bibrek Hasarinda Bilmediklerimiz
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Harika Alpay, Prof. Dr. Seving Emre

Akut bbbrek hasarini zamaninda taniyor muyuz?
Prof. Dr. Ali Diizova

Akut bobrek hasarinda prognoz ve tedaviye giincel yaklagim
Dog. Dr. Nurdan Yildiz

Tartisma

IVIarmara

~ f=JPediatri Kongresi-
12 4§ubat2015/ H||ton Istanbut Kozyataql




i
%
;
g

~ Marmara Universitesi Tip Fakiliesi
~ Gocuk Sagligs ve Hastaliklari AD,

14:00 - 15:00

14:00 - 14:25

14:25 - 14:50

14:50 - 15:00

15:00 - 15:30

15:30 - 16:30

156:30 - 15:55

156:55-16:20

16:20 - 16:30

15:30 - 16:30

15:30 - 15:55

15:55 - 16:20

16:20 - 16:30

16:30 - 17:30

16:30 - 17:15

17:15-17:30

) Marmara
ePediatri Kongresi

12.-14 Subat 2015 / Hilton Istanbul Kozyatag)

13 SUBAT 2015, CUMA

Lékosit Sayisinda Anormallik Var: Nasii Gozelim?
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Giilnur Tokug, Prof. Dr. Ahmet Kog

NGtropenik hasta: Tani ve tedavide gelismeler
Prof. Dr. Omer Deveciagiu

Lokositozlu hasta: Tani ve tedaviye yaklagimda son uygulamalar
Prof. Dr. Sema Anak

Tartigsma

Kahve Arasl

Alerji ve Immunelosiide Yenilikler
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Yildiz Camcioglu, Prof. Dr. Isil Barlan

Primer immun yetmezliklere yaklasim
Prof. Dr. Nima Rezaei

Gida allerjilerine yaklagim
Dog. Dr. Elif Karakog Aydiner

Tartisma

Cocuk Endokrinolojisinde Tartismal Konular
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Abdullah Bereket, Yrd. Dog. Dr. Asl Memisogiu

Subklinik (kompanse) hipotiroidiye yaklasim
Dog. Dr. Olcay Eviiyaoglu

Bifosfonat tedavisi: Pediatrik kullanim alanlari
Dog. Dr. Zeynep Alay

Tartisma

Tedavi Edilebilir Kemik Hastaliklan
Oturum Baskani: Dog. Dr. Serap Turan

Alkalen fosfataz diisiklugl-Hipofosfatazya: Tanida pediatristin roli
Dog. Dr. Halil Saglam

Tartisma

10
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13 SUBAT 2015, CUMA

16:30 - 17:30 Sizel Sunumlar (8S-01 / SS-08)
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Biilent Karadag, Dog. Dr. Arif Kut

$S-01 Uclinci Trimester Gebelerin EmzirmeDeneyimleri ve Planlari
Naciye Irmak, Arzu Uzuner, Burcu Basaran, Sevim Aksoy Kartei, Merve Tellioglu

§S-02 Noninvazif Mekanik Ventilasyonun Entupasyon Sikhgini Azaltmadaki Bagaris|
Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk

$5-03 Metabolik ve Hormonal parametrelerin Kilolu hastalarda Tansiyon degerlerine Etkisi
Ayse Tugba Kartal, Abdiilkadir Bozaykut, Tilay Giiran, Omer Kartal, Rabia Goniil Sezer,
Lale Pulat Seren, Abdullah Bereket

$S-04 Pektus Ekskavatum’un Minimal invaziv Cerrahi Onarimi: Marmara Deneyimi
Cagatay Cetinkaya, Nezih Onur Ermerak, Bihter Sayan, Zeynep Bilgi, Hakan Omercikodlu,
Tung Lagin, Korkut Bostanci, Mustafa Yiiksel

§5-05 Idrar Serbest Kortizol Diizeyinin Cushing Sendromu ve Eksojen Obezite ayirimindaki Onemi
Ayse Tugba Kartal, Abdiilkadir Bozaykut, Omer Kartal, Lale Pulat Seren, Tiilay Giiran,
Rabia Gonuil Sezer, Abdullah Bereket

$S-06 Turner Sendromlu Gocuklarda Biiyiime Hormonu Tedavisinin Boya Etkisi
Serpil Bas, Saygin Abali, Zeynep Atay, Ziya Gurbanov, Serap Turan, Abdullah Bereket

§S-07 Gocuklarda Karaciger Yaglanmasi ve Fibrozu Gostermede Non-invazif Yontemlerin Yeri
Bilgihan Aydin, Engin Tutar, Rabia Ergelen, Gigdem Celikel, Deniz Ertem

$S-08 Gocuklarda Golyak Hastaligi ile {HELICOBACTER PYLORI} Enfeksiyonu Arasindaki iligki
Nevzat Aykut Bayrak, Pelin Yilmaz, Engin Tutar, Esra Polat, Birol Oztiirk, Gigdem Celikel,
Deniz Ertem

11
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08:00 - 06:30

08:30 - 09:45

08:30 - 08:45

08:45 - 09:00

09:00 - 09:10

09:10 - 09:20

09:20 - 09:30

09:30 - 09:45

09:45 - 10:45

09:45 - 10:00

10:00 - 10:15

10:15-10:30

10:30 - 10:45

14 SUBAT 2015, CUMARTESI

Alaler llag Oturumu
Konugmaci: Yrd. Dog. Dr. Olcay Unver

Yuvarlak masa teplantis; Soru-cevaplarla obezite
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Abdullah Bereket

Gocukluk ¢agr obezitesine genel bakis
Prof. Dr. Abdullah Bereket

Obezite ve karaciger
Dog. Dr. Engin Tutar

Cocuk obezitesinde beslenme tedavisi
Yrd. Dog. Dr. Fatma Esra Giines

Gocuk obezitesinde egzersiz regetelendirmesi
Prof. Dr. Hizir Kurtel

Cocuk ve adolesan obezitesinde davranigsal terapi
Prof. Dr. Ayse Rodopman Arman

Tartisma

Yenidofanda Acil Sorunlara Yalklagim
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Yildiz Perk, Prof. Dr. Nilgiin Koksal

Sokta gelen yenidoganda ayirici tani ve tedavide yenilikler
Dog. Dr. Merih Getinkaya

Yenidoganda hipoglisemiye acil yaklasim
Prof. Dr. Betiil Acunas

Hiperbiliribinemi ile gelen yenidogana acil yaklagim
Prof. Dr. Asuman Gohan

Tartisma

12
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09:45 - 10:45

09:45 - 10:25

10:25 - 10:40

10:40 - 10:45

10:45-11:00

11:00 - 12:00

11:00 - 11:30

11:30 - 12:00

12:00 - 13:00

12:00 - 13:00

13:00 - 14:00

14:00 - 15:00

14:00 - 14:25

14:25 - 14:50

14:50 - 15:00

14 SUBAT 2015, CUMARTESI

Cocukiarda Metabolik Hastaliklar
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Beyhan Tiiysiiz, Prof. Dr. Yasemin Alanay

Lizozomal depo hastaliklarina yaklagim
Dog. Dr. llyas Okur

Mukopolisakkaridoziarda yenilikier
Prof. Dr. Nursel Elgioglu

Tartigma

Kahve Arasl

Abbott

Giinliik Pratikte B_e_slenme Bozuklugu Olan Gocuga Yaklasim
Prof. Dr. Hasan 0zen

Uydu Sempozyumu

Tolerans Problemi Yasayan Gocukta Beslenmenin Diizenlenmesi
Prof. Dr. Deniz Ertem

Ogle Yemegi

Poster Tarismalari (PS-42 / PS-87)
Oturum Bagkanlari: Yrd. Dog. Dr. Omer Dogru, Dog. Dr. Elif Karakog Aydiner,
Dog. Dr. Ela Erdem Eralp

Uydu Sempozyumu oﬁ’hiiim

Oturum Bagkam: Prof. Dr. Refika Ersu ’U iLAC

Astimli Gocuklarda Kisiye Ozgii Tedavi: Hangi Hastay! Nasil Tedavi Edelim?
Prof. Dr. Aysen Bingdl

Gastroenterclojide Yeni Yaklagimlar
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Ender Pehlivanoglu

Golyak hastali§i tani ve tedavisinde yenilikler
Prof. Dr. Deniz Ertem

Akut karaciger yetersizli§i tedavisinde yenilikler
Prof. Dr. Gigdem Arikan

Tartisma

13
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14 SUBAT 2015, CUMARTESI

14:00 - 15:00 Nobet Gegiren Gocul
Oturum Baskani: Yrd. Dog. Dr. Olcay Unver

14:00 - 14:45 Cocukluk cadinda ndbete glincel yaklagim
Prof. Dr. Dilsad Tiirkdogan

14:45-15:00 Tartisma
15:00 - 15:30 Kahve Arasl

15:30 - 16:30 Pedialride Yeni Ufuldar
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Isil Barlan

15:30 - 15:55  Sepsis
Prof. Dr. Ismail Cinel

15:55 - 16:20 Kok hiicre her derde deva midir?
Prof. Dr. Tung Akkog

16:20 - 16:30 Tartisma

15:30 - 16:30 Hemoelitik Uremik Sendromu Tamyor muyuz?
Oturum Bagskanlan: Prof. Dr. Ayse Oner, Prof. Dr. Lale Sever

15:30 - 16:15 Hemolitik Gremik sendroma yaklagim
Prof. Dr. Mesiha Ekim

16:15-16:30 Tartisma

14
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14 SUBAT 2015, CUMARTESI

16:30 - 17:30 Gogiis Hastaliklarnda Yenilikler
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Elif Dagl, Prof. Dr. Fazilet Karakog

16:30 - 16:45 Astimda yenilikler
Dog. Dr. Zeynep Seda Uyan

16:45 - 17:00 Bronsiolit tani ve tedavisinde yenilikler
Dog. Dr. Sedat Oktem

17:00 - 17:15 Kistik fibrosis tani ve tedavisinde yenilikler
Dog. Dr. Erkan Gakir

17:15-17:30 Tartisma

16:30 - 17:30 CGocuklarda Soka Yalklagim
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Metin Karabdciioglu, Prof. Dr. Agop Citak

Sok: Sok edici olgular ile hirlikte ddrenelim
16:30 - 16:45 Prof. Dr. Demet Demirkol
16:45-17:00 Dog. Dr. Esra Sevkeloglu
17:00 - 17:15  Prof. Dr. Nurettin Onur Kutly
17:15-17:30  Yrd. Dog. Dr. Niliifer Yalindag Oztiirk

15




’ ’Marma’raUmv;r;ne;TmF%kﬁltem : | ' ,’ . . | .PEdlatrl KBHQTBSI

roukSaghgiveHastatharlAD o ' e 12 14§ubat2015/Hllton IstanbuIKozyatagl

PS-01

PS-02

PS-03

PS-04

PS-05

PS-06

PS-07

PS-08

PS-09

PS-10

PS-11

PS-12

PS-13

Marmara

13 SUBAT 2015, CUMA

Nadir Gortilen “Protein Kaybettiren Enteropati” Sebebi: Primer intestinal Lenfanjiektazi
Esra Polat, Engin Tutar, Cigdem Celikel, Deniz Ertem

Siit gocugu doneminde izole ciddi hipoalbiiminemi: Kistik Fibrozun nadir bir presentasyonu
Esra Polat, Engin Tutar, Deniz Frtem

Hipokolesterolemi ve Karaciger Disfonksiyonu ile Giden Nadir Bir Hastalik: Hepatik Fibrinojen
Depo Hastalig
Birol Oztiirk, Engin Tutar, Cigdem Celikel, Deniz Ertem

Selim Seyirli Konjuge Hiperbiliriibinemi: Dubin Johnson ve Rotor Sendromu
Birol Oztirk, Engin Tutar, Deniz Ertem

Endoskoplk islem yapiimasini gerektiren yabanci cisim yutma olgularimiz
Birol Oztiirk, Ozge Gemici, Engin Tutar, Nevzat Aykut Bayrak, Esra Polat, Deniz Ertem

Akut solunum sikintisi sendromu ile izlenen CMV pnomonisi: olgu sunumu
Olcay Sah, Feyza Incekdy Girgin, Nilifer Yalindag Oztirk

Atra tedavisi sirasinda gelisen bir ARDS olgusu
Ece Oge, Niliifer Yalindag Oztiirk, Feyza Incekdy Girgin

Inotrop tedavisine direncli hipotansiyon:biri adrenal yetmezlikten mi bahsediyor?
Ece Oge, Niliifer Yalindag Oztiirk, Feyza Incekéy Girgin

Metabolik Asidoz ile Bagvuran Gocuklarda Ayirici Tanida Metabolik Hastaliklarin Yeri
Miirivvet Cenk, Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk

Yogun Bakim ve Tuberkiiloz )
Miirivvet Cenk, Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk

Solunum Sikintisi ilg Prezente Olan Tiiberkiiloz Peritonit ve Pldrezi Olgusu
Biisra Bilim, Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk

Tesadf veya etyoloji? Spinal miskdler atrofi hastala“rmda hipertansiyonun sikhg
Serim Polat, Feyza incekdy Girgin, Nilifer Yalindag Oztiirk, Murat Fatih Pul

Prematlre Retinopatisi Gelisiminde Etkili Risk Faktorleri

Baran Cengiz Arcagdk, Ali Ayata, Senay Coskun, Asli Memisoglu, Hiilya Ozdemir, Hiilya Bilgen,
Osman Gekig, Eren Ozek
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PS-14

PS-15

PS-16

PS-17

PS-18

PS-19

PS-20

PS-21

PS-22

PS-23

PS-24

YenidogGanda Methemoglobinemi: Olgu Sunumu

Rabia Goniil Sezer, Giilcan Akyiiz, Erdal Sari, Aysu Say

Olgu sunumu: Gegici Neonatal Miyastenia Gravis )
Melis Bayram Sirinoglu, Baran Cengiz Arcagdk, Cemile Burou"Kesici, Hiilya Ozdemir,
Asl Memisoglu, Dilsad Tiirkdogan, Hiilya Selva Bilgen, Eren Ozek

Stinnette prilokain uygulamasina bag!i methemoglobinemi yenidogan olgusu ve vitamin C
ile tedavisi

Yenidogan Déneminde Rifampisin intoksikasyonu
Irmak Dicle Sargin, Dilek Giiller, Feyza Mediha Yildiz, Almala Pinar Ulutas, Erdal San,
Glilcan Akytiz, Aysu Say

Yenidoganda Hipertrofik Pilor Stenozu: Olgu Sunumu
Almala Pinar Ulutas, Dilek Gliller, Feyza Mediha Yildiz, Irmak Dicle Sargin, Erdal Sari,
Gllcan Akyiiz, Lale Seren, Serpil Degirmenci, Aysu Say

Donnai-Barrow(FOAR) Sendromu: iki Kardes Olgu Sunumu
Yasemin Kendir Demirkol, Nursel Elgiogiu

Lipoid Proteinosis: Olgu sunumu
Giilsen Akay Tayfun, Nursel Flgioglu, Tiilin Ergiin, Birol Oztiirk

Miyelodisplastik Ki bulgular gésteren bir Maroteaux-Lamy Sendromu (MPS-6)
Bilge Noyan, Nursel Huriye Elgioglu, Yasemin Kendir, Baris Yilmaz, Ahmet Kog

Asit ve restriktif ka[diyomiyopati ile bagvuran bir Alstrom sendromu olgusu
Aida Koka, Funda Oztung, Beyhan Tiiysiiz, Ada Bulut Sinoplu, Tiirkay Rzayev, Ozge Avar

Obez ve Asirt Kilolu Hastalarimizin Demografik Ozellikleri

Abdiilkadir Bozaykut, Abdullah Bereket
Obez Hastalarda Tiroid Fonksiyon Testlerinin Degerlendiriimesi

Abdiilkadir Bozaykut, Rabia Gonlil Sezer, Ayse Tugba Kartal, Tiilay Giiran, Omer Kartal,
Lale Pulat Seren, Abdullah Bereket

17




Warmara \')n‘w::s'ne; Tip Fakidesi oPBd latl‘l Kﬂ ﬂgl’BS l g

Gocuk Saghigl ve Hastalikiar AD, 12 - 14 Subat 2015 / Hilton Istanbul Kozyatagi

*» Marmara

P§-25

PS-26

PS-27

PS-28

PS-29

PS-30

PS-31

PS-32

PS-33

PS-34

PS-35

H sendromu: Monogenik diyabetin nadir bir nedeni
Saygin Abali, Zeynep Atay, Serpil Bas, Sofia Babay, Vered Molho Pessach,
Abraham Zlotogorski, Abdullah Bereket, Serap Turan

insiilin Bagimli Diyabetes Mellitus ile Bagvuran Friedrich Ataksisi Olgusu
Serpil Bag, Saygin Abali, Zeynep Atay, Ziya Gurbanov, Sevda Cam, Dilsad Tiirkdogan,
Serap Turan, Abdullah Bereket

Nadir Goriilen Makrosefali Nedeni: Megalensefalik Lokodistrofi (Van der Knaap Hastaligi)
Dilsad Tiirkdogan, Olcay Unver, Biisra Kutlubay

Direnglli' Epilepsiyle Seyreden Bir Hemimegalensefali Olgusu:
Olcay Unver, Blisra Kutlubay, Dilsad Tiirkdogan

Bir Olgu Sunumu: B12 Eksikliginin Neden Oldugu Bir Serebral Kortikal Ven Trombozu

Dilsad Tiirkdogan

Uc olgu nedeniyle derin tendon refleksleri korunmus atipik Guillain Barre sendromu
Olcay Unver, Biisra Kutlubay, Dilsad Tiirkdogan

Nadir bir periyodik ates nedeni: Hiperimminglobulin D sendromu
Mustafa Cakan, Nuray Aktay Ayaz, Elif Yartasi Tik, Merve Demir Cil, liker Uslu

Otuz sekiz giinliik siit cocugunda nadir bir direncli ates nedeni: Kawasaki hastalig
Mustafa Cakan, Erkan Erfidan, Gokgen Kamis, Seda Balkaya, Helen Bornaun, Hiiseyin Aldemir,
Emel Karaodlan, Nuray Aktay Ayaz

Yogun deri nekrozlari olan jivenil dermatomyozit olgusunun siklosporin ve ivig ile tedavisi
Mustafa Gakan, Nuray Aktay Ayaz, Hamide Seving Geng, Erkan Erfidan, Metin Cil,
Gézde Akin Kagizmanli, Zeynep Topkarci, Ayse Kavak

Subakut osteomyelit komplikasyonu gelisen bir sugicedi olgusu
Mustafa Cakan, Nuray Aktay Ayaz, Timur Yildinim, Hamide Seving Geng, Alf Er,
Gonea Keskindemirei

Agir hematolojik ve renal tutulumu olan bir sistemik lupus eritematozis olgusunun ritiiksimab
ile tedavisi

Mustafa Cakan, Nuray Aktay Ayaz, Hamide Seving Geng, Erkan Erfidan, Sevgi Yavuz,

Aysel Kiyak, Goniil Aydodan
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PS-36

PS-37

PS-38

PS-39

PS-40

PS-41

Yiiz Asimetrisiyle Bagvuran Pansklerotik Morfeali Bir Olgu
Ebru Sahin, Aysegtil Sahinsev, Betiil llhan Bayram, Ozan Ozkaya

Behget Hastaligi: Atipik Genital Tutulumlu
Mehmet Karaci, Necla Yiice, Adem Yasar, Eylem Emel Arikan, Ozgiir Haki Yiiksel, Ebru Sahin,
Ozan Ozkaya

Hipokalemi, metabolik alkoloz ve hipertansiyon ile bagvuran bir gocukta renal arter stenozu
ve anevrizmasl

Nurdan Yildiz, Harika Alpay

Malign hipertansiyon nedeni iki farklt olgu
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PS-42

PS-43

PS-44

PS-45

PS-46

PS-47

PS-48

PS-49

PS-50

PS-51

PS-52

PS-53

14 SUBAT 2015, CUMARTESI

Nefrotik Sendromlu Hastalarin Klinik ve Histopatolojik Bulgularinin Degerlendirmesi
Harika Alpay, Neslihan Cicek Deniz, Nurdan Yildiz, Sercin Given, Ibrahim Gékce

Ailesel Akdeniz Atesi Tanisi Alan Bir Gocukta Bagvuru Bulgusu Olarak Uzamis Ategli Miyalji ve
Poliarteritis Nodoza Birlikteligi

Nurdan Yildiz, Harika Alpay

P”osterior Uretral Valv'li [ki Yenidogan Olguda Sekonder‘ PsGdohipoaldostercnizm
Ulger Altuntas, Neslihan Cicek Deniz, Meryem Benzer, ibrahim Gékge, Nurdan Yildiz,
Harika Alpay

Uriner sistem taglarinin nadir bir nedeni: Silika Tasl
Ebru Yilmaz, Kadriye Ozdemir, Cemaliye Basaran, Erkin Serdaroglu

Omega 3 multivitaminlpreperan kullanimi sonrasinda gelisen hiperkalsemi ve nefrokalsinoz
Ebru Yimaz, Kadriye Ozdemir, Cemaliye Basaran, Erkin Serdarogiu

Trombozla gelen bir Akut Lenfoblq'stik Ldsemi olgusu
Rabia Emel Senay, Baris Yilmaz, Omer Dogru, Ahmet Kog

Beyin tumord olan gocuklarin incelenmesi, ¢ yillik Marmara deneyimi
Baris Yilmaz, Ayse Gilnur Tokug, Adnan Dagginar, Emel Senay

Basta MIBG Tutulumu Olup Relapsta Negatiflesen Bir Néroblastom Olgusu
Nursah Eker, Giilnur Tokug, Emel Senay, Bans Yilmaz, Bisra Yiizkollar, Ahmet Kog,
Omer Dogru

Bir Olgu ile Malign Gliondronal Timaor

Pankreas tutumumu ile seyreden hir Rabdomyosarkom olgusu
Rabia Emel Senay, Ayse Gulnur Tokug, Nursah Eker, Sinem Dastan, Baris Yilmaz

Kahuki Make-Up Sendromunda parsiye! pulmoner vendz doniis anomalisi ve puimoner
hipertansiyon
Elif Erolu Ginay, Niliifer Cetiner, Muhsin Arpadzii, Berna Saylan Cevik, Figen Akalin

Kawasaki Hastalifinda Serum 25(QH)D vitamin DUzeyleri
Nurana Abdullayeva, Niliifer Cetiner, Muhsin Arpadzi, Elif Giinay, Berna Gevik, Figen Akalin
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PS-54

PS-55

PS-56

PS-57

PS-58

PS-59

PS-60

PS-61

PS-62

PS-63

PS-64

PS-65
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iki Uzun QT Sendromu Olgusu
Niliifer Cetiner, Figen Akalin, Berna Saylan Gevik, Elif Giinay, Muhsin Arpadzii, Koray Ak

Karaciger Transplantlna Giden Konstriktif Perikardit Olgusu

Figen Akalin

Ses k|S|kII§1| Ve puimoner hipertansiyonun birlikte gdrUId'ugU 3 olgu

Transkateter yolla ayni seansta tedavi edilen Kompleks Pulmoner Arteriyovendz Fistiil ve Aort
Koarktasyonu
Elif Giinay, Yalm Yalgin, Figen Akalin, Berna Saylan Gevik, Niliifer Cetiner, Muhsin Arpadzi

Aritmi gelisen Duchenne Miskiler Distrofi olgusunda yiksek doz steroid tedavisinin etkisi
Aida Koka, Funda Oztung, Ibrahim Adaletli, Cigdem Orug, Sezen Atik, Esra Pehlivan

Hiper-IgE Sendromunun Farkl Yizleri )
Rabia Deniz, Ayga Kiykim, Ercan Nain, Elif Karakog Aydiner, Safa Barig, Ahmet Ozen, Isil Barlan

Adenozin Deaminaz Eksikligi - Klinik Heterojenite

Ahmet OZen Isil Barlan

Konjenital Nétropenide Yeni Bir Acilim: JAGN1 Geninde l\/Iutasyon

[brahim Baris, Siiheyla Bozkurt Isil Barlan

Otoreaktif B Lenfositler; Primer immiin Yetersizlikteki Yaramaz roukﬂ
Avea Kiykim, Ismail Ogiiliir, Safa Banis, Elif Karakog Aydiner, Ahmet Ozen, Deniz Yiicelten,
Kaan Boztug, Isil Barlan

Kronik Graniilomatdz Hastalik ve Tiiberkuloz Iligkisi .
Ozge Kamer Karalar, Ercan Nain, Ayca Kiykim, Dilek Cigekkdki, [smail Ogiliir, Safa Bans,
Elif Karakog Aydiner, Isil Barlan

Kronik granUIamatdz hastalik tekrarlayan alt solunum yolu hastahklarmda altta yatan neden olabilir mi?

Yasemin Gokdem/r Blilent Karadag, Ahmet Ozen Isil Berat Barlan

Mendelian kalitimli mikobakterium duyarlilik hastali§i sadece mikobakterium ile iliskili degildir
Seda Aras, Ayga Kiykim, Ercan Nain, Ceren Can, Safa Baris, EIif Karakog Aydiner,

Mehtap Yaziciogiu, 1sil Barlan
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PS-66

PS-67

PS-68

PS-69

PS-70

PS-71

PS-72

PS-73

PS-74

PS-75

PS-76

Kombine immiin yetmezlik seyri gdsteren iki ICF olgusu

Isil Barlan

Primer immun yetmezliklerde otoimmiinite cesitliligi
Hatice Ezgi Barig, Ayca Kiykim, Ercan Nain, Safa Banis, Elif Karakog Aydiner,
Ahmet Oguzhan Ozen, Isil Barlan

Bir Agir Kombine immiin Yetmezlik Olgusu: ADA Eksikligi
Yasemin Akin, Ayse Ayzit Atabek, Esin San Balaban, Fatma Kaya Narter, Saime Kaya,
Esma Esmi, Elif Karakog, Safa Baris

Antikolinerjik Sendrom Bulgulariyla Getirilen Atropin Zehirlenmesi Olgusu

Mohammed Charezhaz, Ayca Vitrinel

llag yerine yanhighkia benzalkolyum klorit verilmesi sonucu olusan kostik 8zofajit
Suat Biger, Meltem Ugiras, Oznur Kiigiik, Ayca Vitrinel

Gocuklarin Psikososyal Ve Fiziksel Gelisimleri Uzerine Medyanin Etkileri
Aysu Tiirkmen Karaagac

Erken Cocukluk Déneminde Gelisimsel Tarama Testi Uygulamalari
Selda Kligiik, Perran Boran

Cocuklarda uyku sorunlannin bir akronimle taranmast; hekimlere yonelik bir egitim
mudahalesinin etkinliginin arastiriimasi
Refika Ersu, Perran Boran, Yasemin Akin, Pinar Ay

Cocukluk Gaginda ilk Ploroparankimal Fibroelastozis Vakasi
Nilay Bas ,I,'k,/'zcg“/u, Emine Atag, Yasemin Gdkdemir, Ela Erdem Eralp, Fazilet Karakog,
Refika Ersu, Biilent Karadag

Cocukluk Gaginda Fleksible Fiberoptik Bronkoskopi Deneyimi: 320 olgunun degerlendirilmesi
Seda Aras, Gliniz Yasoz, Ezgi Banis, Nilay Bas Ikizoglu, Emine Atag, Ela Erdem Eralp,
Yasemin GOkdemir, Fazilet Karakog, Refika Ersu, Builent Karadag

Bir olgu sunumu: Joubert sendromu

Emine Atad, Nilay Bas Ikizoglu, Ela Erdem Eralp, Yasemin Gokdemir, Fazilet Karakog,
Refika Ersu, Biilent Karadag
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PS-77

PS-78

PS-79

PS-80

PS-81

PS-82

PS-83

PS-84

PS-85

PS-86

PS-87

Nadir goriilen Poland Sendromu ve tiroidde parsiyel atrofisi olan kiz olgu

Uzamis Sarilik Sikayeti ile Tani Alan Pilor Stenozu-Olgu Sunumu
Lale Pulat Seren, Abdiilkadir Bozaykut, Rabia Ganiil Sezer, Sevean Kayas, Giilcan Akytz

Pektus Karinatum’un Cerrahi Tedavisi: Minimal invaziv Marmara Deneyimi )
Bihter Sayan, Nezih Onur Ermerak, Gagatay Getinkaya, Zeynep Bilgi, Hakan Omercikoglu,
Tung Lagin, Korkut Bostanci, Mustafa Yiksel

Sternal Kieft: Konjenital Deformitenin Cerrahi Onarimi (Marmara Universitesi Ggis
Cerrahisi Deneyimi)

Cagatay Qetinkaya, Nezih Onur Ermerak, Bihter Sayan, Adamu Issaka, Korkut Bostanci,
Nihal Durmus Kocaaslan, Mustafa Yiiksel

Jeune Sendromu’nda Lateral Torasik Ekspansiyon: Marmara Deneyimi
Bihter Sayan, Nezih Onur Ermerak, Cagatay Getinkaya, Adamu Issaka, Korkut Bostanci,
Giirsu Kiyan, Mustafa Yuksel

Kalca agrisiyla gelen nadir bir olgu: Femur bas! epifiz kaymasl
Betiil ilhan Bayram, Mehmet Miifit Orak, Ebru Sahin, Budak Segkin, Ozan Ozkaya

Atipik Kawasaki Hastahi§i (Mukokutandz Lenf Nodu Sendromu): Olgu Sunumu
Ozlem Erdede, Dilek Giiller, Ozlem Temel, Serpil Dedirmenci, Erdal San, Gulcan Akyiiz,
Irmak Dicle Sargin, Feyza Mediha Yildiz

Sydenham Koresi: Olgu Sunumu
Serpil Dedirmenci, Ozlem Temel, Niliifer Eldegs, Erdal Sari, Dilek Gliller, Giilean Akyiz,
Almala Pinar Ulutas, Feyza Mediha Yildiz

Acil serviste tetanoz yonetimi; unutulan bir kabus; olgu sunumu
Olcay Sah, Eda Kepenekli Kadayifci, Nurhayat Yakut, Ayse Karaaslan, Ahmet Soysal,
Mustafa Bakir

Kizamik Olgularimizin Demografik Ozellikleri, Hastahgin Morbidite ve Mortalitesinin
Degerlendirilmesi
Gzde Nisa Tiirkkan, Zehra Esra Onal, Tamay Giirbiz, Gigdem Sad, Gagatay Nuhoglu

2008-2013 yillar arasindaki Akut Bakteriyel Menenjit Tanili Olgularin Degerlendirilmesi

Ayse Ayzit Atabek, fsmail Hakki Akbeyaz
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GOGMEN GOCUK VE SAGLIK HAKKI
Adem ARKADAS-THIBERT

fnsan Haklari ve Gocuk Haklari Sorumlusu, Uluslararasi Cocuk Merkezi
Bilkent Universitesi, Ankara

Uluslararasi ya da ilke icinde gogten etkilenmis olsun,
cocuklar agisindan her gdé¢ zorunlu gogtlr. Gocuklar
karar vermiyor go¢ edimesine. Gocugun bulundugu
gelisimsel dizeye gore degismekle birlikte baglanma
duygusunun gelistigi bir dénem yasayan gocuklar
tamdiklar, glvendikleri, bildikleri, arkadas, akraba ve
ailelerinin bulundugu ortamlardan ayrilmak istemezier. Gog
cocuk igin bir traumadir, kendi “norm’alinden ayriimaktir.
Gittikleri yerde diglanma, aynmeilik, yoksulluk, korunma
ihtiyaglarinin kargilanamamasi, gevresel diger sorunlar
ve yeni gidilen yere aligma stiresini ieren pekgok sorunia
karsilagsmak demektir go¢.

Haklar agisindan bakildiginda dider ¢ocuklarla ayni
haklara sahip olmalarinin yaninda gdgten etkilenmis

cocuklarin &zel koruma gereksinimleri nedeniyle oncelikle
ve dikkatli bir sekilde haklarinin hayata gecirilmesi/haklarini
kendisinin kullanabilmesi icin gerekli ortamin yaratiimasi
gereklidir kurum ve kuruluglarca. Burada saghk hakki
ézel bir sSneme sahiptir. Ornegin géemen gocuda ruh ve
akil saghigi hizmetlerinin saglanmasi gok énemli bir cocuk
hakkidir. Kaliteli (8rnegin cocugun dilini konusan) ulastlabilir
(6rmegin cocugun gerektiginde dogrudan ulagabilecedi,
bilgiye dogrudan ulasabilecegi) parasiz (sadlik glivencesi
gibi) ve gbgmen gocuda ve ihtiyaglarina uyum saglayan bir
saglik hakkindan bahsediyoruz burada.

Bu konusmada gégmen gocugun saglik hakki ozelinde
gégmen g¢ocugun insan haklarini bir gergeve icinde
aciklayacagim.
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GOCMEN COCUKLAR-SAGLIK HiZMETLERI

Dog. Dr. Perran BORAN

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastalikiari Anabilim Dal,
Sosyal Pediatri Bilim Dali, Istanbul

Saglik hizmetleri insan haklari, sosyal adalet ve halk saglhig
boyutuyla degerlendiriimelidir. Sagiik bakim hizmeti bir
insan hakkidir ve saglikli kisiler saglikl bir toplum olusturur.

Saglik hizmetlerinde temel esaslar:
* Saglik hizmetlerinin koordinasyonu
* Birinci basamak saglik hizmetleri

* Bulasici hastaliklarin 6nlenmesi ve agilama:
Salginlarinénlenmesi. Eksikasiligocuklarinasilanmasi,
as! karnelerinin olusturuimasi:

* Anne ve ¢ocuk sagligl, Ureme saghdi:

Antenatal saglik hizmetlerinde 4 gebe izlemi, syphilis,
rubella taramasi, anemi, kan sekeri, kan basinci, elle
muayene, USG gereklilik halinde.

Dogumun kan transfizyonu yapilabilecek, gerektiginde
C/S vyapilabilecek, postnatal bakimin verilebilecedi,
postpartum aile planlama hizmetlerinin saglanabilecedi
merkezlerde yapiimasi.

Hastaneden erken taburculuk, dusik dogum agirlikii
bebeklerde Kangaru bakimi, sadece anne siitlyle
beslenmenin erken baslatiimasi, K vit uygulamasi ve anne
ve bebeklerinin evde ziyaretleri

* Ruh saghgd: hizmetleri ve psikososyal destek: Ruh
saghg! hizmetlerinin genel saglik hizmetlerine dahil
edilmesi, toplum ve aile desteginin arttirilmasi

* Kronik, bulasici olmayan hastaliklar: Servikal ve
meme kanser taramalarinin Ulkenin politikasi olmasi
ve gerekli hizmetlerin sadlanabilmesi durumunda
yapiimasi

« Acil durumlara hazirlikli olma

Saglik igin barinma, glvenli su, hijyen, gida givenligi
ve yeterli beslenme gereklidir.
ishal ve diger bulasici hastaliklarin dnlenmesi ve cevresel
hijyen agisindan temiz igme suyu, bir kisi icin en az 3.5
m? yasam alani, 20 kisi igin en az 1 tuvalet saglanmasi
Onerilmektedir,

Beslenme hizmetlerine ulagtimin desteklenmesi:

Ozellikle kiicik c¢ocuklar, gebe ve emziren kadinlar

onceliklidir. Emzirme ilk 1/2-1 saat igerisinde baslatiimall,
beslenme sadece anne sutiyle altr ay slrduriilmeli ve
tamamlayici beslenme 6 aydan sonra eklenmelidir.

Anne siti muadillerinin dagitiimamasi ya da mutlak
gereklilik halinde uygun sekilde hazirlanip, bardak ya da
kasikla verilmesi, biberon kullaniimamasi énerilir.

Gogmen gocuklarda akut malnitrisyon 6-59 ay arasi
gocuklarda  %25-30 arasinda bildirimektedir.  Demir
eksikligi anemisinin kamplarda yayginhgr %40 ile %72
arasinda degismektedir. Vitamin B12 eksikligi, Vitamin
D eksikligi, Vitamin A eksikligi ve Vitamin B2 eksikligi de
ylksek oranda gériiimektedir.

Saglik taramasi, tetkik ve koruyucu énlemler:

Gégmen cocuklarda 6yki alirken beslenme 8ykist, besin
alerjisi ve beslenme sorunlan 6zellikle sorgulanmalidir.
Fizik muayenede antropometrik Glgiimler yapilarak
boya gbre agirlik, yasa gore boy, vicut kitle indeksi
hesaplanmali, olgiimler Dinya Saglik Orgiti egrileriyle
kargilastiriimahidir. Laboratuar tetkiklerinde hemogram,
vitamin B12, 25-OH-vitamin D diizeyine bakilmasi énerilir,
Rehberlere gére her gbcmen cocugun multivitamin ve
demir destedi almasi dnerilmektedir.

Blylme ve beslenmenin izlenmesi ve uzun dénemde de
takibi 6nerilir.

Saglik i¢in  sadece bUylmenin degil, gelisimin de
desteklenmesi ve izlenmesi énem tagimaktadir. Bir yas
alti gocuklarda ¢ocuklarin uyaranlarla desteklenmesi,
anne bebek baglanmasinin desteklenmesi dnerilmektedir.
Oyun gocuklarinda okul éncesi aktiviteler ve oyun gruplar
Onerilir. Bes-on yas arasinda oyun, dans, mizik, resim,
Oyki anlatma, sarki soyleme gibi aktivitelerin tesviki
onerilmektedir. Bu aktiviteler okul programlarinin igerisine
konulabilecegi gibi, mifredat digi da planlanabilir. Biylk
gocuklanin kagukler icin bu aktiviteleri diizenlemeleri
Gzellikle 6nerilir. Onbir-onyedi yag arasinda ise spor, grup
tartismalart ve toplum projeleri desteklenmelidir.

Gecici Koruma Yoénetmeligi-Saghk Hizmetleri

Ekim 2014'de kamplarin igcinde ya da disinda ikamet
eden Suriyelilere uygulanabilir haklar “Gegici Koruma
Yonetmeligi'nde” belirtiimistir. Saglik hizmetierine iligkin
usul ve esaslar Madde 27'de belirlenmistir.
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. Temel ve acil sagiik hizmetleri ile bu kapsamdaki
tedavi ve ilaclardan hasta katilim pay! alinmaz.

« Bulasici hastalik riskine karsl gerekli tarama ve agilar
yapilarak her tirli 6nlem ve tedbir alinir.

- Psikosoyal hizmetlerin saglanmasi da Aile ve Sosyal
Politikalar Bakanhigi tarafindan ortaklarin destegi ile
yUriitiimek zere dngoruimastar.
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PSIKOSOSYAL BOYUTUYLA GOCMEN GCOCUKLAR VE SORUNLARI

Dag. Dr. Osman SABUNCUOGLU

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Ruh Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, [stanbul

OZET

Herhangi bir nedenle yerlesik konumun terkedilerek daha
uzakta yagsama gerekliligi cocuklar ve tim aile bireyleri
icin siddetii bir stres kaynagidir. ister gocmen olsun, ister
miilteci, g6¢ srecinde aile bireylerini ve cocuklari pek cok
farkli tipte stres bekler. Belirsizlik neredeyse bir kuraldr.
Yeniden yerlesme déneminde travma sonrasi stres
bozuklugu, depresyon, kayg! ve uyum bozuklugu en sik
olmak Uzere pek ¢ok farkli psikososyal sorun gézlenebilir,
Uyum ve yerlesme siirecini olumiu etkileyen unsurlar da
vardir. Yerinde ve zamaninda psikososyal girigimle gég
eden gocuklar (gbcmen veya milteci) yerlestikleri toplumla
bltlinlesip saglikli bir gelecege ilerleyebilirler. Turkiye gibi
stk gé¢ alan Uikelerin kurum ve kadro olarak yeni go¢
dalgalarina hazirlikli olmasi énemlidir.
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GOGMEN GOGUKLARDA ASILAMA

Prof. Dr. Ayper SOMER

fstanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiltesi
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali, istanbul

Sosyal, siyasi, ekonomik ve kiilturel nedenlerle (lkeler
arasi goc hareketleri glinimUzde daha sik yaganmakiadir.
Turkiye Cumhuriyeti kurulusundan bu yana gd¢ alan bir
ilke konumundadir. Diizensiz gog¢ akimi ozellikle son
yillarda bdlgenin siyasal kosullar nedeniyle cok daha
biyik bir artis gdstermistir. Ulkemize aileleri ile birlikie
gég eden gocuklarla ilgili en onemli konuiardan birisi
de bu cocuklarnin saghk durumiarinin korunmasi icin
asilanmalarinin saglanmasidir.

Ulkemize go¢ eden erigkinlerde oldugu gibi gocuk
hastalarda da énce acil bir saglik durumu degerlendirmesi
yapiimalidir. Bu degerlendirme iginde (gelinen Ulkeye ve
mevsime gore dedismekle birlikte) kizamik, difteri, polio,
aktif tiberkiiloz, direngli tliberkiioz, meningokok, kolera,
sitma, viral hemorajik ates, HiV, sifiliz, tanimlanmamig riskli
saglik durumiari (bilinmeyen nedenli ates, ishal, kusma,
sarilik, dokuntili hastaliklar, 6ksarlk), ektoparaziter
hastaliklar vb. yer almaktadir.

Tuberkilloz agisindan PPD testinin yapimasi da onerilir.
HIV pozitif vakalara Ulkemizdeki prosedirlere uygun
yaklagim yapilir. Tberkiiloz stphesi varliginda mutlaka

akciger grafisi de gekilir. Hepatit B serolojisi veya agllama
durumu  bilinmeyenlerde mimkinse astlama oncesi
serolojik tetkikler de yapilmahdir.

Eriskin, gocuk tim gdgmenlerden agilama hikayesi ayrintili
olarak alinir ve asllama durumunun kanitianmasi igin
mutlaka yazili dokiimantasyon istenir. Bu agamadan sonra
erigkinlerde kizamik agis| eksik ise tamamlanmalidir. Polio
asisi sorgulanmali ve eksik ise tamamlanmalidir. En az bir
doz Td agtsi yapiimalidir.

Cocuk gdgmen vakalar yaglarina gore degerlendirilir.
Asllama durumlari hakkinda mutlaka yazill dokiiman
istenir. Dokiiman saglanamazsa asilari yok sayilarak
{ilkemiz asi takvimine uygun olarak agilamasi baslatihir.
Herhangi bir yastaki gocukta sagdlanan dokumanlara
gére Ulkemiz agl takviminde olmayan asi yapilmamigsa
veya doz eksikligi s6z konusu ise o agl ve dozu en kisa
zamanda yaptimalidir.

Bu bilgi ve uygulamalar gosteren bir saglik belgesi
gécmen cocugun adina dizenlenerek ailesine veriimeli
ve bundan sonraki asilarinin ad ve zamanlamalari da
belgeye islenmelidir.
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EYVAH! YANLIS ASI UYGULAMALARI

Uzm. Dr. Eda Kepenekli KADAYIFCI

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bélimii, istanbul

Bazilarimiz meslek hayatimizin bir aninda yukaridaki
bashgr aklimizdan gegirmis olabiliriz. Aslinda Glkemiz
gibi ¢ok sayida canli ve cansiz asi iceren kapsamli bir
bagisiklama programinin uygulandigi Glkelerde hatall ag
uygulamalari ile karsilagiimasi srpriz degildir. Ulkemizde
glncel bagisikiama programimiz 13 farkli bakteri ve virusa
karst etkin asilar igermektedir. Bu 13 tip asinin herhangi
birinin gerekenden erken veya gec, eksik veya fazla dozda,
yanlis yolla, yanlis kisiye, asi kontrendikasyonu olan bir
bireye yapimasi ‘yanlis asi uygulamalar’ bash@: altinda
incelenir. Bu yanlis uygulamalar sirasinda nasi bir yol
izlenmesi gerektigi ise cogu zaman tam bir muammadir.
Genellikle sorunun  ¢dziimii  icin gocuk enfeksiyon
hastaliklar konsiiltasyonu gerekmektedir. Bu konuyu daha
anlasilir ve akici olmasi amaciyla bugtine degin tarafimiza
damigilmis birkag ‘yanlis asi uygulamasr’ ornedi Uzerinden
tartisacagiz.

OLGU-1: Dogdugundan beri hastanede yatmakta olan
2 aylk bir hastanin BCG asisi yattigl bélimde yapiimak
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Uzere getirtilmis ve hastanin ‘orderina kaydedilmis.
Hastanin hemen yan odasinda 1 yasinda olan ve kronik
Gkslrik sebebi ile arastirilan, PPD testi pozitif olan bir
hasta yatmaktaymig. Asinin yapilacagi giin nébetci olan
hemsire BCG agisini 2 ayhk bebek yerine 1 yasindaki
hastaya 1 mi olarak uygulamis. Bu durumda izlenecek yol
nedir?

OLGU-2: Yenidogan bir bebege rutin asilama program
dahilinde dogdugu gin Hepatit B asisi  yapiimasi
planlaniyor. Ancak aglyi ugulayacak olan saglik cahsani
flakonlarr karistiriyor ve bebege dogdugu ilk giin 'su gicegi’
asist uyguluyor. Bu durumda izlenecek yol ne olmalidir?

OLGU-3: Yenidogan bir bebege rutin asilama programi
dahilinde dogdugu gun Hepatit B asisi yapiimasi
planlaniyor. Ancak agiyr ugulayacak olan sagiik caligan:
flakonlari karistiryor ve bebege dogdugu ilk giin ‘rotavirus’
agisini intramiskiler olarak uyguluyor. Bu durumda
izlenecek yol ne olmalidir?
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AKUT ROMATIZMAL ATES

Prof. Dr. Figen AKALIN

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali Baskani, Istanbul

Akut Romatizmal Ates (ARA) streptokoklara badli st
solunum yolu enfeksiyonunun geg, slpulratif olmayan
komplikasyonudur. Diffiz inflamatuvar bag dokusu
hastaligidir, kalbi, eklemleri, santral sinir sistemini, cilt
alti dokusunu ve kan damarlarini tutar. Asil dnemi kalbin
tutulmasina baglidir.

Akut romatizmal ates az gelismis ve gelismekte
olan llkelerde g¢ocukluk cagdindaki  ediniimis kalp
hastaliklarinin en 6nemli nedenidir. Buglin dlnya zerinde
15600000 romatizmal kalp hastasi (RKH) bulunmaktadur.
Her yil 500000 yeni ARA olgusu gorilmekte bunlarin
300000’ RKH tanisi almakta 233000 kisi ARA ya da
komplikasyorlart nedeni ile kaybedilmektedir. Ulkemizin
de icinde bulundugu Akdeniz (lkelerinde gértlme sikhdi
100000 de 25-100 arasindadir.

ARAnin etkeni A grubu beta hemolitik streptokoklardir.
Dogada  yaygin  olarak  bulunan  Gram (+)
mikroorganizmalardir. Duvar yapisindaki  glikoprotein
yapisindaki grup karbohidratinin antijenik 6zelliklerine gére
A, B, C, D, G grubu seklinde siniflandinlirlar. Ayrica hiicre
membraninda bulunan M proteini bakterinin serotipini
belirler ve virulansdan sorumludur. Bugiin 150'den fazla
M tipi belirlenmistir. Bazi M tipleri nefritojenik (12, 49), bazi
M tipleri romatojenik (1, 3, 5, 6, 14, 18, 19, 24, 27, 29)
olarak adlandinimakla birlikte, gergekten romatojenik bir
sus olup olmadidi tartismalidir. ARA streptokoklarin neden
oldugu Ust solunum yolu enfeksiyonlarimindan sonra %
0.3-3 oraninda ortaya ¢ikar. En sik gortildigi yas 5-15 yag
arasindadir. Ancak olgulart %3-5 kadari 5 yasin altinda
atak gecirmektedir. K6tU hijyenik kosullar, yoksulluk, ailesel
yatkinhik gibi faktérler gérilme sikh@ini artinr, streptokok
enfeksiyonlarinin daha sik goérildigl ilkbahar ve kig
aylarinda, streptokck yayiliminin kolay oldugu kalabalik
olarak yasanan yerlerde atak sikh§l daha fazladir. Her iki
cins ve tim irklarda gérilme sikligi benzerdir.

ARA patogenezinde Uzerinde en ¢ok durulan mekanizma
gapraz reaktivite teorisidir. Streptokoklarin bazi antijenleri
ile insan dokusundaki antijenler arasindaki yapisal
benzerlik ve ¢apraz reaktivite sonucu immin sistemin
aktivasyonu ile gelisir. Erken dénemde eksudatif, geg
dénemde proliferatif bir inflamasyon vardir. Proliferatif
yangimin tipik patognomonik belirtisi miyokard dokusu
icinde bulunan Aschoff noddlleridir. Tutulan organlarda

daha ¢ok perivaskdler bir inflamasyon dikkati ceker, hedef
doku endotel ve subendotelyal bag dokusudur.

Tani kriterleri:

Akut  romatizmal atesin  tamisi  klinik  bulgulara
dayanilarak konulur. Kilinik belirtiler streptokoksik bogaz
enfeksiyonundan 1-5 hafta sonra ortaya c¢ikar. Kore
gegiren hastalarda latent dénem 6 ay kadar uzun olabilir.
Bu sureye latent dénem adi verilir. Tani icin birkag kez
gbzden geciriimis olan Jones kriterlerinden yararlanilir,
(Jones kriterleri Tablo1 de gosterilmistir). Buna gére major
ve minor kriterler belirlenmigtir:

Major Bulgular:

Poliartrit: En sik gorlilen majér bulgudur. Hastalarin %75-
80’inde gorilar. Akut bir artrittir, birkag haftadan daha uzun
stirmez. Tutulan eklemler sig, kizarik ve agrilidir, fonksiyon
kaybt vardir. Genellikle diz, dirsek, ayak bilegi, el bilegi gibi
blylk eklemieri tutar, gezici 6zellik gosterir, sekel birakmaz,
galisilat ve benzeri non-steroidal antiinflamatuvar ilaglara
hizli yanit verir. Nadiren monoartrit, kiigik eklem ya da
sakroiliac eklem tutulumu gibi atipik seyir gérilebilir.

Kardit: Hastalarin %45-50'sinde gérlar. Kalici sekeller
kardiyak tutuluma baghdir. Kalbin tim tabakalarini tutar,
‘pankardit” adi verili. Endokarddan perikarda dogru,
igeriden disariya bir tutulum s6z konusudur. Endokard
tutuldugunda akut dénemde kapak yetersizliklerine neden
olur. En sik tutulan kapak mitral kapaktir, ikinci siklikta
aort kapag@) tutulur. Mitral kapagin tutulmasina bagh olarak
apikal pansistolik mitral yetersizlik Ofirimi ve mitral
kapagin 6demli olmasina bagll diyastolik “Carey-Coombs
Ufarimd” duyulur. Aort yetersizliginde ise erken diyastolik
aort yetersizligi GfGrimi ve “Austin Flint UfGromu”
duyulur. Yillar iginde tutulan kapaklarda darlik geligebilir.
Cocukluk gaginda mitral yetersizlik en stk romatizmal
kalp hastaligr iken erigkin yasta mitral darlik daha sik
goralir. Miyokardin tutulmasi istirahat ve uykuda devam
eden, atesden bagimsiz sinlis tagikardisi, kardiyomegali
ve kalp yetersizligine yol acar. ileti sisteminin tutulmasi
AV bloklar ve diger aritmilere de neden olabilir. Kardit
sirasinda ventrikill  kontraksiyonlarinin - bozulmamasi
ve serumdaki kardiyak enzim ve protein seviyelerinin
ylikselmemesi nedeni ile bunun gercek bir miyokardit
olmadigi 6ne sirlilmektedir. Perikardit gelisen hastalarda
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Tablo 2: ARA profilaksisi

Primordiyal korunma

Genel saglik kosullarinin iyilestiriimesi

Risk faktdrlerinin ortadan kaldiriimasi, toplumun sosyoekonomik dizeyinin
yikseltimesi, kalabalik yasam kosullarinin iyilestirilmesi, iyi beslenme, saglik
hizmetlerine ulasimin kolaylagtinimasi, bogaz enfeksiyonlarinin romatizmaya

yolacabilecedi konusunda halkin egitiimesi

Birincil (primer) Korunma

Akut streptokok enfeksiyonu saptanan bireylerde

Benzatin Penisilin

600000u IM  tek doz (27kg |)

1200000u IM tek doz (27 kg 1)

veya

PenisilinV/Amoksisilin

3x250mg 10 gin ¢ocuklarda

3x500mg 10 giin eriskinlerde

Penisilin allerjisi varsa

Sefalosporin (1. Kusak)

Klindamisin

Azitromisin

Klaritromisin

ikincil (sekonder) Korunma

ARA gecirmis bireylerde

Benzatin Penisilin

600000u 21 giinde 1 IM (27kg |)

1200000u 21 glinde 1 IM (27 kg 1)

Penisilin V 2x250mg PO hergun
Sulfadiazine 1x0.5gr PO hergun
1x1gr PO hergln
Profilaksi stresi Kardit yoksa 21 yagina kadar/s yil

Kardit var, kalici kapak hastahg: yoksa

25 yagina kadar/10 yil

Kapak Hastalig: varsa

Omiir boyu (40 yas/10 yil)

3 6 i
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KAWASAKI HASTALIGINDA PEDIATRIST NE YAPMALI?
Prof. Dr. Arda SAYGILI

Acibadem Universitesi
Cocuk Saghgr ve Hastaliklari, Gocuk Kardiyolojisi (Ust Uzmanlik), Istanbul

Kawasaki  hastaliginda rutin pratikte karsilastigimiz
temel sorun tanisal teredditler ve hastaligin yénetimidir.
Hastalik gegekten Kawasaki mi? Ne yapmali? Tedaviye
direncli olgulari nasil tedavi etmeli? Kardiyovaskiler
komplikasyonlarin  etkin tedavisi ve yo6netimi nasil
olmali? Bu sorularla ¢ocuk hekimlerinin ilk basamakia
odaklanacagi nokta klinik bulgular, biyolojik veriler ve
6zellikle de ekokardiyografi bulgularidir.

Tanim : Kawasaki (MukokUtanéz lenf nodu sendromu)
hastaligi etyolojisi halen tam anlagilamamig, siklikla
infantlari ve kiiglk ¢ocuklar etkileyen akut ve uzamig ates
ile karekterize ¢oklu sistem tutulumu yapan bir vaskiilittir.
Hastaligin tanisi dyki ve klinigi ile konulmaktadir. Tedavisiz
olgularin yaklasik %20-25'inde koroner arter tutulumu
olabileceginden ekokardiyografi hastahigin tanisinda
6nemii yol gdsterici tetkiktir.

Bulgular: Kawasaki hastaliginin tanist 5 giin veya
daha fazla devam eden ates, bilateral konjunktival
konjesyon  (ekslidasiz), mukozal degisiklikler
(orofarenks ve dudaklarda eritem, kirmizi cilek
dili) mukozasinda ki degisiklikler,polimorf yaygin
eritemli dékiintii (Morbiliform, makiilopapiiler ya da
skarlatiniform olabilen yada eritema multiformeyi
andirabilen) periferik ekstremite degisiklikler (Akut
dénemde avug¢ ici ve ayak tabanlarinda eritem,
el ve ayaklarda 6dem, nekahet déneminde tirnak
diplerinden baslayan soyulma), ve akut nonpiiriilan
servikal lenfadenopati (genelde tek tarafli >1.5cm) den
olugan bu alti ana kriterden ates ile birlikte dérdiiniin
olmasi ile konulmaktadir.

Amerikan kalp derneginin klavuzu diginda 6 temel kriter
Japon klavuzlarinda da aynidirancak Japon klavuzuna
gore vyalmzca dort kriterle tani konulmaktadir. Japon
klavuzunda ates zorunlu kriter degildir, lenf nodu capi
belirtiimemis ek olarak ekardiyografi veya anjiyografi ile
koroner arter degisikliklerinin saptanmasinin Kawasaki
hastaligi tanisi icin yeterli oldugu kabul etmektedir,

Diger Bulgular: Piyuri ve Uretrit,atralji ve artrit, aseptik
menenijit, diyare karin agrisi, ttkanma sariligy, safra kesesi
hidropsu, perikardiyal eflizyon, kardiyomiyopati, mitral
kapak yetmezligi, akut miyokard enfarktiisi diger Klinik
bulgular arasinda sayilabilir.

Steril piylri hastalarin 3/4'tinde gériliir. Hastaligin birinci
haftasinda gérilen artrit birden fazla kiigtk interfalangeal
eklemleri tutma egilimlidir. ishal, kusma, karin agrist gibi
gastrointestinal bulgular hastaligin erken déneminde
yaklasik 1/3 olguda gérulebilmekte, ayrica akut batin
hastaliginin bir bulgusu olabilir.

Atesli, doklntllt, karin agrisi ya da hematemezi olan
blyuk ¢ocuklarda ayirici tanida dusindlmelidir. Kawasaki
hastaliginda genellikle bulgularin tamami, akut dénemde
atesin  ylkselmesinden itibaren ilk 10 gin iginde
gorulmektedir.

Laboratuar bulgulari: Non spesifik inflamasyon bulgular
disinda bulgu yoktur, tam olmayan siipheli Kawasaki
tablolarinda : Tam kan, ESR, CRP fibrinojen, biyokimya
(Elektrolitler, albuminemi, transaminazlar, GGT, bilirubin),
elektrolitleri ile tam idrar strepto-test, viral seroloji,
Ekg, ekokardiyografi, abdomimal ultrasonografi, boyun
damarlari ve mezanterik arter ultrason ve Doppler’
yapilmasi ayrici tani ve sUpheli durumlarda yapiimalidir.

Ayrici tani: Viral enfeksiyonlar (Adenovirus, enterovirus,
EBV, kizil, kizamikgik) stafilokoksik epidermoliz, toksik
gok sendromu (streptokokal-stafilokokkal), bakteriyel
adenopatiler, ilag alerjisi, Steven-Johnson sendromu, JRA,
leptospiroz sitomegalovirus, mikoplazma, benzer tablolara
neden olabildikleri icin ayirici tanida yer almaktadir.

Serum albumin dizeyi < 3.0 g/dL, anemi,yiiksek
ALT, Trombosit > 450 000/mm3 ve Beyaz kiire sayisi
>15000/ mm3 ve idrarda >10 hiicre varsa Intravenéz
immiinglobulin ~ (IVIG) tedavisi ekokardiyografi
beklenmeden yapiimalidir.

Ancak ates ve yukarida sayilan ézelliklerden en azindan
biri infeksiy6z ve inflamatuvar durumlarda de oldugundan
atipik Kawasaki hastalifi tanisini koymak zordur.Atipik
formlar olagan digi tablolarla karsimiza g¢ikar: pulmoner
6dem tablosu, kanl ishal, konviilsif nébetler, asit, tst
solunum yollarinda tikaniklik, epiglotit, baski yapan
servikal adenopatiler, hemoliz, ¢oklu organ yetmezligi,
nefrotik sendrom, hiponatremi gibi.

Kardiyo-vaskiiler komplikasyonlar: Kawasaki hastaligi
ozeliikle koroner arterler gibi orta boy arterleri etkileyen
multisistemik  vaskilittin.  sendromudur.Hastalar  tedavi
almadiginda  %?20-25'inde koroner arter anevrizmasl
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gelisebilecedinden, akut ve subakut déneminde tan
ve takip icin ekokardiyografi duyarh ve glvenilirdir. Akut
ddnemde anevrizma gelisen %20 hastada miyokard
iskemisine neden olan koroner arter stenozu gelisebilir.

IVIG tedavisine direngli ates, distik hemoglobin, direngli
disik albumin dlzeyi, ylksek beyaz kure, trombosit,
ylksek direngli CRP degerleri bir yasin altinda olmak, 8
yasindan buylk ve erkek olmak koroner arter anevrizma
gelisimi icin risk faktorl olarak kanul gérmektedir.

Kardiyovaskiler komplikasyonlarin tanisinda ve takipide
ekg ve ekokardiyografi sarttir. Ozellikle 10. giinde ikinci
dénemde yani subakut ddnemde anevrizma riski yuksekiir.
Ayrica miyokardit, perikardit, koroner inflamasyon, mitral
yetmezlik gelisebilir, akut miyokard enfraktisu, anevrizma
rlptlrd, ritim ve iletim bozukluklarn olabilecagindan haftalik
ekg ve ekokardiyografik takip &nerilir. Japon saglik bakanhgi
ve Amerikan kalp dernegi koroner komplikasyonlari tani
ve tedavisi igin net klavuzlar hazirlamislardir. Japon
klavuzu ekokardiyografi veya anjiyografi ile koroner arter
degisikliklerinin saptanmasinin Kawasaki hastalig: tanisi
icin yeterli oldugunu kabul etmektedirler

Kawasaki hastahgi klinik donemleri:
Uc dénemde degerlendirilir:

1. Akut atesli déonem (1-10giin): Ates ve diger belirtileri
ile karakierizedir, eritrosit sedimentasyon hizi, l6kosit ve
trombosit sayisi, CRP gibi nonspesifik akut faz mediatorleri
artar. Bu dénem onemiidir; ates ortaya ¢iktiktan sonraki
(atesin ¢iktig! glin birinci glin kabul edilir) itk 10 gln iginde
uygulanan yuksek doz IVIG tedavisi ile koroner arter
anormalligi gelisme riski azalmaktadur.

2. Subakut dénem(10-20giin): Ates ve diger akut
hastalik belirtileri azalr, irritabilite, istahsizlik ve konjesyon
gibi bulgular devam edebilir. Baslica karakteristik bulgular
deskuamasyocn trombositoz, koroner arter anevrizmalarin
gelismesi. Bu donem genellikle dort hafta devam edebilir.

3. Nekahat doénemi (20-70gin): Klinik bulgularin
kayboldugu ve ESHnin normale dondligi dénemdir.
Koroner komplikasyonlarin gérilme dénemidir.

Kawasaki hastaligi yasami tehtid eden kardiyak koroner
ve dijer komplikasyonlari nedeniyle bu hastalarda da
erken tani ve tedavi 6nem tasimakta erken konulan tani
ve tedavi ile koroner arter tutulum riski énemli derecede
azalmaktadir

Tedavi

Kawasaki hastaliginin standart tedavisi 2 g/kg IVIG 8-12
saatlik infiizyon seklinde ve 80-100 mg/kg/gln dort dozda
oral asetilsalisilik asit seklindedir. Kawasaki hastaliginda

IVIG mekanizmasi halen belli dedildir. Akut dénemde
(5. glinde ya da 6ncesinde) uygulanan IVIG tedavisiyle
hastaligin klinikk semptomlarinin suresinde azalma ve
koroner hastalik gelisiminin engellenmesinde daha iyi
sonug alindi gosterilmistir. Kawasaki hastahigi disindlen
her ¢ocuk, tant 10. giinden sonra konulsa bile tedavi
edilmelidir.

Tedaviye ragmen direncli ve tekrarlayan ates ile gelebilir.
Bu durumda birinci IVIG dozunun tamamlanmasindan 48-
72 saat sonra tekrar 2 g/kg IVIG tedavisi uygulanmalidir.
Tedavide TNF-c. ve/veya Kkortikosteroid verilmesi hala
tartismalidir.

IVIG uygulanan cocuklarda kizamik, kizamikgik, kaba
kulak ve su gicegdi gibi canli asilar en az 3 ay ertelenmelidir.

Aspirin, Kawasaki hastaligi olan ¢ocuklarda inflamasyonu
ve trombosit agregasyonunu inhibe etmek amaciyla
kullaniimaktadir. Koroner arter anevrizma geligimini
dnlemede etkisi yoktur. Hastaligin akut déneminde 80-
100 mg/kg/gun dért doza bélinerek verilir. 7 giin atessiz
dénemden sonra aspirin dozu idame olarak gtnde 3-5
mg/kg tek doza disilir (<1 yas 6ncesine 50 mg ; >1yas
100mg) ve bu antiplatelet doza tim markerler (ESR,CRP)
normal diizeye inene ve ekokardiyografide anormallik
saptanmayana kadar 4-6 alti hafta devam edilir. YUksek
doz aspirin alanlarda kanda salisilat dizeyi kontrolleri
unutulmamahdir.

Koroner komplikasyonlarin varhd omir boyu aspirin
proflaksisi gerektirebilir, anevrizma varliginda warfarin
gibi pihtiénlerler gereklidir. Koroner komplikasyon geligsen
cocuklarin uzun dénem kardiyolojik takipleri gerekir

(Sekil-1).

immiinogloblin G : 2gr/kg IV
8-12 saatte gidecek
Aspitin 80 mg /kg /giin 1-2 hafta
Ekokardiyografi ve Ekg

Koroner tutulum
yok, Aspirin
durdurutacak,

Koroner tutulum var
Aspirin +/- AVK

|

1yilsonra

Koroner BT : efer koroner
dilatasyon ve anevrizm>6mm

Ise anjiografi anevrizma >6 mm
varsa

Koroner 8T l
normai

3 ay sonra kontrol
muayenasi

Aspirin
durdurutacak

Takip yok

Aspirin durdur ve ‘l'
Takip yok

Sekil-1 : Kawasaki hastaliyinda tedavi ve takip semasi.

Eger >6 mm
Asprin +/-
Kumadin

6 ayda bir
kontrol

Eger <6 mm
Aspirin tdv devam
yililik kontrol
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INFEKTIF ENDOKARDIT

Dog. Dr. Berna SAYLAN CEVIK

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Kardiyoloji, istanbul

infektif endokardit(iE) kalbin ic zarnnin, kapaklarinm,
veya damarlarinin infeksiyonudur. Genellikie kapak
yapisi bozulmus veya anatomik defekt bulunan kalbin
endokardiyal ylizeyinde gelisen infeksiyondur. Siklikia kalp
kapaklar tutulurken, septal defekt bdlgesi, korda tendinea
gibi endokardin herhangi bir bolgesinde de infeksiyon
gorllebilirToraks igi blyik damarlarin (Patent duktus
arteriosus, arteriovendz santlar, aort koarktasyonu) ve
kalp i¢i yabanc cisimlerin (protez kapak veya pacemaker
leadlerinin) endarteriti de IE tamimina girerKalbin iginde
fakat endokardiyal yiizey ile temas etmeyen cihazlarin
infeksiyonu, klinik ve tedavi agisindan benzerlik gOsterse
de IE yerine “polimer baglantilt infeksiyonlar’ olarak
adiandinlrr,

IE tedavi edilmedigi takdirde 8limcll bir hastalikir.
Tanisal ve tedavi edici alanlarda ilerlemeler prognozdaki
dizelmeye katkida bulunmustur. Eger tanida gec kalinirsa
ya da uygun tedavi geciktirilirse mortalite halen ¢cok
yuksektir. Son zamanlarda morbidite ve mortalitede rapor
edilen farkliliklar erken ve tam tani ile uygun tedavinin
Onemini vurgulamaktadir.

IE (g nedenden &tiirii 6zel bir hastahliktir:

+ Son 30 yil igerisinde hastaligin ne insidansi ne de
mortalitesi azalmistir. Tani ve tedavi alaninda yasanan
Gnemli gelismelere ragmen, hastaligin prognozu hala
kotldar ve mortalitesi ylksektir.

+ IE tek tip bir hastalik degildir ve baslangictaki kiinik
tabloya, altta yatan kardiyak hastaliga (varsa), sirece
katilan mikroorganizmaya, komplikasyonlarin varhigina ya
da yokluguna ve hastanin ézelliklerine gére degisen farkli
bigimlerde kendini gésterir. Bu nedenle IE, birinci basamak
hekimlerini, kardiyologlari, cerrahlar, mikrobiyologlar,

infeksiyon hastaliklari uzmanlarini ve genellikle nérolog,
beyin ve sinir cerrahi, radyolog ve patolog gibi diger
uzmanlari da kapsayan ortak bir yaklasim gerektirir.

* Hastaligin diistik insidansi, rastgele yéntemli calismalarin
yoklugu ve kisith sayida meta-analizden &tirti kilavuzlar
genellikle uzman gérisiine dayanmaktadir,
Epidemiyoloji

1970’lerden dnce romatizmal kalp hastahg etyolojide
6nemli iken giinimizde konjenital kalp hastalikiari (KKH)

tanimlanma ve sikhginda artis, cerrahi tedavilerinde
saglanan basari sonrasi ik sirayi almisti. KKH olan
cocuklarda IE orani normal populasyondan daha
yUksektir. IE'li bireylerin yaklagik %35-60'in1 KKH olanlar
olusturmaktadir. KKH sonrasi ikinci sirayi santral venéz
kateteri olan premature bebekler, kanser hastalari
almaktadir.

insidans

infektif endokarditin etyolojisi yillar iginde degisiklik
gosterdiginden insidansini tam olarak tahmin edebilmek
gUctr. Eriskinde CONCOR database verilerine gore
IE insidansi yida 10000 de 11 kisi olarak belirlenmis,
gocukta yapilan calismalarda yaklasik olarak 3-4 Kisi
olarak éngérilmistar.

Patogenez
Patogenez oldukga karisiktir.
Hastaya ait faktorler : altta yatan kalp hastaligr

Etkene ait faktérler: etkenin tipi direnc zellikleri, adherans
ozelligi

Patogenezi oldukga karisik olmasina karsin , dzetle
kapak fonksiyon bozuklugu sonucunda olusan tirbulan
akim nede- niyle endokart hasari, zedelenen endokart
bélgesinde hemos- tatik mekanizmalar ile énce non
trombotik  vejetasyon gelisimi, bu zeminde cesitli
nedenler ile olusan bakteremi sonucunda etkenin
vejetasyona yerlesip ¢ogalmas! ve siirekli bakteremi
temel fizyopatolojiyi olusturur. Klinigin olusmasinda 4
temel fakt6r dnemlidir:-Devamii bakteriyemi, Septik emboli,
Lokal kardiyak komplikasyonlar, Strekli humoral-hiicresel
immun aktivasyon

Etkenler:

Viridans Streptokok, Enterokok, S aureus, S epidermitis,
Gram  negatif basiller, Mantarlar, HACEK grubu
(Haemophilus sp, Actinobacillus sp, Cardiobacterium sp,
Eikenella sp, Kingella sp Kateteri olan hastalarda Gram
negatif etkenlerle bakteriyemi sik olmasina karsin infektif
endokardit etkeni olarak saptanma ihtimali diisiiktir,
¢lnkd endotel epiteline yapisma 6zellikleri diistiktur. Tipkt
erigkinler gibi gocukiarda da %5-7 oraninda kan kiltiriinde
Ureme saptanamayabilir.
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Negatif kan kiltura nedenleri

Yakin zamanda antibiyotik almis veya aliyor olmak,
Nutritionally variant streptokoklar, HACEK grubu, Brucella,
Legionella, Neisseria, Corynebacterium, Q Fever, Psittakoz

Bakteriyemi sikhigi

ISLEM BAKTERIYEMIi(%)

dis fircalama 0-26

dis cekimi 18-85

nazotrakeal entiib 16

GIS endoskopi 8-12

Klinik

Altta yatan kalp hastaligr, Diger organ

tutulumlari{(embolizasyon) ve Mikrobiyolojik ajan ile ilgilidir.

SUBAKUT IE: Disiik virilan(Viridans streptokok, koag
negatif stafilokok) ile olusur. Uzun stiren dislk derecede
ates, yorgunluk, artralji, miyalji, kilo kaybi vardir.

AKUT IE: Yiiksek virillan (stafilokok aureus ) ile olusur.
yuksek derecede ates, ani baslangig, hizli seyir

Bulgular;

Ates , Ufiirim (Degisen veya yeni tftirim ), Emboli, Deri
lezyonlari, Comak parmak, Retinal lezyon, Splenomegali,
Aritmi, Serebrovaskiiler olay, inme, Kalp yetmezligi, Septik
artrit

Tani
Dikkatli anamnez
Fizik muayene

Laboratuvar testleri

Kan kaltira

Ekokardiyografi

Laboratuvar

Anemi % 70-90
Lokositoz % 20-30
ESR % 90-100
RF (+) % 40-50
Kriyoglobulinemi % 85-95
Proteindri % 50-65
Mikroskobik hemat(iri % 30-50

Modifiye Duke kriterleri
Kesin iE

Patolojik kriterler
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Kultlr veya histolojik inceleme ile vejetasyon, intrakardiyak
apse veya embolide mikroorganizmalarin gosterilmesi,

Aktif endokardit histolojisi gdsteren vejetasyon veya
intfrakardiyak apse varliginin patolojik olarak konfirme
edilmesi

Klinik kriterler

2 major kriter veya

1 majér ve 3 mindr kriter veya
5 mindr kriter

Olasl IE

1 majér, 1 mindr veya

3 mindr

Red kriterleri

Endokardite ait oldugu dusindlen belirti ve bulgulari
agiklayabilecek kuvvetli bir alternatif taminin bulunmas!
veya

Endokardit belirti ve bulgularinin 4 giin veya daha kisa
sdreli antibiyotik tedavisi ile kaybolmasi veya

Dért glin veya daha kisa sUreli antibiyotik tedavisi alan
hastalarda cerrahi veya otopsi materyalinde IE lehine
patolojik bir bulgu saptanmamasi

Major kriterler
Kan kultdr pozitifligi

Asagida belirtilen tipik IE etkeni olan mikroorganizmalarin
iki farkli kan kalttrinde Gretilmesi:

(i) Viridans streptokoklar*, Streptokokus bovis veya
HACEK™ grubu veya

(i) Stafilokokus aureus veya enterokok bakteriyemileri

IE etkeni olabilecek mikroorganizmalarla devamii kan
kaltar pozitifligi:

(i) 12 saatten daha uzun aralikla alinmis iki kan kiltiriinde
ayni mikroorganizmanin Uremis olmasi,

(iiyBirincisi ile sonuncusunun alinig arasinda 1 saat veya
daha uzun zaman olan 3 kan kiltiriinden ¢.(nde ya da 4
veya daha fazla sayidaki kan kdiltlirlerinin

gogunda ayni mikroorganizmanin (iremesi
Endokardiyal tutulumun varhg

Asagida tanimlanan IE icin pozitif kabul
ekokardiyografi bulgularindan birinin saptanmasi:

edilen

(i) Kalp kapaklari veya destekleyici yapilar Gzerinde, jet
yetmezlik akimiarinin yolu tzerinde ya da implante edilmis
materyaller Uzerinde alternatif
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anatomik bir agiklamasi bulunmayan salinimsal hareket
gbsteren bir kitle saptanmasi veya

(i) Apse veya
(iii) Prostetik kapakta yeni ortaya ¢ikan ayriima

Yeni ortaya ¢ikan valviler yetmezlik (eski Uftrimin siddet
ya da karakterinde degisme yeterli degil)

Minor kriterler

iE icin predispozisyon yaratan durumlar: Altta yatan kalp
hastaligl, veya intravendz (iV) ilag kullanim

Ates: >38°C

Vaskiler fenomenler: Major arteriyel emboli, septik
pulmoner infarkt, mikotik anevrizma, intrakraniyal kanama,
konjonktival kanama, Janeway lezyonlari

imminolojik fenomenler: Glomerulonefrit, Osler noddilleri,
Roth lekeleri, romatoid faktdr pozitifligi

Mikrobiyolojik kanit: Yukarida belirtilen major  kriter
ozelliklerini tutmayan kan kaltdr pozitifligit veya IE etkeni
olabilecek bir mikroorganizma ile aktif infeksiyonu

isaret eden bir serolojik test pozitifligi
* Nutrisyonel ydonden defektli suslari da icerir

**Haemophilus spp., Actinobacillus actinemycemcomitans,
Cardiobacterium hominis, Eikenalla spp., Kingella Kingae

***Koagilaz-negatif stafilokoklarta ve endokardit etkeni
olmayan mikroorganizmalarla tek kan kaltdr pozitifligi bu
gruba girmez

Profilaksi:

Prostetik kapak ya da kapak onariminda prostetik materyal
kullanilan hastalar

» Gegirilmis IE .ykiisti olanlar
« Dogustan kalp hastaliklar™
- tamir edilmemis siyanotik hastalar (sant ve konduit dahil)

- prostetik materyal veya cihaz (kateter girisimi veya
cerrahi) ile tamir edilmis konjenital defektler (islemden
sonraki 6 ay sureyle)

- prostetik yama ya da cihazla tamir edilmis ancak rezidi
defekti olan hastalar (endotelizasyon inhibe olabilecegi

icin)

+ Kapak hastaligi gelisen kalp transplantasyonu yapilmisg
hastalar

Oral-Solunum Sistemi Girigimi

Tek doz, islemden 1 saat énce

Amoxicillin 2 g Clindamycin 600 mg Cephalexin 2 ¢
Clarithromycin 500 mg Azithromycin 500 mg

GUS-GIS Girigimi

Amoxicillin 3 g Clindamycin 300-600 mg
Orta risk

Yiksek risk

IV iflemden yarim saat 6nce ve 6 saat sonra
Ampicillin 2 g Amoxicillin 2 g Vancomycin 1 g

Ampicillin 2 g IV + Gentamicin 1.5 mg/kg Ampicillin 1 g
IV + Amoxicillin 1-1.5 g/po Vancomycin 1 g + Gentamicin
1.5 mgrkg
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Tedavi

1) Durum: Dogal kapak

Etken: Penisiline duyarli
Viridans grup Streptokoklar ve
Streptokokus bovis

« Penisilin kristalize 200.000U/kg IV
4-6 doz/gliin 4 hafta

veya

+ Seftriakson sodyum 100 mg/kg/
gun IV/IM Tek doz 4 hafta

2) Durum: Dogal kapak

Etken: Penisiline direncli
Viridans grup Streptokoklar ve
Streptokokus bovis

« Penisilin kristalize 300.000Urkg IV
4-6 doz/glin 4 hafta

veya

» Seftriakson sodyum 100 mg/kg/
glin {V/IM Tek doz 4 hafta

ve

+ Gentamisin sulfat 3 mgrkg/giin 1V/
IM 1 veya 3 esit dozda 2 hafta

+ Vankomisin hidroklorit 40 mg/kg/
gln 2-3 dozda 4 hafta

3) Durum: Dogal kapak

Etken: Stafilokoklar- Oksasilin
duyarli susglar

+ Nafsilin veya oksasilin 200 mg/kg/
gln IV 4-6 dozda 6 hafta

ve

« Gentamisin sulfat (opsiyonel) 3
mg/kg/giin IV/iM 3 dozda 3-5 giin
Penisilin alerjisi varsa (anaflaktoid
olmayan tip) .

« Sefazolin 100 mg/kg/giin IV 3
dozda 6 hafta

ve

+ Gentamisin sulfat (opsiyonel) 3
mg/kg/glin IV/IM 3 dozda 3-5 glin
Oksasilin direngli suglar

* Vankomisin hidroklorit 40 mg/kg/
glin 2-3 dozda 6 hafta

4) Durum: Dogal veya prostetik kapak
Etken: Enterokoklar- Penisilin,
aminoglikozit ve vankomisine direncli
suslar, E. faecium

« Linezolid 30mg/kg/giin iV/PO 3 dozda
8< hafta

veya

+ Quinupristin-dalfopristin 22.5 mg/kg/giin
V 3 dozda 8< hafta

E. faecalis

+ Imipenem/silastatin 60-100 mg/kg/gin

IV 4 dozda 8< hafta

ve

- » Ampisilin sodyum 300 mg/kg/glin IV 4-6

dozda 8< hafta
veya

- Seftriakson sodyum 100 mg/kg/giin 1V/
iM 2 dozda 8< hafta
ve ]
« Ampisilin sodyum 300 mg/kg/gin 1V 4-6
dozda 8< hafta

5) Durum: Dogal veya prostetik kapak
Etken: Enterokoklar- Penisilin,
gentamisin ve vankomisine duyarh
suglar .

« Ampisilin sedyum 300 mg/kg/gin IV 4-6
dozda 4-6 hafta

veya )

* Penisilin kristalize 300.000U/kg IV 4-6
doz/glin 4-6 hafta

Ve . .

» Gentamisin 3 mg/kg/gun IV/IM 3 egit
dozda 4-6 hafta

6) Durum:Dogal veya prostetik kapak
Etken: Enterokoklar- Penisilin,
gentamisin, vankomisin ve
streptomisine direncli suslar

« Ampisilin sodyum 300 mg/kg/giin IV 4-6
dozda 4-6 hafta

veya ]

* Penisilin kristalize 300.000U/kg |V 4-6
doz/giin 4-6 hafta

. ve

+ Streptomisin sulfat 20-30 mg/kg/gtin v/
IM 2 dozda 4-6 hafta

7) Durum:Dogal veya prostetik kapak
Etken: Enterokoklar- Penisiline
direncli, aminoglikozit ve vankomisine
duyarh susiar, B laktamaz (ireten sus

* Ampisilin-sulbaktam 300 mg/kg/gin 4
dozda 6 hafta

ve o

» Gentamisin sulfat 3 mg/kg/giin IV/IM 3
esit dozda 6 hafta

Intrensek penisilin direnci

* Vankomisin hidroklorit 40 mg/kg/gln 2-3
dozda 6 hafta

ve o

» Gentamisin sulfat 3 mg/kg/giin IV/IM 3
esit dozda 6 hafta

8) Durum: Dogal veya prostetik
kapak

Etken: Enterokoklar- Penisilin,
aminoglikozit ve vankomisine
direngli suslar

E. faecium )

» Linezolid 30mg/kg/gtin IV/PO 3
dozda 8< hafta

veya

+ Quinupristin-dalfopristin 22.5 mg/
kg/giin V 3 dozda 8< hafta

E. faecalis

» Imipenemy/silastatin 60-100 mg/
kg/gin 1V 4 dozda 8< hafta

ve

» Ampisilin sodyum 300 mg/kg/gin
IV 4-6 dozda 8< hafta

veya

+ Seftriakson sodyum 100 mg/kg/
giin iV/IM 2 dozda 8< hafta

ve

+ Ampisilin sodyum 300 mg/kg/gln
IV 4-6 dozda 8< hafta

9) Durum: Dogal veya prostetik
kapak
Etken: HACEK
* Seftriakson sodyum 100 mg/kg/
gln IV/IM 2 dozda 4 hafta
veya

- » Ampisilin-sulbaktam 300 mg/kg/
gin 4 dozda 4 hafta
veya
+ Siprofloksasin 20-30 mg/kg/gin
IV/PO 2 dozda 4 hafta

10) Durum: Dogal kapak
Etken: Kiltar negatif endokardit
(Bartonella dahil}
1. segenek
» Ampisilin-sulbaktam 300 mg/kg/
gln 4 dozda 4-6 hafta
ve

+ Gentamisinsulfat 3 mg/kg/gtin v/
iM 3 esit dozda 4-6 hafta
2. segenek
* Vankomisin 40 mg/kg/giin 2-3
dozda 4-6 hafta
ve

+ Gentamisin sulfat 3 mg/kg/gin
IV/IM 3 esit dozda 4-6 hafta
ve
* Siprofloksasin 20-30 mg/kg/giin
IV/PO 2 dozda 4-6 hafta
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AKUT BOBREK HASARINI ZAMANINDA TANIYOR MUYUZ?

Prof. Dr. Ali DUZOVA

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Gocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara

Bobrek fonksiyonlarinda ani bozulma olarak tanimlanan
“akut bébrek yetmezligi” terimi ilk olarak 1951 yilinda HW
Smith tarafindan kullanidmistir. Bu tamim, basit olmakla
birlikte aydinlatici dedildir; “fonksiyon kaybinin ne kadar
zaman i¢inde gelistigi”, “bdbregin hangi fonksiyonunun séz
konusu oldugu”, “bozulma duzeyinin ne olmas: gerektigi”
net olarak belirtimemekiedir. Farkh tani kriterlerinin
kullandmasi ve bir siniflama olmamasi, cesitli dnleyici
ve tedavi edici yaklasimlarin etkisinin arastiriimasini,
verilerin karsilastirimasini glglestirmistir. “Acute Dialysis
Quality Initiative” tarafindan gelistirilen RIFLE Siniflamast
bu sorunu ¢dzmeyi hedeflemistir; idrar ¢ikis hizi, kreatinin
veya GFH (glomerdlerfiltrasyon hizi) diizeyinde degisikligin
derecesine gore akut bobrek hasari (ABH) tanimlanmis ve
siniflandinfmistir.

Bu siniflamaya gére idrar ¢ikis hizinin 6 saat boyunca
0.5 mi/kg/saat dizeyinin altinda olmasi veya serum
kreatinin dizeyinde bazal degere gbre %50lik bir artig
(ya da GFH dlzeyinde %25'den fazla azalma) ABH olarak
tammlanmaktadir. RIFLE siniffamasina yapilan elestiriler
dikkate alinarak AKIN (“Acute Kidney Injury Network™)
Evreleme Sistemi olusturulmustur.  Bunlan, gocuk
hastalarda kullaniimak Uzere gelistirilen modifiye pediatrik
RIFLE kriterleri izlemistir.

ABH'nin yonetilmesinde ilk basamaklar risk gruplarinin
belirlenmesi ve onleyici yaklasimlar olusturulmasidir.
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Hastanede yatan hasta, yodun bakim Unitesi hastasi,
yetersiz sivi abmi, yenidogan yas grubu, prematuirelik,
konjenital kalp hastahdi, kardiyo-puimoner baypas,
hemato-onkolojik hastaliklar, sepsis, asfiksi gocukluk
caginda ABH icin risk faktdrleridir.  Bazi antibiyotikler,
kemoterapdtik ilaglar ve radyokontrast madde kullanimi
riskli hastalarda ABH olasiigini artirmaktadir.

Bazi hastalik gruplari igin klinik verilere dayali risk belirleme
metotlari gelistiriimistir. Klinik uygulamalarimizda kreatinin
diizeyine dayali hasta izleminin, riskli hastalarda ABH
tamisinin konulmasinda ideal olmadigini bilmekteyiz. Son
yillarda tanimianan yeni biyobelirtecler, bazi durumlarda
ABH tanisinin daha erken konulmasini saglamaktadir.
NGAL (“neutrophil gelatinase-associated lipocalin”),
sistatin-C, KIM-1 (“kidney injury molecule-17), IL-18
bunlardan en dikkat c¢ekici olanlardir; ancak heniz
kliniklerde yaygin olarak kullaniimamaktadirlar.  Ote
yandan, farkli transkriptomik, proteomik ve metabolomik
teknolojileri yeni biyobelirteclerin tanimlanmasina olanak
sunmaktadiriar.

ABH tan kriterlerinin ve risk belirleme metotlarinin
uygulanmasi ile vyeni gelistiriimis ve geligtirimekte
olan biyobelirtecler, ABH tanisinin erken konulmasini
saglayarak, slrecin yénetilmesinde ¢ok énemli yararlar
sunmaktadirlar.
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AKUT BOBREK HASARINDA PROGNOZ VE TEDAVIDE YENILIKLER

Dog. Dr. Nurdan YILDIZ

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Gocuk Nefroloji, Istanbul

Akut bobrek hasarinin tedavisinde hedef hemodinamik
dengeyi saglamak, nefrotoksinleri uzaklastirmak ya da
notralize etmek, inflamasyonu azaltmak ve sekonder
renal hasardan korumaktir. Bununla birlikte, halen spesifik
tedavi ajanlarinin klinik yararina ait prospektif, randomize
cahismalardan elde edilmis yeterli kamit yoktur. ABH'nin
altinda birden fazla nedenin yatiyor olabilir. Ayrica klinik
tanida gecikme, ylksek riskli hastalarin tanimlanmasindaki
zorluklar tedaviyi zorlagtirmaktadir. Bu nedenle destek
tedavisi disinda renal hasarin tedavisi ile ilgili klinik
uygulamaya giren yeni bir gelisme yoktur.

Akut bdbrek hasari gelisen hastaya yaklagimda iyi bir
Oyka alinmasi, fizik muayene, laboratuvar sonuglarinin
degerlendiriimesi ve etiyolojinin belirlenmesi esasdir. Altta
yatan neden de tedavinin dizenlenmesinde 6nemlidir.
Hastalarin gogunda konservatif tedavi yeterlidir, az sayida
hasta diyaliz ihtiyaci duyar.

Akut bobrek hasarinin etiyolojisinin belirlenmesi

Hizli ilerleyen glomerdlonefritierde immunsupresif tedavi,
obstriiktif Uropatilerde obstritksiyonun ortadan kaldiriimasi
gibi dizeltilebilecek bir neden varsa belirlenmesi ve
nedene ydnelik tedavi 6nemlidir.

Voliim durumunun degerlendirilmesi ve sivi tedavisi

Akut bdbrek hasari gelisen hastalarda hemodinamik
dengeyi saglamak tedavide temeli olusturur. Hipovolemi
ya da hipervolemi varhgi belirlenmelidir. idrar cikisi ve
vital bulgular: degerlendirilir. Oliglrik ya da antirik hastaya
10-20 cc intravendz serum fizyolojik bir saat icinde
verilir ve arkasindan 1-2 mg/kg iv furosemide uygulanr.
Hastanin hidrasyonunun bozuk oldugu disindltyorsa
sivi yiklemesi bir kez daha tekrarlanir. Hidrasyonunun iyi
oldugu diglnilen, idrar ¢ikisi gerceklesmeyen ya da az
olan hastada sivi tedavisi idrar miktari ve insensibl sivi
kaybinin toplami olarak hesaplanmalidir. Sivi tedavisinde
kan basinci ve vicut agirhiginin izlenmesi 6nemlidir.

Agresif sivi tedavisi ABH'nin patogenezine gére morbidite ve
mortaliteyi arttirabilir. Vicut agirhigint % 10’undan fazla volim
yuklnln mortaliteyi olumsuz etkiledigi gosterilmigtir. Volim
ylki Golstein ve arkadaglarinin formillyle hesaplanabilir:

Volum yiki= [(Aldidr sivi(L)-Cikardidi sivi(L))/Hastaneye
yatis kilosu] x100
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Sivi tedavisi yeterli kardiak atim hacmini sagdlayacak,
renal iskemiyi dnleyecek ancak sivi ylklenmesine yol
acmayacak duzeyde olmalidir Bu dénglyl saglamak
her zaman mimkin olamamaktadir. Ozellikle sepsis
ve kapiller kagak olustugunda sivi dengesini saglamak
zordur. Sepsisli bir hastada baslangicta yogun sivi, kan
Urind ve inotropik destek tedavisi ABH gelisimini énemli
oranda azaltmaktadir.

Ditiretik kullanimi

ABH'da didretiklerin yarart tartismalhdir. Oligirik ABHnin
non oliglirik ABHna dénmesi klinik sonucu degistirmez.
Gocuklarda ditretik kullanimi ile ilgili prospektif calismalar
gok sinirlidir. Loop dilretikleri 6zellikle furosemid tercih
edilir. Furosemid aralikli olarak ya da strekli perflizyon
seklinde kullanihir. Son yillarda furosemidin 0.1-0.2 mg/
kg/saat hiziyla infuzyon seklinde kullanimi ézellikle yogun
bakimdaki hastalarda tercih edilmeye baglanmgtir.

Hiperpotasemi

Akut bobrek hasarinda hipopotasemi olmadigi slrece
yeterli idrar ¢ikisi sadlanana kadar parenteral siviya
potasyum eklenmemelidir. Hastalarda EKG c¢ekilerek
kardiyak etkilenme degerlendirilmelidir. Oral beslenen
hastalarda potasyumdan kisith beslenme saglanmalidir.
Bunun disinda K'u hicre icine sokan ya da kardiyak
stabilizasyonu saglayan i.v. % 10 Ca glukonat (0.5-1 ml/
kg/doz), i.v. sodium bikarbonat 1-3 meqg/kg, glukoz 0.5 g/
kg ve insulin (her 3 gr glukoz icin 1 Unite insulin i.v.), i.v.
ya da inhale salbutamol tedavisi sirayla uygulanir. Serum
potasyumunu uzaklastirict tedavi olarak K degistirici
regineler (Antipotasyum®, 1 gr/kg/doz) kullanilir. Medikal
tedaviye yanit vermeyen ciddi hiperpotasemilerde diyaliz
tedavisi distnulmelidir.

Sodyum

Akut  bobrek hasarinda hiponatremi  ¢ogunlukla
hipervolemi varliginda ya da oligirik/anarik hastaya
hipotonik sivilarin verilmesiyle ortaya ¢ikar. Serum sodyum
diizeyi >120 meqg/L ise sivi kisitlamas) ya da diyaliz ile
sivi uzaklagtinimasi ile dizelir. Sodyum <120 meq/L ise
konvlilsiyon riski artacagindan % 3 sodyum klorir ile
sodyumun 125 meg/L've ¢ikariimahdir. Verilecek sodyum
miktari agagidaki formdlle hesaplanir:
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Sodyum ihtiyact (meq)= (125-serum sodyumu(meg/L))
x0.6xvucut agirigi

Ancak bu tedavi ile volim ydkd, hipertansiyon ve konjestif
kalp yetersizligi geligebileced unutulmamalidir. Ayrica
serebral pontin myelinozis gelisebilecedinden serum
sodyumunun ginde 15meqg/L'den fazla yikseltimesinden
kacimimaldir.

Akut bdbrek hasarinda hipernatremi daha az goraldr.
Hipernatremi gelistiyse fazla sodyum veriimis ya da
hipernatremik dehidratasyon gelismis oldugu distndlmelidir.

Metabolik asidoz

Kan pH'sinin 7.30'un (zerinde tutulmas: hedeflenir.
Hastanin klinik durumuna goére oral ya da iv bikarbonat
tedavisi verilir:

Bikarbonat agigi= 0.3xvicut agirigixBaz agigr (meg/L)
Alkaloz gelisiminden kaginiimalidir.
Hipertansiyon

Hipertansiyon altta yatan hastahiga ya da hipervolemiye
bagll gelisir. Hafif hipertansiyon, su ve tuz kisitlanmasi,
furosemid ve antihipertansif ilaclarla kontrol altina
alinabilin.  Ciddi  hipertansiyonda acil hipertansiyon
tedavisinde kullanilan ilaclar ile tedavi ve hipervolemi
varliginda kan basinci kontrol altina alinamiyorsa diyaliz
tedavisi uygulanir.

Akut bébrek hasarinda vazoaktif ajanlar ve biylime
faktérleri

Dopamin, norepinefrin, atrial natriuretic factor, nitric
oksit, endotelin, teofilin, insulin benzeri blylime
fakiori-1, epidermal growth factor, hepatocyte growth
factor’ Un ABH tedavisindeki yeri tarismalidir. Dopamin
agonisti fenoldopamin cocuklarda yapilan galismalarda
anlamli  etkisi gossterilememistir.  Vazopresor tedavi
siklikla hiperdinamik septik sokta uygulanmaktadr.
Vazopresér ajanlarla gelisen vazokonstriksiyon iskemik
bobrege zarar verebilir. Ayrica kalb debisi disuk ise
hipotansiyonun tedavisi igin vazopresorler faydadan ¢ok
zarar getirebilecegi icin tek tedavi secenedi olmamahdir.

Akut bébrek hasarinda beslenme

Akut bobrek hasarinda beslenme destedi buyik énem
tagir. Hastalarda cogunlukia sivi kisitlamasi gerektiginden
bu durum beslenme destedini de kisitiamaktadir. Ancak
sivi  kisitlamasi  yapabilmek icin beslenme destedi
kisitlanmamalidir.  Yeterli beslenmeyi saglayabilmek
amaclyla sivi yiklenmesi s6z konusu olacaksa bu durum
yogun bakim (nitelerinde renal replasman tedavisi igin tek
bagina endikasyon olusturur.

Hastanin katabolik fazdan g¢ikisinda yeterli kalori alimi
onemlidir. GUnlik kalori ihtiyacinin %30 fazlasinin alimi
saglanmalidir. Diyette olmasi gereken ideal protein
miktar halen tartisiimaktadir. Akut bdbrek hasari gelisen
hastalarda katabolizma artmistir, ancak bu hastalarda
protein ahmin arttirarak katabolizmanin azaltilabilecegine
dair kanit yoktur. 0-2 yas arasi gocuklarda 2-3 g/kg/gin,
2-13 yaslarinda 1.5-2 g/kg/gin ve 13-18 yaslarinda 1.5
g/kg/glnprotein alimi Snerilir. Renal replasman tedavisi
alan gocuklarda protein ihtiyaci artabilir. Oral alimi yeterli
olmayan ya da enteral beslenemeyen agir hastalarda
parenteral beslenme disundllr.

Akut bébrek hasarinda renal replasman tedavisi

Sivi yiklenmesi olan hastalarda renal replasman tedavisi
(RRT) en iyi tedavi segenegi olabilir. Oligirik hastalarda
kan ve kan Urtnleri ile yogun destek tedavisi gereken
hastalarda ve beslenme destegi icin sivi verilmesi gereken
hastalarda sivi yliklenmesi gelismeden RRT baslanabilir.
Renal replasman tedavisi baglandiginda vicut agirhgimin
% 10-20'sinden fazla sivi yukl olan hastalarda mortalite
daha yUksektir. Yapilan calismalarda ABH gelisen agir
hastalarin % 29'unda izole volim yiki, % 13'linde
izole elektrolit bozuklukiarl ve % 46'sinda sivi yiki ile
birlikte elektrolit bozukluklarinin tedavisi amaciyla RRT
baglandigr goralmustir. Hipervolemi diginda medikal
tedavi ile dizeltilemeyen elektrolit bozukluklar, asidoz,
tremik ensefalopati, hiperlrisemi, hiperfosfatemi diger
diyaliz endikasyonu olusturan durumlardir.

Renal replasman tedavisinde periton diyalizi, aralikli
hemodiyaliz ya da strekli venévendz hemofiltrasyon/
hemodiyafiltrasyon  (CVVHF/CVVHDF)  uygulanabilir.
Erigkin hastalarda surekli vendvendz hemofiltrasyon/
hemodiyafiltrasyon &ncelikle tercih edilirken 6zellikle
kiiciik cocuk ve bebeklerde damar giris yolu problemleri ve
teknik zorluklar nedeniyle periton diyalizi dnemli bir tedavi
secenegidir. Son yillarda teknolojideki gelismelerle kiiglk
gocuklarda da CVVHF/CVVHDF uygulayan merkezlerin
sayist artmaktadir. Hemodinamik olarak stabil olmayan
hastalarda periton diyalizi ve CVVHF/CVVHDF tercih
edilmelidir. Kanama egilimi olan ya da agir trombositopenisi
olan hastalarda periton diyalizi tercih edilebilir.

Mezenkimal kék hiicre tedavisi

Destek tedavilerindeki gelismelere ragmen ABH'da
mortalite ve morbidite halen yiksektir. Bu nedenle yeni
tedavi seceneklerini kesfetmek Uzere ¢aligmalar devam
etmektedir. Mezenkimal kék hicre (MKH) tedavisi (mit
verici tedavi seceneklerinden biridir. Akut bdbrek hasar
olusturulmug hayvan deneylerinde MKH’in  bobrek
fonksiyoniarinda dlzelmeye yol actigr saptanmistir.
Mezenkimal kok hlcrelerin  doku rejenerasyonunu
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sajlamadaki temel mekanizmasi parakrin/endokrin
yolladir. Mezenkimal kék hiicreler inflizyon sonrasi hasarli
dokuya vyerlesir, ¢tziinebilir faktdrler ve mikrovezikiller
salgilayarak hicre yasami ve doku onanmini sadlarlar.
Konuyla ilgili ¢alismalar devam etmektedir

Akut Bébrek Hasarinda Prognoz

Akut bébrek hasarinin mortalitesi %15-75arasinda degisir.
Prognoz altta yatan nedene gore degisir. Uzun dénem
izlemde tubuler ve glomerular fonksiyon bozuklugu devam
edebilir ve KBH gelisebilir, bu nedenle hastalar yasam
boyu izlenmelidir. Prerenal ABH, akut tubuler nekroz, trik
asit nefropatisi ve akut interstisyel nefritde prognoz genel
olarak daha iyidir. Baslangigtaki bdbrek fonksiyonlari,
ABH'nin derecesi, yas, altta yatan hastaligin siddeti,
volUim yik{, coklu organ yetmezliginin olmasi prognozu
belirleyen baslica faktérierdir. Ozellikle voliim yiki olan
hastalarda RRT’nin erken baslanmasi mortaliteyi azaltir.

Erken tani ve tedavi blyuk onem tasir ve prognozda
onemlidir. Serum kreatinin degerleri ylkselmeden dnce
ABH'nin erken tanisini saglayacak belirtecler ile ilgili gok
sayida calisma vardir. Serum NGAL, LFABE KIM-1 erken
belirteclerin bazilandir. Bu belirteglerin birlikte kullaniminin
ABH'nin prognozu belirlemede ve tedaviye yanitin
izlenmesinde yararh olabilecegdi bildiriimistir. Prognozu
belirlemede erken belirtegler hendiz rutin klinik uygulamaya
girmemigtir ancak ¢aligmalar devam etmektedir.
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COCUKLUK CAGINDA NOTROPENIYE YAKLASIM

Prof. Dr. Omer DEVECIOGLU

[stanbul Tip Fakiiltesi
Cocuk Hematolojisi, Istanbul

Noétropeni, mutlak nétrofil sayisinin(MNS) 1500/mm3'in
altina dismesine denir. ik konjenital ndtropeni 1950
yihinda Isvecli Kostmann tarafindan tarif edilmistir(1).Bu
gun konjenital ndtropeniden sorumiu genler sdyledir: ELA
2, G-CSFR3,GFI 1, WAS, HAX 1,G6PC3 ve VPS45 (2,3,4).

Siniflama: Bu gun en cok kullanilan siniflamaya goére
nétropeniler primer ve sekonder olarak iki bluylk gruba
ayrilirlar(2,5,6):

Tablo I: Nétropeni Siniflamasi

Primer Noétropeniler
Granulositopoez bozukluklari

Siklik nétropeni

Agir konjenital nétropeni /Kostmann
Sendromik nétropeniler

Ribozomal disfonksiyon bozukluklar
Shwachman-Diamond sendromu
Diskeratozis konjenita

Metabolizma bozukluklari

Retikiler disgenezi

Barth sendromu
Glikojen depo hastalids tip 1b

G6PC3 mutasyonuna baglh AKN
Pearson sendromu

Vezikuler transport bozukluklan
Chediak —Higashi sendromu
Cohen sendromu

Griscelli tip 2 sendromu
Hermansky-Pudlak sendromu tip 2
P 14 eksikligi

immiin fonksiyon bozukluklar:
Kikirdak-Sag hipoplazisi

Hiper-lgM sendromu

Schimke’nin immn osseoz displazisi
Wiskott-Aldrich Sendromu
Miyelokateksis ve WHIM Sendromu

Sekonder Notropeniler

infeksiyonlara bagli

ilaca bagl nétropeni

Otoimmun ndtropeni

Evans Sendromu

Otoimmun lenfoproliferatif sendrom
Kronik benign notropeni

Neonatal otoimmin nétropeni
Neonatal alloimmun ndtropeni

immiin bozukluklarla birlikte nétropeni

Metabolik Hastaliklarla birlikte nétropeni
Nutrisyonel eksikliklerle birlikte notropeni

Retiklloendotelyal sekestrasyon
Kemik iligi infiltrasyonlari
Kronik idiopatik notropeni

* Istanbul Tip Fakiiltesi,Cocuk Hematoloji/Onkoloji B.Dall,
Ogretim Uyesi.
NOTROPENI YONETiMi

Notropenik hastalarda tetkiklere ge¢meden hastadan
iyi bir anamnez ahinmali, annenin ve tim ailenin benzer
hastaliklari sorgulanmali, gegirilmis herhangi bir enfeksiyon,
kullamlmis ilag isimleri ortaya c¢ikanimahdir. Bu arada
hastanin fenotipi incelenmeli, sendromik olup olmadigina
bakilmah, gerektiginde genetik konsuitasyonu istenmelidir.

Altta yatan hastaliklar acisindan,ozellikle ndtropeniye
diger sitopenilerin de eslik ettigi durumlarda ,kemik iligini
istila eden hastaliklar irdelenmeli,kemik iligi aspirasyonu
geciktirilmemelidir.Suratie  karar  verilmesi  gereken
durumlarin  basinda tabloya hemofagositik sendrom
bulgularinin  eslik ettigi durumlar  gelirHemofagositik
sendrom 6zellikle albinizm ile giden vezikller transport
bozukluklarindan,Chediak-Higashi sendromu,Griscelli tip
2 sendromu ve Hermansky-Pudlak tip 2 sendromunda
gorilirNétropeni  ile  gelen bir hastada yukaridaki
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degeriendirmeler yapildiktan sonra istenecek tetkikler ve

izlenecek algoritma agagida oldugu gibidir:

1.0ncelikle nétropenin ilk defa mi ortaya ciktigr ve ne
zamandan beri devam ettigi sorgulanir.

2.0ykiide bilinen hastalik varsa(malignite,kronik hastalik,
ilag kullanimi vs) ve nétropeni bunlarla agiklanabiliyorsa
sekonder nétropeni olarak tanimlanirMaligniteye bagh
notropeniler ayri olarak ele alininDigerleri sistemik
hastahiga bagl nétropeni ve ilaca bagl notropeni olarak
tammianir.

3.Fizik muayenede hastanin herhangi bir sendroma
benzeyip benzemedigine bakilir ve gerekirse genetik
konstltasyon istenir. Tanimlama yapilabilirse (Bknz.Tabio 1)
primer nétropeni kabul edilir.

4.Daha sonra sistemik bir hastaligi cagristiran bulgular
var mi diye bakilirOzellikle iizerinde durulmasi gereken
hasta gruplar malign hastaliklar ve bunlarin kemik iligi
tutulumu yapan thrleri olan |6semi,lenfoma,néroblastom
vs dikkatle aranmali ve uygun testlerle ekarte edilmelidir.
ikinci grup metabolik hastaliklardir.Hastalarda biylme
gelisme geriliginin varligi,hepatosplenomegali,néromotor
tutulum kardiak ve kas tutulumu dikkatle irdelenmeli
,gerektiginde tandem MS ve metobolizma konsultasyonu
istenmelidirBunlara ilaveten nltrisyon  durumu,olasi
element ve vitamin eksiklikleri arastirimalidir.Otoimmiin
nétropenilerin - sekonder formunun da kollajen doku
hastaliklarinin bir parcasi olabilecedi akilda tutularak
agagida adi gegen otoimmiin hastalik laboratuar testlerine
basvurulmahdir.

Daha sonra ilk etapta tam kan sayimi, sedimantasyon,
viral seroloji, antinétrofil antikorlar, direk Coombs testi
istenir.Bu testlere dayanilarak postinfeksiydz nétropeni ve
otoimmiin ndtropeni konur veya diglanir.Daha sonra altta
yatan herhangi bir hastaligi diglamak igin tandem MS, B1 2,
folat, Cu, Fe, TDBK, ferritin, KIA, ANA, C3, C4 ve anti-
DNA istenir.Buraya kadar tan konmamigsa olgularda sik
infeksiyon gecgirme olgusu sorgulanir.Sik infeksiyon gecirme
OykUsl varsa Ig'ler, lenfosit alt gruplari, KiA ve molekiler
analiz istenir.Molekiiler analiz sonucuna gore hasta primer
veya konjenital notropeni kabul edilir. Kemik iliginde
promiyelosit/miyelosit diizeyindeki matlirasyon arresti
konjenital nétropeni tamimi icin 6nemlidir AIEOP noétropeni
komitesi bu bulguya énem vermekte bunun varhginin veya
yoklugunun konjenital ve kronik idiopatik ndtropeni ayiric
tanisinda kullanilabilecegini kabul etmektedir. Bu komitenin
goruglne gore tlim tetkikler negatif,sik infeksiyon Gykiisii
var, notropeni devam ediyor ve kemik iliginde matirasyon
arresti varsa konjenital nétropeni, kemik iliginde notrofil
diizeyinde matlirasyon varsa(az veya normal sayida
olabilir) hasta kronik idiopatik notropeni kabul edilir. (7,8)
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TEDAVI

Febril nétropeni daha ¢ok malign hastaliklar esnasinda
ve miyelosupresif tedavi alanlarda gérillir. Burada ciddi
sepsis riski gok fazladir ve gerekli kiltirler alindiktan
sonra derhal uygun antibiyotikler baglanir. Konjenital
nétropenilerde ise durum biraz daha farklidir. Benign olan
ve tekrarlayici olmayan  durumlar izlenebilir. Yiizeyel ve
hafif infeksiyonlar oral antibiyotikle tedavi edilebilirler.
invazif ve hayati tehdit eden infeksiyonlarda ise intravensz
ampirik antibiyotik kombinasyonlarina stiratle baglanmali
ve G-CSF gibi ndtrofil sayisini yikselten ilaglar verilmelidir.
Siklik ve agir konjenital ndtropenide daha éncede sdylendigi
gibi profilaksi amacl olarakta G-CSF verilebilir. Ancak
MDS/16semi riski iyi izlenmelidirBu durumlarda ,direncli
olgularda ve yilksek doz G-CSF gereksinimi olanlarda
kemik iligi nakli geciktiriimemelidirBazi aragtiricilar daha
radikal bir sekilde tim AKN olgularina kemik iligi nakli
Gnermektedir. Konjenital ve sendromik formlar icin tedavi
secenekleri  metin igcinde daha énce detayli bir sekilde
verilmistir(3,9,10,11).
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CURRENT APPROACHES TO PRIMARY IMMUNE DEFICIENCIES

Nima REZAEI, MD, PhD

Research Center for Immunodeficiencies, Children’s Medical Center; and Department of Immunology,
School of Medicine, Tehran University of Medical Sciences, Tehran, Iran

Primary immune deficiencies (PIDs) are heterogeneous
group of congenital disorders, characterized by different
defects in the immune system which lead to increased
susceptibility to recurrent infections, autoimmunity,
and malignancies. Considering recent advances in
identification of novel PIDs, the number of defined PIDs
has been increased. While more than 220 different
types of PIDs have been reported so far, their number
is still rapidly growing. The Expert Committee of the
International Union of Immunological Societies (IUIS)
classified PIDs into eight categories:

1) Combined immune deficiencies,

2) Combined immune deficiencies with associated or
syndromic features,

3) Predominantly antibody deficiencies,
4) Diseases of immune dysregulation,

5) Congenital defects of phagocyte number, function,
or both,

o

Defects in innate immunity,

L2 ¥ 2

Auto-inflammatory disorders,

Complement deficiencies, and

©

Phenocopies of PID. Although there is an effort to
re-shape the current classification to more a practical
form, all novel PIDs have already go to one of these
categories.

Keywords: Primary immune deficiencies, Classification
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SUBKLINIK HIPOTIROIDIYE YAKLASIM

Prof. Dr. Olcay EVLIYAOGLU

[stanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,
Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dali, [stanbul

Dolasimdaki tiroid hormon (T3,T4) dizeyleri normal
iken TSH'nin ylkselmesi subklinik hipotiroidi olarak
tanimlanir. Serum TSH duzeyleri o yas normalleri ile
degerlendiriimelidir. Erigkin TSH referans verilerine gore
TSH' nin yorumlanmasi g¢ocuklarda yanlhis olarak bu
taninin konmasina neden olabilir.

Hipo veya hipertiroidi klinik bulguiarindan tiroid hormonlari
sorumludur.  Hipofizden TSH salinimi, tiroid hormon
dlzeyine gore pozitif ve negatif geri beslemeler yolu ile
gerceklesir. Budurumda tiroid hormon diizeyleri azalmadan
sadece TSH ylkselmesinin kiinigi ne kadar etkileyecegi
ve bir midahale gerekligi tartismalidir.  Eriskinlerde
TSH dizeyi >10mU/L olanlarda tedavi verilebilecegi
seklinde bir uzlasi yayinlanmis olsa da , bu degeri kabul
etmeyen yazarlar da bulunmaktadir. Cocuklardaki durum
daha da belirsizdir ve bu konuda herhangi bir uzlas
bulunmamaktadir. Elimizdeki veriler degerlendirildiginde;
calismalarin bir gogunda subklinik hipotiroidili olgularin
nadiren asikar hipotiroidiye girdigi gériimekle birlikte bu
calismalardan net bir sonug ¢tkarmak guctir ¢linkd olgu
sayllar yetersiz ve ¢alisma gruplar ¢ok heterojendir.

Subklinik hipotiroidi bir bulgudur, herhangi bir bozuklugu

bulunmayan kisilerde saptanabilecedi gibi bircok farkli
bozukiuk nedeni ile de ortaya gikabilir Sadece tiroid
hastaliklarinda degil obezite ve gesitli sistemik hastaliklara
da subklinik hipotiroidi eslik edebili. Bu gibi durumlarda
subklinik hipotiroidi farkli mekanizmalar ile gelismektedir.
Yapllan c¢alismalar farkl sistemik hastaliklar ve
obezitede gorllen subklinik hipotiroidinin  altta yatan
bozukiugun giderilmesi sonucunda geriledigini ve LT4
ile tedavi endikasyonunun olmadidini gostermektedir.
Subklinik hipotiroidiye neden olabilecek tiroid hastaliklari
da gesitlilik gostermektedir. Otoimmin tiroiditlerde
subklinik hipotiroidinin tedavisi konusunda aksi gorigler
bulunmakla beraber LT4 tedavisini 6nerenler vardir.
Konjenital hipotiroidilerde ise durum farkhdir. Konjenital
hipotiroidilerde TSH'nin normallesmesi hayatin 2 .dekatina
kadar uzayabilir. Bu nedenle bu gibi durumlarda subklinik
hipotiroidiyi tedavi etmeye calismak olgular! hipertiroidiye
kaydirabilmektedir.

Sonug olarak subklinik hipotiroidinin  kesin bir tedavi
yaklasimi yoktur. Olgular etiyolojileri  ve klinik bulgular
ile tek tek de@erlendirilmeli ve tedavi karari olgu 8zelinde
verilmelidir.
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BIFOSFONAT TEDAVISi: PEDIATRIK KULLANIM ALANLARI

Dog. Dr. Zeynep ATAY

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dali, [stanbul

Bifosfonatlar ~ erigkin  hastalarda  uzun  yillardir
postmenapozal ve glukokortikoid iliskili osteoporoz,
malinite iligkili hiperkalsemi ve Paget hastahdi gibi kemik
problemierinin tedavisinde kullaniimaktadir. Cocuklarda
da son dénemlerde kullamimi giderek yayginlasmaktadir.

Bifosfonatlar pirofosfat analoglandir. Pirofosfattaki P-O-P
motifindeki oksijen atomunun yerine karbon atomunun
gelmesi ile kemik dokusuna olan afinite kuvvetlenir. Kemik
dokusuna baglanan bifosfonat molekiili osteoklastiar
tarafindan alinir Bu hiicrelerde mevalonat yolagindaki
ana enzim plan farnesyl pyrophosphate synthase(FPPS)
enzimini  bloke ederek, osteoklast fonksiyonunda
onemli roll olan kuglik GTP- baglayici proteinierin
postranslasyonel modifikasyonunu engeller. Boylelikle
osteoklast aktivitesi azalirken osteokiast apoptozu
gergeklesir ve kemik dongiisu duser. Son yillarda yapilan
galigmalarda connexin 43 (izerinden bifosfonatlari
osteoblast ve osteosit apoptozunu engelledigini de
gostermistir.

Bifosfonatlar nitrojen igermeyen: Etidronate, Clodronate,
Tiludronate ve nitrojen iceren: Pamidronate, Neridronate,
Olpadronate, Alendronate, Ibandronate, Risedronate,
Zoledronate olmak Gzere iki gruba aynlir. Emilim tim
gastrointestinal yoldan paraseliler transport ile gerceklesir.
Nitrojen iceren bifosfonatlar %0.7 emilirken, icermeyenier
%2-2.5 oraninda emilirler. Primer olarak kemikte dagihm
olsa da tum viicuda &zellikle karaciger, bébrek ve dalak
gibi organlara da dagilim gerceklesir.

Intravendz uygulamadan sonra hizlica kemige ulasir ve
hidroksi apetit kristallerine baglanirlar. Kemik resorpsiyonu
sirasinda osteoklastlarin icine girerler. Viicuttan atilimlari
degisiklie ugramadan biiyiik orania bébrekler yolu ile gok
az miktarda da safra ile olur. Viicutta 8-10 yil kadar uzun
stre kaldikian gésterilmistir ki bu pediatrik kullanimda
blyik 6nem tagimaktadir,

Cocuklarda primer veya sekonder osteoporozda kemik
Kitlesinin geri kazanimi ve kirik sikhiginin azaltiimasi; asir
kemik resorpsiyonuna veya intestinal kalsiyum emilimine
bagli hiperkalseminin tedavisi; heterotopik kalsifikasyonla
giden bazi bozukluklarda varolan kalsifikasyonlarin
azaltiimasi ve yeni ektopik osifikasyonlarin engellenmesi;
kemigin fibréz displazisinde, kronik multifokal osteomiyelitte,

ve kemoterapi iligkili osteonekrozda osteolitik lezyonlarin
ve kemik agrisinin azaltilmasi bifosfonatlarin ana kullanim
alanlaridir.

Bifosfonatlarin pediatrik kullanim alanlari sunlardir:
1. Osteoporoz
Primer
Osteogenezis imperfekta
Diger genetik hastaliklar
Osteogenezis psddoglioma sendromu
Nérofibromatosis
Gaucher hastaligi
Hadju-Cheney sendromu
Familyel idiopatik hiperfosfatazi
Sekonder

Glukokortikoid iligkili osteoporoz (yaygin bag dokusu
hastaliklari, kronik bébrek hastali§i, inflamatuar barsak
hastaliklari, posttransplantasyon)

Disuse osteoporoz ( serebral palsi, muskiiler distrofiler)
2. Hiperkalsemik bozukluklar
Vitamin D entoksikasyonu
Malinite iligkili hiperkalsemi
Subkuten yag dokusu nekrozu
idiopatik infantil hiperkalsemi
Neonatal agir hiperparatiroidi
immobilizasyon iliskili hiperkalsemi
3. Heterotopik kalsifikasyon
Fibrodysplasia ossificans progressiva
Generalize arteryal kalsifikasyon
Juvenil dermatomiyozit
4. Diger
Fibréz displazi/McCune-Albright Sendromu
Kronik rekurren multifokal osteomyelit

Kemoterapi iligkili osteonekroz

53




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi

Marmara

oPediatri Kongresi

- Gocuk Saghi ve Hastaliklari AD.

Bifosfonatlar genellikle iyi tolere edilen, hem oral hem
de 1V kullanimi giivenilir ilaglardir. Epifiz blytme plag
kapanmadan dnce uygulanan siklik bifosfonat tedavisi,
uzun kemiklerin metafizlerinde oldukga tipik sklerotik
cizgilenmelere neden olur (zebra gizgileri). IV bifosfonatlar,
ilk veya ikinci uygulamadan sonra 1-2 giin iginde stklikla
grip benzeri tabloya yol agabilirler. Bu semptomlar kisa
siirelidir ve parasetamol veya diger antipiretiklere iyi yanit
verirler. Yine ozellikle IV, bazan de oral uygulamadan
sonra hipokalsemi olabili. Buna bagll olarak uzamis
QT gorilebilir. Son metaanalizlerde erigkin hastalarda
atrial fibritasyon riskinde bir artis tespit edilmekle
birlikte cocuklarda bu yan etki henlz dogrulanmamistir.
Vitamin D eksikligi, ileri diizey renal hastaliklar, subklinik
hipoparatiroidizm bifosfonat iligkili hipokalsemi  riskini
arttiran  faktorlerdir.  Kemik iyilesmesinde  gecikme,
osteopetrozis ve dzellikle oral kullanimdan sonra goriien
gastrointestinal reflii uzun dénem yan etkiler olarak
sayilabilir. Orbital inflamasyon (uveit, sklerit), atipik femur
kiriklarl ve cenede osteonekroz erigkinlerde bildirilen yan

12 - 14 Subat 2015 / Hilton istanbut Kozyatagi

etkiler arasindadir. Bifosfonat tedavisinin gocuklarda lineer
biyume (zerine olumsuz ekileri olmadig: galigmalarda
gbsterilmistir. Potansiyel teratojenik etki tizerindeki bilgiler
yetersiz olmakla birlikte; premature dogum, distk dogum
agrlig, yenidoganda gegici hipokalsemi bifosfonat tedavisi
ileiliskilendiriimistir. Bildirilen spontan abortus ve kongenital
anomali vakalarinin ise altta yatan maternal hastalik veya
es zamanl kullanilan diger ilaglara bagh oldugu gorusi
hakimdir. Yine de bifosfonat tedavisi altindaki adolesan
kizlarda gebelik acisindan dikkatli olunmali, her tedavi
dncesi gebelik testi uygulanmalidir.

Bifosfonat tedavisi sirasinda serum vitamin D dizeyinin
normal sinirlarda ve kalsiyum aliminin yeterli dizeyde
olmasina 6zen gosterimelidin. Pediatrik hastalarda
kullanimi icin kemik sagligi Uzerine muhtemel olumiu ve
olumsuz etkiler ayrintili olarak degerlendirilmeli; hastalar
belirli aralikiarla kiinik, biyokimyasal ve gdrintileme
yséntemleri ile degerlendirilmelidir.
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GOCUKLARDA OBEZITE VE KARACIGER

Dog. Dr. Engin TUTAR

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Cocuk Gastroenteroloji, Istanbul

Diinya genelinde prevalansi slirekli artmakta olan obezite,
cocuklarda da epidemik bir sorun haline gelmistir. Bu
durumun en temel nedeni yanlis beslenme aliskanhgi ve
egzersizden giderek uzaklasan yasam tarzidir. Amerika
Birlegik Devletleri 2010 yii verilerine gore, cocuk ve
adolesanlarin %17’si obez olup siklid: 1980 yili sonrasinda
3 kat artig gostermistir. Ulkemizde “Turkiye Beslenme
ve Saglk Arastirmasi-2010 6n calisma raporu’na goére,
gocuklarda fazla tartih olma ve obezite sikligr asagidaki
gibidir:

* 0-5 yas: fazla kilolu %17.9, obez %8.5 (erkek %10.1, kiz
%6.8), fazla kilolu ve sisman %26.4

* 8-18 yas: fazla kilolu %14.3, obez %8.2 (erkek %9.1, kiz
%7.3), fazla kilolu ve sisman %22.5

Toplumda sikligr giderek artan obezitenin énemi, 6zellikle
insllin  direnci  (prediyabet), tp 2 diyabet, arteriyal
hipertansiyon, dislipidemi/hipertrigliseridemi, yagl karaciger
hastaligi/non-alkolik steatohepatitis (NASH), kardiyovaskiiler
hastaliklar, polikistik over sendromu (PCOS) ve kanser gibi
birgok nemli hastaliga kaynaklik etmesinden dolayidir.

Obezite ve Kronik inflamasyon

Son yillarda, obezitenin yadli (adipéz) dokuda dusiik
dereceli kronik sistemik inflamasyonia iligkili oldugu
bulunmustur. Yag dokusunda dogal immin sistem
aktivasyonu ile proinflamatuvar ve oksidatif stres
(0S) yaniti gelismekte ve sistemik akut faz yanit
tetiklenmektedir. Obeziteyle iligkili komplikasyonlarin
patogenezinde yagd dokusundaki inflamasyonun kritik bir
rol oynadigt iteri siriilmektedir.

Yag dokusu esas olarak hormon ve sitokin (adipokinler
veya adipositokinler) sekrete eden adipositlerden
olugmustur. Fizyolojik ve daha gok da patolojik durumlarda
adipokinler reaktif oksijen turleri (ROS) Gretimini uyararak
oksidatif stres (OS)'e yol agarlar. Yag dokusu, timor
nekrozis faktor-alfa (TNF-c), interlékin (IL)-1p ve IL-6 gibi
proinlamatuvar sitokinlerin kaynag! durumundadir. Asiri
artmis yag dokusunda, proinflamatuvar sitokinlerin sentezi
artmakta, adiponektin gibi sistemik anti-inflamatuvar
sitokinler ise baskilanarak bir sistemik akut faz yaniti

olusmaktadir. Visseral yag dokusu, ciltalti yag dokusuna
gbre 2-3 kat fazla IL-6 salgilamaktadir. Proinflamatuvar
sitokinler ROS olusumunu artirarak OS'’e, OS de daha fazla
proinflamatuvar sitokin (retimine, adezyon molekiilleri,
buylme fakttrleri (kollajen doku blyume fakiéri, IGF-1,
PDGFE VCAM-1), NF-kB ve NADPH oksidaz yolagi (NOX)
aktivasyonuna neden olurlar. Obez kisilerde oksidatif
hasara duyarliigin bir nedeni de SOD, GPx, katalaz,
vitamin A, E, C ve 3-karoten gibi antioksiadanlarin azalmisg
olmasidir.

Yag dokusu ayrica leptin, adiponektin, visfatin, rezistin,
apelin ve plazminojen aktivatér inhibitér tip 1 (PAI-1)
gibi, OS'i de kapsayan fizyolojik ve patolojik silreclerin
homeostazisinde yer alan biyoaktif adipokinlerin
kaynaQidir. Yad dokusundan salinan leptin, visfatin,
rezistin dlzeyi obezlerde artmakta, proinflamatuvar
sitokin ve OS artisina neden olmaktadir. Yag dokusundan
salgilanan diger hormonlar olan adiponektin ve apelin ise
O8S'j azaltici yonde etki gostermektedirler.

Non-alkolik Yagli Karaciger Hastahg (NAFLD)

Yag karacierde trigliserit (TG) olarak depolanmaktadir.
Karaciger yaglanmasi (hepatosteatozis) bircok farkli
hastalikta gelismektedir. Non-alkolik yaglh karaciger
hastaligi (non-alcoholic fatty liver disease-NAFLD) ise
astr alkol tiiketimi, altta yatan bagka bir karaciger hastalig
veya dogustan metabolik bir hastaligin olmadig karaciger
yaglanmasina isaret etmektedir. NAFLD cogunlukla obez
ve/veya insdlin direnci olan bireylerde gelismekte ve
NAFLD terimi basit karaciger yaglanmasindan non-alkolik
steatohepatitis (NASH), siroz ve karaciger kanserine kadar
ilerleyen bir hastalik spektrumunu ifade etmektedir. NASH:
hepatosit dejenerasyonu (balonlagma), inflamasyon ve
kollajen birikimi (fibrozis) ile basit steatozdan ayrismaktadir.

NAFLD Epidemiyolojisi

Geligsmis Ulkelerde hepatosteatoz sikligr %20-30, NASH
sikhgr ise %2-3 olarak bildirilmektedir. NASH olgularinin
%20-29'unda 10 yil iginde siroz gelistigi, sirozlu oiguiarin
da %4-27'sinde NASH iligkili hepatoseliller karsinoma
donustugu ifade edilmektedir.
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Cocuklarda gercek NAFLD prevalansi bilinmemektedir.
Epidemiyolojik calismalarda pediatrik NAFLD sikhgi %3-
10 oraninda, erkek kiz orani da 2:1 olarak verilmektedir.
Toplum bazl yapilmis olan bir otopsi ¢alismasinda, ¢ocuk
ve addlesaniarin %13’lnde NAFLD saptanmig, NAFLD'li
olgularin %23'inde NASH, NASH'li olgularin %9’unda
ise koprilesme nekrozu veya siroz gézlenmistir. TUm
NAFLD'li olgularin %81’inin fazla kilolu veya obez oldugu
dikkati cekmistir.

Obezite ve insllin direnci NAFLD igin en dnemii risk
faktorleridir.  Obez cocuklarda NAFLD prevalansi
%70-80 gibi ylksek orandadir. Ancak ayni miktar yag
dokusuna sahip kisilerde farkli derecelerde hepatosteatoz
olmasi, sorumlu olan bagka etmenlerin de oldugunu
distndirmektedir. Yas, etnisite, genetik egilim de NAFLD
gelisiminde sorumlu faktdrlerdir. Artan vyasla birlikte
NAFLD prevalansi artmaktadir, ortalama tant yasgt 11-13
yildir. Ad6lesanlardaki hormonal degisimlere ikincil olarak
serum insilin dizeyleri artmakta ve karacigerde yag
birikmektedir. Ayni obezite oranlarina sahip olmalarina
kargin hispanik cocuklarda NAFLD sikhdr %36, Afrika
kékenli Amerikalilarda ise %14 olarak saptanmistir. Bu
fark genetik kaynakl olabilece@i gibi egzersiz ve diyet
aliskanliklan ile de ilgili olabilir. PNPLA3, apolipoprotein
C3 (APOC3), iL-6, TNF-a, Kruppel-like factor 6 (KLF-6)
genlerindeki mutasyonlarin hepatosteatoz ve NASH ile
ilgili olduklar bildiriimistir.

NAFLD Patogenezi

Hepatositlerin %5'inden fazlasinda yag damlaciklarinin
gérilmesi steatoz olarak nitelendirilin. Karacigerde TG
depolanmasinin saglikl kisiye gore 95. persentilden fazla
olmasi veya gram karaciger dokusunda 55 mg'dan fazia
olmasi olarak da tanimlanabilir.

Yilksek konsantrasyondaki serum doymus serbest
yag asitleri, hepatotoksik etkileri nedeniyle steatozis
patogenezinde onemlidir. Bu serbest yag asitlerinin
TG'lere esterifikasyonu, bir detoksifikasyon iglemidir.
Hepatosteatozda, TG depolanmasiyla uzaklagtinimasi
arasindaki denge bozulmustur. Insiilin karacigerde gliikoz
{retimini baskilarken yagd asidi Uretimini uyarmakiadir.
Karacigerde insilin direnci gelistiginde, insilinin glikoz
Gretimini baskilayici etkisi azalmakia iken yag sentezini
uyaricl etkisi korunmaktadir. Tedavi ile insulin duzeyi
azaldiginda, karacigerdeki yaglanma da azalmaktadir.
Ek olarak, yiksek insiilin dizeyleri serbest yad asidi
oksidasyonunu nleyerek hepatotoksik etki gdstermektedir.

Obezitede yag dokusu arthiinda, adipbéz dokuda apoptozis
aktive olur. Adiposit 8limindeki artts daha fazla makrofaj
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gbcline neden olur. Adipdz hicrelerin apoptozisini bloke
eden yaklagimlarin, NAFLD de dahil oimak lUzere obezite
ile ilgili komplikasyonlar dizelttigi distndimektedir.

NAFLD patogenezinin ¢ok nedenli (multifaktériyel) oldugu
dustintlmekte ve patogenetik model olarak ginimuizde
“multiple-hit” hipotezi kabul edilmektedir. NAFLD; genetik
yatkinlik, epigenetik mekanizma, sedanter bir yagsam ve
hiperkalorik diyet gibi faktorlerle tetiklenen, karacigerde
yagd birikimi ve insllin direnci ile karakterize bir durumdur.
Karacigerde TG birikimi; karacigere fazla miktarda serbest
yag asidi sunumu, artmig lipogenezis ve hepatositlerdeki
bozulmus yag asidi metabolizmasi sonucunda ortaya
cikmaktadir. Karacigerde yag birikimi insilin direncini
daha da artirmaktadir. Serbest yagd asidi birikimi ve insalin
direnci oksidatif stres, inflamatuvar sitokin, stellate hicre
aktivasyonuna ve mitokondriyal hasara yol agarak nekroz
ve fibroza dogru ilerlemektedir. Badirsak mikrobiyata
degisikligi ve artmis bagirsak gegirgenlidi, yagl karacigerin
bagirsak kokenli bakteriyel trinlerle (lipopolisakkarit gibi)
temasini artirmaktadir. Bu bakteriyel Grinler dogal immin
reseptorleri  (Toll-like reseptorler) uyararak Kkaraciger
inflamasyonu ve fibrogenezisini uyarmaktadirlar. Hepatik
progenitér hiicre aktivasyonu da fibrozis ve NASH geligimi
ile koreledir. Adiponektin, leptin, rezistin ve TNF-a da
steatozisin NASH'a evrilmesinde etkilidir. Leptin stellate
hicreleri aktive edip apoptozisini baskiiayabilir. Ozellikle
visseral kompartman olmak Gzere yag dokusu artigl, insilin
duyarlilastirict ve antiinflamatuvar sitokinlerin saliniminda
azalma ve proinflamatuvar sitokinlerin Uretiminde artis
ile birliktedir. NAFLD: yag dokusu, karaciger, bagirsak ve
pankreas olmak Uzere birgok organin etkilegimi sonucunda
gelismektedir.

NAFLD Klinik Bulgular

NAFLD/NASH olan ¢ogu pediatrik hastada klinik olarak
nonspesifik semptomlar vardir. Hastalann bir kisminda
yorgunluk, halsizlik, miphem karin agrisi (olgularin %42-
59'unda) yakinmalari gozlenir. Karin agnsi ozellikie sag
st kadrandadir. Akantozis nigrikans hiperinstlineminin bir
Klinik gostergesidir ve biyopsi tanil NAFLD’li cocuklarin
yaklasik yarisinda gézlenir. Yine olgularin yartya yakininda
hepatomegali saptanabilir.

NAFLD Laboratuvar Bulgular

NAFLD tan! ve takibinde serum ALT aktivitesi yaygin
olarak kullanilan, ucuz bir testtir. Ancak NAFLD ve NASH
varhginda ALT degerleri normal olabildigi icin, testin
duyarhlig disiktir. NAFLD histolojik bulgularmin varh@r
veya derecesi ile ALT ylksekliginin uyumiu olmadig! genis
kabul gdrmektedir. ALT diizeyi normal veya hafif ylksek
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olan bazi NAFDL'Ii gocuklarin karaciger pbiyopsisinde ileri
derecede fibrozis olabilmektedir. NAFLD’de, ALT degerleri
AST degerlerinden daha yiksek olmak Uzere serum
aminotransferaz degerleri orta derecede artmisti. AST'de
artis AST/ALT oraninin tersine dénmesi, ylksek AST/
platelet orani veya serum GGT artigi kot prognoza ve ileri
fibrozis gelisimine isaret eder. Serum bilirlibin degerier
normal olup kolestazin pbiyokimyasal bulgulari yoktur.

NAFLD, metabolik sendromun hepatik bulgusu olarak
kabul edilebilir. instilin direncine bagli olarak gelisen
hiperinstlineminin tespiti, NAFLD igin duyarl ancak 6zgl
olmayan bir géstergedir. Yine oral gliikoz tolerans testi
anormalligi, NAFLD varligina isaret edebilir. Metabolik
sendromun bulgularindan olan hipertrigliseridemi  ve
hiperlriseminin de NAFLD'li obez gocuklarda biyokimyasal
gdstergeler olarak kullanilabilecegi bildirilmistir. NAFLDi
olgutarin 1/3 kadarinda, ANA ve ASMA gibi organ spesifik
olmayan otoantikoriar pozitif saptanabilir.

NAFLD Ayirici Tanisi

NAFLD: demografik, antropometrik, klinik ve laboratuvar
bulgularinin  dikkatli sekilde yorumlanmasini gerektiren
bir dislanma tanisidir. Fazla tartili veya obezlerde anormall
serum transaminazlarinin varhdi, NAFLD/NASH agisindan
tanisal degildir. Ozellikle gdlyak hepatiti, Wilson hastaligi ve
otoimmun hepatit gibi tedavi edilebilir karaciger hastaliklan
olmak zere kronik karaciger hastaliklart, hepatit B ve C
enfeksiyonu, a-1 antitripsin  eksikligi, kas hastaliklart,
inflamatuvar bagirsak hastaliklari, dogumsal metabolizma
hastaliklari, lizomal depo hastaliklar, kromozom
anomalileri ile giden hastalikiar ve ilag hepatotoksisitesi
ayiricl tanida g6z sninde bulundurulimal ve diglanmalidir.

NAFLD Tanisli

NAFLD daha gok 10 yas Usti ve fazla tari/obez
gocuklarda gorilmektedir. Bugin i¢in karaciger biyopsisi
altin standarttir, NASH ve basit steatozisi ayirabilecek,
karaciger hasarni ve varsa fibrozisin  derecesini
saptayabilecek, ayirici taniya giren diger hastaliklar
dislayabilecek tek yontemdir.

Goriintileme Teknikleri

Karaciger ultrasonografisi ucuz ve yaygin kullaniiabilmesi
nedeniyle en sik kullaniian tanisal gorintileme teknigidir.
Ultrasonografik steatoz skoru ile karaciger biyopsisi
histolojik steatoz giddeti arasinda glclt bir uyum s0z
konusudur. Ancak karaciger yaglanma derecesi %30°un
altinda oldugunda veya hasta ileri derecede obez ise,
ultrasonografinin tarsal duyarhhgi azalmaktadir. Ayrica
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ultrasonografi ile steatohepatit veya fibrozis aynmi
mumkiin degildir. Genel olarak ultrasonografinin duyarhhg
%64-94, 0zgulligl ise %84-100 olarak bildiriimektedir.
Bilgisayarli tomografi ultrasonografiye goére daha duyarh
olmakla birlikte, radyasyon maruziyeti nedeniyle, obez
cocuklarda  yagl karaciger hastaligi taramasinda
kullanilmamaktadir. Manyetik rezonans gbriintileme ve
manyetik rezonans spektroskopinin, karaciger yag icerigini
saptamada tanisal kesinligi ylksektir, ancak pahall olmalan
ve kiglk cocuklarda anestezi gerekliligi kullanimiarni
sinirlamaktadir. Fibroscan tekniginde, transient elastografi
ile fibrozis degerlendiriimektedir. Karaciger histolojisindeki
fibrozis bulgular ile uyumludur. Fibroscan ile fibrozis varligl
ve yoklugu aynlabilmekte ancak fibrozisin derecesini
saglikli olarak belirlemek miimkiin olamamaktadir.

Karaciger Biyopsisi-Histoloji

NAFDL'li gocuklar, erigkinierle ayni morfolojik lezyoniara
sahiptir: makrovezikiiler yag birikimine bagii hepatosellier
degisiklik, inflamasyon ve fibrozis. Fakat erigkinler ve
gocuklarda lezyonlarin dagilimi farklidir ve gocuklarda
bolonlasma dejenerasyonu bulunmaz.

Pediatrik steatohepatit icin iki  farkl histolojik  tip
tanimlanmistir. Tip 1; periveler zon (zon 3)'da baglayan
steatozis, balonlagma ve perisinizoidal fibrozis ile
karakterize olup eriskin patern ile aynidir. Tip 2; periportal
steatoz, portal inflamasyon ve balonlagmanin olmadig
portal fibrozis ile karakterizedir ve cocuklara 6zgldur.
Ancak artik bu siniflama kullaniimamaktadir, ¢tnkd
NAFLD'li gocuklarin %50'sinden fazlasinda, her iki tipin de
kombinasyonu clan overlap patern oldugu tespit edilmistir.

Karaciger inflamasyonu Serum Belirtecleri

Dustk serum adiponektin ve retinol-bagdlayici protein 4 ile
artmis serum leptin ve TNF-o. diizeylerinin, biyopsi tanili
NAFLD/NASH ile uyumlu oldugu bildirimistir. Cocuklarda
yapiimig yeni bir calismada da, serum endotcksin ve
plazminojen  aklivator inhibitdr-1  diizeylerinin  NASH'I
gbstermede givenilir gostergeler oldugu bulunmustur.
Yine bir akut faz reaktan! olan yuksek-sensitiviteli C-reaktif
protein (CRP)'in erigkin NASH olgularinda, fibrozis giddeti
agisindan lyi bir gosterge oldugu ileri strdlmisgtar.

Hepatik lipid peroksidasyon, 8-hidroksi-2-deoksiguanozin
gibi oksidatif stres Grdnleri NAFLD hastalarinda artmigtir.
Bir hepatosit apoptozis gostergesi olan sitokeratin 18
(CK18) artiginin, NASH'in basit steatozdan ayriminda
biyopsi bulgular ile uyumlu oldugu belirtilmigtir.
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Hepatik Fibrozis Belirtecleri

NAFLD'li gocuk sayisinin giderek artmasl, erken yadageg
donemde karacider sirozu ve kanseri prevalansinin artisini
da beraberinde getirecektir Bu nedenle de karacigerin
histopatolojik analizi yerine gegebilecek ya da onunla
birlikte kullanilabilecek invazif olmayan tanisal tetkikler
aranmakta ve gelistirilmektedir.

En iyi valide edilmis olan fibrozis belirteci FibroTest
(total biliribin, alfa-2 makroglobulin, apolipoprotein A1,
haptoglobuiin testlerini icerir)'tir. Diger bir panel olan FIB4
indeksi (yas, AST ve ALT dizeyleri, trombosit say1sl) de
erigkinlerde valide edilmis bir testtir. Yas, bel gevresi ve
TG verileri (izerine kuruly olan pediatrik NAFLD fibrozis
indeksinin fibrozisi gésterdigi kabul ediimekle beraber
halen tam valide edilememistir. Hiyaluronik asit, tip 3
kollajen amino-terminal propeptidi ve metalioproteinaz
dokuinhibitérii parametrelerinden olugan Avrupa Karaciger
Fibrozis (ELF) panelinin ¢ocuk ve erigkinlerdeki karaciger
fibrozisini  géstermede, biyopsi ile kiyaslandiginda
ylksek duyarlilik ve ozguliige sahip oldugu bildirilmistir.
Gocuklarda serum hyaluronik  asit ve/veya laminin
dizeylerinin hepatik fibrozisin derecesi ile uyumlu oldugu
gosterilmistir. Serum yiksek homosistein dizeyleri de
NASH ve steatozisi ayirmada en gicli testlerden birisidir.

Diger Biyokimyasal Belirtecler

Steatozis belirteci olarak 10 kan testi (kolesterol, TG, glukoz,
AST, ALT, GGT, bilirGbin, haptoglobin, «-2 makroglobulin
ve apolipoprotein A1) ve yas, cins ve viicut kitle indeksi
{BMiynden olusan SteatoTest'in, steatozisi belirlemede
biyopsi ile uyumunun ultrasonografiye gére daha yiiksek
oldugu gosterilmistir. NashTest olarak adlandirilan paneiin
ise NASH'li eriskin hastalar olmayanlardan ayirmada
ylksek duyarlilik ve ézgiilluge sahip oldugu ifade edilmistir.

Tanisal Yaklagim-Algoritma

NAFLD, ézeliikle ailesel yatkinlik olan, yiksek fruktoziu
icecek tlketen, bel cevresi yas ve cinsiyete gdre
> 95. persantilde olan fazla tarti/obez gocuklarda
stphelenilmelidir. Bu grup hastalarda karin US ve karaciger
fonksiyon testleri  yapilmalidir. Artmis  transaminaz
aktivitesive/veya US'de parlak karaciger gérunimii diger
karaciger hastaliklar agisindan ileri tetkikleri gerektirir.
NAFLD 3-10 yas arasindaki obez ¢ocuklarda daha az
olmakla birlikte, bu cocuklarda da karaciger testleri ve US
yapiimahdir. Ancak bu yas grubunda yasa spesifik hastaltk
ayirict tanisi daha ayrintili yapilmalidir. Ug yas altindaki
gocuklarda fazla tartilifobez olma durumu genel olarak
karaciGer yaglanmasina yol acmamaktadir. Bu nedenle de
3 yag alt! cocuklarda NAFLD taramasi gerekli degildir.

Karaciger biyopsisi agisindan dogru zamanlama
ve endikasyon klinisyen icin - dnemfi bir karardir.
Bu endikasyonlar; gocugun kiiglk yasta (<10 yas)
olmasi, ailede ciddi NAFLD oOykisd, fizik muayenede
hepatosplenomegali, anormal karaciger fonksiyon testleri
olmasidir.  Karaciger biyopsisi ile es zamanli oclarak
fibrozis belirteglerinin de arastirimasi, karaciger biyopsisi
tekrarina gerek kalmaksizin fibrotik degisiklikieri takip
edebilmek acisindan anlamh olabilir.

Hastaligin Onlenme ve Tedavisi

NAFLD siroz ve son dénem karaciger hastaligr ile
sonuglanabilecedi icin, hastalar miumkin olan en kisa
stirede tedavi edilmelidir. Fazla tartil olma ve sagliksiz
yasam sekli gibi risk faktorleri onlendiginde veya kontrol
edildiginde, pediatrik NAFLD ve ilgili metabolik sendrom
gelisimi 6nlenebilir veya kontrol altina alinabilir.

Diyet ve egzersiz (Yasam sekli modifikasyonu)

Pediatrik NAFLD icin kabul edilmis tek tedavi, diyet ve
fizik egzersiz ile yagsam seklinin modifiye edilmesidir
Tarti kaybi ile serum ALT dizeylerindeki dizelmenin
iligkili oldugu birgok calisma ile gosterilmistir. Ozellikle
%5'in Ustiindeki bir tart kaybi, karaciger histolojisinde
belirgin bir diizelme ile ligkilidir. Diyet ve egzersiz ile
aminotransferaz duzeylerindeki diizelmenin yanr sira,
instilin direnci, aglik glikoz ve lipidleri gibi diger metabolik
sendrom parametreleri de olumiu etkilenmektedir. inslin
direncindeki dizelmenin, NAFLD dizelmesinde en etkili
parametre oldugu dusiniilmektedir.

GunUmiizde kanita dayali olarak &nerilebilecek 6zel
bir divet veya egzersiz sekli yoktur. Dusiik yag icerikli
diyete goére disik glisemik yuk temelli bir diyetin, tarti
kaybl agisindan daha  etkili oldugu bildirilmektedir,
Ozellikle fruktoz gibi hizli etkili karbonhidrat tiketiminin
kisitlanmast, lipogenezisin azaltiimasi ve instilin direncinin
iyilegtiriimesinin yaninda fruktozun proinflamatuvar ve
fibrojenik etkilerine maruziyeti de onlemis olur,

Egzersiz ile kardiyovaskiiler iyilik hali artmakta, viicut yagi
azalmakta ve iskelet kasi islevieri diizelmektedir Eriskin
ve cocuklarda yapilmig calismalarda, fizik egzersizin {L-6,
IL-1, CRP ve leptin dizeylerini azaltarak anti-inflamatuvar
etki gdsterdigi saptanmistir. Egzersizin antiinflamatuvar
ve insllin duyarliigini diizeltici etkilerinin yag kaybindan
bagimsiz oldugu, BMIde dedisme olmaksizin da
gorildigu gosterilmistir,
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Anti-oksidanlar-Coklu doymarmis yag asitleri

NAFLD'li cocuklarda omega-3-dokosaheksanoik
asit (DHA) tedavisi ile karacider yaglanmasi ve insilin
duyarhliginda diizelme, inflamasyon belirteclerinde ve
LDL duzeyinde azalma oldugu bildirilmistir. Karacigerde
yag birikiminin ROS retimine yol actigi hipotezinden
yola gikarak, bir anti-oksidan olan a-tokoferol formundaki
E vitamininin karaciger hastalgini geriye cevirebilecegi
distnilmistir.  Pediatrik calgmalarda E  vitamini
tedavisinin bazi olumlu etkilerinin oldugu gozlenmis olsa
da, tek basina yagsam sekli modifikasyonlarina daha tstin
degildir. Bu asamada, yiksek doz E vitamininin rutin
olarak kullanimi 6nerilmemekte olup, genis 8lgekli ve iyi
tasarlanmis calismalara ihtiyag vardir,

insiilin Duyarhiastiricilar

Cocuklarda kullanim uygun olan tek ajan metformindir.
Bir instlin duyarlilastirici  olan  metformin hepatik
gliikoz Uretimini azaltir ve kaslara gliikoz girisini uyarir,
Metforminin etkisi konusunda ¢ocuklarda birgok galisma
olmakla birlikte, NAFLD/NASH konusundaki etkinligi
konusunda farkl sonuglar séz konusudur. Daha biyik
Olgekli pediatrik calismalarin sonuglari, metforminin ALT
dizeyleri ve NASH histopatolojik bulgularinda dizeimeye
yolagmadigi seklindedir. Hiperinsulinemik obez gocuklarda
yapilan 2 ayn calismada; metformin tedavisinin tartr,
bel cevresi ve BMI'da azalmaya, aglik kan glikozu ve
insiilin diizeylerinde diizelmeye yol actidi, ancak insdilin
direnci Gzerinde anlamii bir etkisinin olmadidi ve tartidaki
azalmaya kargin visseral yag dokusunda azalma olmadig
bildirilmistir. Tirkiye'de 120 adolesan cocukta yapilan
calismada ise, metformin tedavisinin nsilin direncinde ve
BMI'da azalmaya neden oldugu gdsterilmistir. Pediatrik
obezitede instilin direncinin eslik ettigi olgularda metformin
tedavisinin yararli olabilecegdi séylenebilir.

Ursodeoksikolik asit (UDCA)

UDCA bir hepatoprotektif ajan olup hepatositleri safra
aractlt  mitokondriyal hasardan korur,  anti-apoptotik
sinyal yolaklarini aktive eder, immin dizenleyici etki
gosterir. NAFLD'li obez gocuk ve erigkinlerde yapilan
birkag calismada, monoterapi ve diyetle kombinasyon
tedavilerinde etkili olmadig gérulmiistur.

Probiyotikler

Bagirsak florasinin NAFLD gelisiminde roli olduguna
dair kanrtlar giderek artmakta, bu nedenle probiyotikler
NAFLD tedavisinde denenmektedir. Persistan
hipertransaminazemi ve ultrasonografik parlak karaciger
olan obez ¢ocuklarda 2011 ylinda yapiimis bir galismada,
Lactobacillus GG iceren probiyotik tedavisi, serum ALT
ve anti-peptidoglikan polisakkarit antikorlari dizeylerinde
belirgin diizelme saglamig, bu dizelmenin BMI z skoru
ve visseral yag degisikliklerinden bagimsiz oldugu
saptanmistir. Probiyotiklerin, pediatrik NAFLD tedavisinde
umut vaad eden bir arag oldugu diginuimektedir.

Yeni terapotik hedefler

Bir fosfodiesteraz inhibitérii olan pentoksifilin, TNF-¢.
yolagini antagonize ederek retimini baskilamaktadr,
NASH'li erigkinlerde serum ALT dazeylerini azalttigi ve
histolojik  dzellikierde iyilesme sagladigi g0sterilmistir.
Farnesonid X reseptérleri (FXR)'nin NAFLD tedavisinde
potansiyal bir roly olabilecegi dsiintimektedir. Toll-
like reseptér (TLR) stimilasyonu, inflamatuvar yanit
aktivasyonu ile NAFLD'nin NASHa gelisiminde rol
oynamaktadir. Bu nedenle, TLR antagonistlerinin pediatrik
NAFLD tedavisinde etkili olabilecegi diistnilmektedir

Yag asidi oksidasyonunu artirici,
hepatik gliikoz mekanizmasini iyilestirici etkileri olan
incretin - mimetikieri, dipeptidyl peptidase-4 (DPP-4)
inhibitorleri  ve glucagon-like peptide-1 (GLP-1Ylerin
NAFLD tedavisinde yeni potansiyal terapétik yaklagimlar
oldugu ifade edilmektedir.

lipogenezi azalticl ve
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COCUKLUK CAGI OBEZITESINDE TIBBi BESLENME TEDAVISI

Yrd. Dog. Dr. Fatma Esra GUNES

Viarmara Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi,
Beslenme ve Diyetetik Balimii, [stanbul

Cocukluk gaginda beslenmeye bagh saglik soruniartyla
micadelede en énemii adim, koruyucu olarak gereken
snlemlerin alinmasi ve erken dénemde saptanmasiarr.
Beslenme kaynakli sagiik soruniarinin en dnemiilerinden
biri obezitedir. Obezitede gincel tedavi yaklagimi; tibbi
beslenme tedavisi, yeme davranislarinda  degisikligin
saglanmas! ve fiziksel aktivitenin arttinimasini igeren,
bireysel veya gruplara yonelik multidisipliner bir calisma
seklinde olmaldir. Cocukta olumlu ve kalici davranisg
degigikliklerinin olusturulabilmesi ve basarih bir tedavi igin
ajlenin, arkadag ¢evresinin, dgretmenlerinin destegi ve
saglik personelinin isbirligi saglanmaldir.

Obezitenin meydana geliginde beslenme agisindan
yapilan bazi hatalar gorilebilmektedir. Bunlardan en sik
olanlari; anne siitinin yetersiz verilmesi, ek gidalara gok
erken veya geg baglanmas, yanlis ek gida secimieri, okul
ancesi ve okul déneminde 6gun iceriginin ve aralarda
tiketilen atistirmaliklann sadliksiz ve enerji degeri yliksek
pesinlerden olugmasi, ailenin peslenme durumunun
yetersiz ve dengesiz olmasi, 6dil olarak gocuklara enerji
icerigi yiksek yiveceklerin verilmesi, okul kantinierinden
yanlis yiyeceklerin secimi olarak siralanabilir.

Tibbi beslenme tedavisinde, uygulamalarin - daha i
anlagiimas! ve bagarinin elde edilmesi, diyetisyen
tarafindan verilen beslenme egitimi ile saglanabilir. Hedef,
glnlik enetji ttiketimini ayarlayabiime, ideal beslenme
modelini geligtirebilme yetenedinin gocuga kazandiriimasi
olmalidir. Ayrica, boy uzarken kiloyu korumak veya yavas
kilo kaybini saglamak, aileyi ve cocugu egiterek programi
tim ailenin ortak uygulamasini saglamaktir. Bu egitimin
kapsam! iginde, gocugun yas grubuna gore teorik veya
uygulamall olarak hazirlanmis, saglik ve yeterli-dengeli
beslenme iligkisi, besin gruplar: ve bu gruplarin beslenme
dizenine yerlegtiriimesinde gerekli olan degisim listeleri
gibi konular mevcut olmalidir. Motivasyon ve kontrol
amaciyla aylik izlem bagariyi artiracaktir.

Enerji ve besin bgeleri agisindan degerlendirildiginde;
gocuk ve genglerde gnerji sinrlandirimast harcanan
enerji kadar olmalidir ve cocugun enerji gereksinmesi
olmasi gereken agirik tizerinden hesaplanmahdi. Diyetin
enerji bilesenlerinin, enetji dengesini etkileyerek obezite
tedavisinde rol oynamaktadir. Ginlik enerjinin % 15-25'

kahvaltida, % 25-35i 6gle ve aksam yemeklerinde, % 10-

15 ise ara 6gunlerde veriimelidir.

Enerjinin = % 55-60" karbonhidratlardan
Karbonhidrat miktarinin cogunlugu kompleks
karbonhidratlardan  segilmelidir. Basit karbonhidrat
tiketimi, % 5-10 ile sinirlandirimandir.  Posa icerigi
yiiksek olan olige ve polisakkaritler tokluk hissi vererek
agin miktarda yemek yeme durumunun kontrol edilmesini
saglayabilir. Ayrica barsak hareketlerini arttirdigi igin diski
hacmini de arttirmaktadir. Posa alim icin dnerilen mikiar
gocuklar igin 12-24 g/gunddr.

gelmelidir.

Diyet enerjisinin %12-15' proteinden saglanmalidir. Bu
yas grubu igin protein miktari kadar proteinin kalitesi de
snemlidir. Toplam protein miktarinin % 50'si hayvansal
kaynakli olmali, %,70-80'i yagsiz siit ve ariinlerinden, %
20-30'u ise et, balik ve yumurtadan gelmelidir. Toplam
proteinin % 50'lik diger kisminin ise kuru baklagiller,
tahillar ve sebze-meyveden gelmesi dnerilmektedir.

Alinan enerjinin % 25-30'u yaglardan gelmelidir. Yagda
eriyen vitaminlerin kullanimi, protein sentezinde enerjiye
katkist, tekli ve goklu doymamig yag asitlerini icermesi, bu
dénemdeki hizh bliyime ve gelisme agisindan dnemlidir.

Enerji ve besin ogelerinin vicuda yeterli ve dengeli bir
sekilde alinabilmesinde besin gruptarinin dogru olarak
agunlere dagitiimas! gerekmektedir. Her ana ogltinde; et
grubundan (kirmizi ve beyaz et ve drunleri, yumurta ve
kurubaklagillerden), sut grubundan(st, yogurt, ayran,
kefir ve peynirden), sebze grubundan (yesil yaprakh veya
diger sebzelerden), meyve grubundan (turunggiller veya
diger meyvelerden) ve tahil grubundan (tam tahilli ekmek,
bulgur veya makarna gibi besin maddelerinden) mutlaka
yer almalidir. Ara dgunlerde ise saglikh atistirmaliklar ( st
kavrulmamis kuruyemisler, yas veya kuru meyve, misit
patlagi, galeta, az yagh borek veya az yagh ve az sekerli
kurabiye, ayran, gay vb.) tiiketilebiliv. Trans yag iceren
hazir yiyeceklerden kagmniimaldir.

Obeziteden korunmada ve tedavisinde; cocuk agisindan
(tuketilen besin icerigi, porsiyon blyGklGgy, ogun
atlamama, 6gun igeriginin besin 6geleri acisindan dengeli
olmasi, kahvalti yapma, ana ve ara dgunlerde saghkl
pesin secimlerinde bulunma, vb.), aile agisindan (gocugun
aktivitesini ve beslenme durumunu  kontrol edebilme,
kendi beslenme aligkanlikiarin diizenleyerek dogru rol
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model olabilme, gocukla birlikte yiyecek aligverigi yaparak
etiket okumay! ve dogru besin satin alimini saglama, 6ddl
olarak dogru besinlerden segme, aksam yemegini birlikie
yeme, fastfood restaurantlara gitme sikligini azalima
vb.) ve okul agisindan (6gretmenlerin cocuklarin yeme
davraniglarinin diizeltiimesi ve saglkh beslenme durumu
kazandirimasi icin egitimler vererek kontrol etmes;,
kantinlerin duzeltiimesi, fiziksel aktivitelerin arttinimasina
yonelik iyilestirilmeler yapilmasi vb.) gesitli uygulamalarin
islerliginin saglanmasi gerekmektedir. Annelerin ve diger
aile bireylerinin, 6rgin egitimin her asamasindaki gocuklar:
egitecek olan &gretmenlerin, beslenme egitimini almast
gerekmektedir. Bu egitimler ve uygulamalarin ortaya
konuimasinda; Saglk Bakanh@:, Milli Egitim Bakanhgs,
Tarim ve Hayvancilik Bakanligi gibi devlet organlarinin
ishirligi ile g¢esitli programlar dizenlenmektedir. Bu
programlar, ailenin bilinglenmesi, egitimcilerin egitilmesi
ve gocugun yeme davranislarindaki degisikligin ve saghkh
beslenmesinin yerlestiriimesinde ¢ok faydall olmaktadir.
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COCUK OBEZITESINDE EGZERSIZ REGETELENDIRMESI

Prof. Dr. Hizir KURTEL
Marmara Universitesi Tip Fakiittesi Spor Fizyoloji Bilim Dali, [stanbul

Dinya Saghk Orgitii cocukluk doéneminde gérilen
obeziteyi global epidemi olarak adlandirmaktadir. Hem
gelismis hem de gelismekte olan (lkelerde cocuk ve
ergenlerde gozlenen obezite, toplum genelinde gbzlenen
en yaygin beslenme sorunudur ve dinyada hizli bir
artis gostermektedir. Sedanter yasam tarzindaki artis
yetiskin ve ¢ocuklarda obesite prevalansi ile yakindan
iliskili bulunmustur (1). Calismalarda televizyon seyretme
ile obez olma olasihgl arasinda glgll bir iligki oldugu
gosterilmistir. Bu iliskinin en &nemli nedeni televizyon
seyretme ya da video oyunlari sirasindaki dislk enerji
harcanimi ve gida aliniminda artisla iligkilidir (2). Diger
taraftan cocuklarda ve adolesanlarda kardiyovakiler
risk faktorleri ile fiziksel aktivite dizeyi arasinda ters
orant oldugu belirtilmis (3), dizenli fiziksel aktivitenin
vicut kompozisyonunda degisim, proinflamatuar sitokin
duzeylerinde azalma, insulin duyarliliginda artis, bozulmus
endoteliyal fonksiyonda dizelme gibi cesitli fizyolojik ve
metabolik kazanimlar sagladidr gdsterilmistir (3,4,5).

Gocuk ve adolesanlarda kilo vermek amacli fiziksel aktivite
Onerileri aktivitenin tipi, sikligl, yogunlugu ile ilgilidir ve
kisisel hedeflere gore farkliliklar gdstermektedir. Egzersiz
Onerileri  kilo kaybi, komorbid durumlarin  kontrold,
kondlsyon arttirma ¢aligmalari, obesitenin engellenmesi,
kilo korunmasi gibi c¢esitli hedeflere goére degisiklikler
gosterebilir. Okul cagindaki cocuklarin gtinde 60 dakika ve
Ustl orta-yogun agirhkta aktivitede bulunmasi ve sedanter
aktiviteyi glinde 2 saatten aza indirmesinin kardiyovaskiler
risk faktorlerini azathigr ileri strdlmistar (6,7). Baska
calismalarda ise obez adolesan ve c¢ocuklarin haftada
3 glin 30-40 dakika fiziksel aktiviteye iyi yanit verdikleri
kilo kaybr simirli bile olsa kardiyovaskuler ve metabolic
kazanimlar elde ettikleri gosterilmistir (8). Metabolik
kazanimlar icin aerobik fiziksel aktivitelerin 6n planda
tutulmasi (kosu, ylzme, bisiklet vb) onerilmistir. Obez
cocuk ve adolesanlar siklikla disik fiziksel kondisyon
gostermekie, eforu algilama duzeyleri yliksek olmakta ve
kas agrilarina daha sik maruz kalmaktadirlar (9). Ayrica
yetiskinleri test etmekte kullanilan egzersiz protokolleri
her zaman cocuklara/obez gocuklara uygun olmamakta
egzersize metabolik, kardiyovaskiler, pulmoner ve
termoregulatuar  yanitlar  farkhliklar  g&stermektedir.
Bu farkhiliklatin pratik sonuglan dayaniklilik gerektiren
aktivitelerde, ventilasyon verimliliginde, respiratuar dakika

voliminde, sicada duyarlihkta kendini gostermektedir.

Cocuklarda fiziksel aktivitenin edlenceli, zevkli ve o6dul
igeren tarzda olmasi dnemlidir. Bagimsizliklarini kazanma
konusunda oldukga istekli olan ergenlerde ise egzersiz
ve beslenme konusundaki yapici 6neri ve motivasyonuun
dnemi vurgulanmakta, yirime ve kosu yaninda alternatif
olarak dans, basketbol, bisiklete binme, paten veya oyunsal
aktiviteler de g6z 6nine alinmalidir. Kendine guveni
arttirici potansiyel aktiviteler olarak viicuda odaklanmayt
azaltan, ornegin spor salonlarinda ayna karsisinda
yapilan aktiviteler yerine acik havada ylrlydgler, doga
sporlari tercih edilebilir. Ayrica, bazi ergenler yetiskinlerin
yaptigi kuvvet arttirici egzersizlerden hoslanabilir. Bu tir
egzersizler kisa slirede etki gdsterdigi icin motive edici de
olabilir. Kivraklik, ceviklik veya hiz gerektiren akiviteler
yerine kuvveti 6ne ¢ikaranlar tercih edilebilir. Bunlara ilave
olarak cocuklara egzersizi dzendirici hediyeler secilmesi,
okul sonrast ev 6devine baglamadan aktivite yapiimasmnin
dzendirilmesi gibi ydntemler denenebilmektedir. Hedefler
gercekgi segilmeli belirli bir viicut agirhigini hedef almak
yerine saglikll yemek yeme ve aktif olma 6n plana
cikariimahdir (10).

Gocuklar ve adolesanlarin saglikl zayiflamasi igin dnerilen
en uygun egzersiz dozu ile ilgili tartismalar devam ederken
yapilan galismalar okul tabanli hayat tarzi degisikliklerinin
kahc etkilerinin 6nemini vurgulamaktadir. Okul ortamimin
beslenme ve aktivite davranislar Uzerindeki olumiu
etkisinin cocuk ve adolesanlarin okulda gegirdikleri uzun
zaman ile ilgili olabilecedi belirtiimistir (6,11). Ayrica
ebeveynlerin cocuk gelisimindeki kritik rolleri nedeniyle
aile bazli kontrolli calismalar yapilmis, hayat tarzi
degisikliklerinde basarili etkiler bildirilmis sonucta okul
ve ailenin dahil oldugu multidisipliner ¢alismalarin 6nemi
vurgulanmigtir (6,11).
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COCUK VE ERGENLERDE OBESITENIN DAVRANISSAL TEDAVISI

Prof. Dr. Ayse RODOPMAN ARMAN

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk ve Ergen Ruh Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, [stanbul

Cocukiuk ve adolesan gagl obesitesinin tedavisine
multidisipliner yaklagimda; kalori kisitlamasi ve aktivite
planlamasinin yant sira davranigsal dizenlemeler de
glincelligini  korumaktadir. Davranig dizenlemelerinin
temnel asamalari kendini izleme, beslenme piramidi egitimi,
gida aligverisi ve tiiketimi sirasinda akilci tercihler yapmay!
ogrenme, yeme davranisini igerik ve nitelik agisindan
diizenlemenin yani sira kendilik algisi ile ilgili olumsuz
ifadeleri olumiu bakis acisi ile yer degistirme olarak
tanimlani. Tom bu degisim sireci iginde ailenin isbirligi
de son derece énemlidir. Davranigsal mUdahalelerin yani
sira obesite riskini artirabilecek psikopatolojilerin  (Dikkat
Eksikligi Hareketlilik Bozuklugu, duygulanim bozukiuklart,
kaygi bozukluklar vb.) varliginda akla gelebilecek sorulara
birlikte yanit aranacakiir.
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SOKTA GELEN YENIDOGANDA AYIRIGI TANI VE TEDAVIDE YENILIKLER

Dog. Dr. Merih CETINKAYA

Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi
Yenidogan Egitim Klinigi, Istanbul

Sok, akut dolagim sistemi yetmezligi nedeni ile yeterli doku
ve organ perflizyonunun saglanamadig: kompleks klinik
sendrom seklinde tanmimlanir. Sok tablosunda vicutta
dokulara yeterli oksijen ve besin destegi saglanamamakta
ve metabolik artiklar viicuttan temizlenememektedir. Tim
bunlarin sonucunda hiicre 8lim{ ve organ yetersizlikleri
ortaya ¢ikmaktadir.

Yeterli doku dolagimi igin 3 ana faktdér dnemlidir. Bunlar
kardiyak output, lokal arteriyel, vendz ve kapiller vaskiler
yataklarin vazomotor tonus ve bituinligu ile kanin oksijen
ve metabolik gereksinimleri dokuya ulastirma ve metabolik
artiklart  vicuttan uzaklastirma kapasitesi  seklinde
siralanabilir.

Yenidogan déneminde esas olarak 5 farkl sok tipi
tanimlanmustir:

« Akut kan, sivi ve elektrolit kaybi ile karakterize
hipovolemik sok,

» Kardiyomyopati, myokardiyal iskemi, aritmi ve kalp
yetmezIliginin neden oldugu kardiyojenik sok,

» Sepsis, vazodilatasyon, endotel hasari veya myokard
depresyonuna ikincil distributif sok,

» Pnémotoraks ve kalp tamponad: ile iligkili obstriiktif
sok,

« Siddetli  anemi
dissosiyatif sok.

veya methemoglobinemiye badh

Hipovolemik sok, siklikla antenatal kanamalara, postnatal
kan kaybina ve sivi ya da elektrolit kaybina bagli olarak
ortaya gtkmaktadir. Letarji, uzamis kapiller dolum zamani,
tasikardi, hipotansiyon, nabizlarin zayif alinmasi ve
azalmig idrar ¢ikist en sik bulgularini olusturmaktadir.

Kardiyojenik sok siklikla intrapartum asfiksi, yapisal kalp
hastaliklari (hipoplastik solkalp, triklispid atrezi, pululmoner
atrezi, vb) ya da persistan pulmoner hipertansiyon veya
patent duktus arteriyozus ile iligkili dolagim bozukluklarina
bagh gelismektedir. Tasikardi, takipne, hepatomegali ve
kardiyomegali esas klinik belirtilerini clusturmaktadir.

Septik sok, yenido@aniarda 6nemli bir morbidite ve
mortalite nedenidir. Kardiyak output normal veya artmis
olsa bile, mikrodolagsim bozuklukiarina bagh doku
perfliizyonu belirgin olarak bozulmustur. Sepsis gelisen
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yenidoganlarda sinirh kardiyak rezerv, hipotansiyon ve
kardiyovaskiler kollaps tablosu mevcuttur. Acil tani ve
tedavi dnemlidir.

Zayf aglama, uyanlara yanit olmamasi, letarji, siyanoz,
solunum problemleri, ekstremitelerde sogukluk, sklerem
gelisimi, kapiller dolum zamaninda uzama, hipotermi ve
hipotansiyon yenidogan déneminde soklu bebeklerdeki
en sik klinik bulgular olusturmaktadir. Septik sok gelisen
bebeklerde agiz, mukoz membran ve burun delikleri
cevresinde nekrotik lezyonlar mevcut olabilir ve dissemine
intravaskdler koagllasyona ikincil kanamalar gérilebilir.

Sok, uygun bir sekilde tedavi edilemedigi takdirde
kompanze, dekompanze ve geri déniisimsliz olmak lzere
3 farkli faza ilerleyeme gdsterebilir. Bu 3 fazin birbirinden
ayirt edilmesi zor oldugu i¢in sok tablosundan stphelenilir
stupheleniimez tedavi baglanmalidir. Kompanze sok
tablosunda beyin, kalp, bébrek, adrenal ve karaciger gibi
vital organlarin perflizyonu korunmaktadir. Vital bulgularda
degisiklik yok veya c¢ok azdir. Kompanze hemodinamik
mekanizmalarin yetersiz kaldigi durumlarda solukluk,
tasikardi, periferde sogukluk, ve uzamis kapiller dolum
zaman gibi bulgular ortaya ¢ikar. Geri dénisimli sok
tablosunun zamaninda ve uygun tedavi edilmemesi
durumunda ise ¢oklu organ yetmezligine ilerleme goralar.
Sivi/kan ihtiyacinin devam etmesi, inotropik destege
ragmen persistan hipotansiyon, diizeltilemeyen hipotermi,
hipoperflizyon, asidoz, ve koagllopati sokun geri
donustumsuz evrede oldugunu disunddrmelidir.

Tam kan sayimi, kan gazi, koagllasyon, karaciger
ve bébrek fonksiyon testleri, elektrolitler, idrar tahlili,
akciger grafisi, elektrokardiyografi, kadiyak enzimler,
ekokardiyografi, serumlaktatdizeyi, enfeksiyon belirtecleri,
proinflamatuvar sitokinler, ve septik sok tablosunda kan,
idrar ve beyin-omurilik sivisi kaltirlerini iceren tanisal
testler sokun tipi, nedeni, siddeti, komplikasyonlarin
varligi, tedavi ve prognozu hakkinda yarar saglayacaktir.

Sok tanisi hipotansiyon gelismeden &nce konulmalidir,
Kan basinci de@erinde gestasyonel hafta ve énemli olsa
da, 30 mmHg ortalama basing pek ¢ok prematire bebek
igin tolere edilebilen bir degerdir. Tedavinin esas amaci
doku perflizyonunun optimize edilerek dokulara oksijen ve
besin desteginin saglanmas:dir. Sok tedavisinde éncelikle
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siyanoz, solunum sikintisi ve azalmis perfiizyonun
taninmasl, sonrasinda havayolu agikiigr ve ventilasyon
araciigi ile oksijenizasyonun saglanmasidir.  Uygun
sivl replasmani ve antibiyotik tedavileri ile solunumsal,
metabolik, kardiyovaskiler ve beslenme desteginin
saglanmasi bu bebeklerde yasam kurtarict olabilir.
Gunimuzde nitrik oksid, fosfodiesteraz inhibitorieri
(milrinon), arjinin-vazopressin, terlipressin, levosimendan
gibi vazoaktif ajanlar, pentoksifilin, immunoglobulin gibi
tedavi yaklagimlari gokun tipine gére ek tedaviler olarak
uygulanabilmektedir.
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HIPERBILIRUBINEMi iLE GELEN YENIDOGANA ACIL YAKLASIM

Prof. Dr. Asuman GOBAN

istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiltesi Gocuk Sagihdi ve Hastalikiar: Anabilim Dall
Neonatoloji Bilim Dali, istanbul

“Sarilik” genellikle bagka saglk sorunu olmayan
yenidogan bebeklerde tibbi ilgi vedikkat gerektiren en
sik klinik bulgulardan biridir. Saglikli term bebeklerin
yaklasik Ggte ikisinde, preterm bebekierin ise hemen
hemen hepsinde hayatin ilk bir haftasinda klinik sarilik
gorilir. Bu duruma vicutta pilirubinin ylkselmesi, yani
hiperbilirubinemi neden olur. Normal fizyolojik bir durum
olarak kabul edilen; genellikie selim ve gegici olan bu
durumda serum total bilirubini (STB) tehlike yaratmayacak
duzeylerde kalir; ancak yenido@anlarin bir bélimiinde stk
goriilen fizyolojik sarilik disinda gok gesitli nedenlere bagl
olarak patolojik sarilik geligebilir. Zamaninda tant konup
tedavi edilmeyen yiiksek bilirubin dlizeylerinin yol agacagi
bilirubin ensefalopatisi ciddi norolojik sekellere neden olur.
Amagc bilirubin duzeylerinin agir ylikselmesini énlemek
ve norolojik hasar riskini ortadan kaldirmak, bir anlamda
kernikterus vakalarini “eradike etmek”tir .

“Fizyolojik sarilik” terimi total serum bilirubin dizeyi
(STB) normal sinirlar icinde olan bebeklerdeki sarilik
icin kullaniimaktadr, ancak miadinda veya miada yakin
yenidoganlarda bilirubin diizeylerinin birbirinden gok farkli
olabilmesi nedeniyle “normal veya fizyolojik” bir STB
diizeyini tanimlamak glgtar. Anne siittl ile beslenmenin bu
kadar yaygin olmadigi ve fototerapinin mevcut olmadigl
dénemde yaptlan galismalarda yenidoganiarin %95’inde
STR'nin 12.9 mg/dl diizeyini asmadigi gordimis ve bu
deder “fizyolojik sarhk” siniri olarak kabul edilmigtir.
Gunumizde saghkh miadinda  bir yenidoganda STB
duzeyi, yasa gore bilirubinin persantil dagihimini gosteren
nomogramda degerlendirilerek risk boélgesi belirlenmeli,
tedavi gerektirip gerekmedigi saptanmali; ancak bundan
sonra “fizyolojik” olabilecedi distndimelidir.

Son yillarda yenidoganlarin hastaneden erken taburcu
edilmeleri nedeniyle yenidogan sarihgr ilk gunlerde
ayaktan izlenmektedir. Her yenidogan taburcu olurken
hiperbilirubinemi risk fakidrleri g6z sniinde bulundurularak
sanlik icin uygun izlem plam yapiimalidir.  Ailelere
sarilik hakkinda bilgi ve yazili kilavuzlar verilmelidir. ik
randevudan ©nce tibbi konularda (sarilik, beslenme
yeterliligi) ne zaman kiminle temas edecedi konusunda
da aileler bilgilendirilmelidir.iyi bir plan ve izlem prigrami
ile bie ¢cok vakada ciddi hiperbilirubinemi gelisme olasiligi
azaltilir,. Ancak halen yeniddanlarin hastaneye en sik

bagvuru nedeni sariliktir.

izlem randevularinin zamani bebegin taburcu oldugundaki
yasina ve risk faktérierinin olup olmamasina baghdir.
STB'nin tepe yaptigl donemden &nce taburcu edilen
bebekler yiikselme doneminde sartlik agisindan takip
edilmeli gerekirse bilirubin 8lgimu yaptimalidir.

Sarilik nedeniyle hastaneye bagvuran bir yenidoganda
yapilmas! gerkenler su sekilde Ozetlenebilir:

1 “Olmazsa olmaz” 6ykii ve ayrintili bir fizik muayenedir.
ilk asamada dogum tarihi (gtin ve saat olarak), gestasyon
yasi, dogum tartisi, dogum sekli, kan gruplari, beslenme
sekli , annenin hastaliklar ve akrabaevliligi sorgulanir.
Kardesleri varsa onlarda sarilik olup olmadid belirlenir.
Bu sirada bebegin klinik durumu degerlendirilir. - Cilt
rengi limon sarisindan turuncuya kadar degisebilir. Cilt
rengine bakarak sariigin derecesi konusunda tahminde
bulunmak ve buna gore karar vermek tehlikelidir. “Sariligin
gorsel degerlendirimesi yapiimamalidir. Goz  yanilir.”
Fizk muayenede sariigin nedenine yonlendirecek
diger bulgulara (solukluk, pletore,ekimoz, petesi,sefal
hematom, hepatosplenomegali vs.) dikkat edilir. Ozellikle
tarti kaybi ve hidrasyon durumu degerlendirilir ve sepsis
Klinik bulgularn agisindan muayene strdaralir.  Akut
bilirubin ensefalopatisnin (ABE) ilk belirtileri belli belirsiz
oldugundan ve spesifik olmadigindan kolayca sepsis,
metabolik soruniar vs. ile kanisabilir ve kolaylikla gdzden
kacabilir. Klasik bulgular 3zellikle ekstansor kaslarda
hipertoni, degisen derecelerde uykuya egilim , emme
azhd: ve tiz sesle aglamadir.

2 Oneelikle ve hizla STB diizeyine bakilir. Bu deger >35
gestasyon haftasindaki bebekler icin postnatal yaga gore
diizenlenmis olan bilirubin nomogramina isaretlenir; risk
durumu belirlenir. Diisik risk boliminde (<40. persantil) ise
Klinik bulgular ve risk faktorlerine gére izlem planlanir. Daha
yliksek risk alanlarindaki duzeylerde fototerapi (FT) ve
kan degisimi (KD) karari postnatal yaga gore dizenlenmis
olan KD ve FT indikasyonalri egrilerine bakarak verilir. Bu
semalardaki 3 egriden hangisinin kullanilacag: gestasyon
haftasi ve risk faktorlerine gére belirlenir.  Risk fakiorleri
izoimmiin hemolitik hastalik, GBPD eksikligi, asfiksi,
belirgin letarji, 1sinin korunamamasl, asidoz, sepsis,
albumin < 3 gr/dl (eger oigliurse) olmasidir. Tum risk
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faktorleri ekarte edilmedikce bebek riskli sayilir ve bir alt
egri kullanilir. Tedavi karari total bilirubin dizeyi ile verilir,
direkt bilirubin total bilirubinden ¢ikariimaz. Gebelik haftas
35 haftanin altinda olan bebeklerde ise dogum agirhigina
gore hazirlanan tablolarn kullaniimasi uygundur.

3.5arilik  nedeniyle bagvuran ve tedavi gerektiren
hastalarda agag@idaki tetkikler yaptimalidir

1. Anne ve bebek kan gruplari

2. Direkt Coombs testi

3. Tam kan sayimi ve periferik yayma

4. Retikiilosit sayis

5. Total, direkt, indirekt bilirubin dizeyleri
6. GBPD dizeyi

7. ldrarda rediiktan madde

8

. STB kan degisimi sinirina yaklasiyorsa serum albumin
duzeyi

Patolojik tarti kaybi varsa serum elektrolitleri

10. Direkt bilirubin artisi veya ge¢ baslangich sarilik varsa

tam idrar incelemesi, idrar kaltard, sepsis gostergeleri

11.Uzamis  sarilikta yukaridaki testlere ek olarak
tiroid islevieri, direkt bilirubin artigl varsa kolestaz

incelemeleri

4. Acil girigimler: Bu tetkikler devam ederken acil tedaviye
baglanmalidir. Eger fototerapi sinirinda ise hemen tedavi
baglatilr, tim sonuglarin ¢lkmasi beklenmez. Eger
bilirubin diizeyi kan degisimi icin esik degerde ise kan
degisimi hazirliklar baslatilir ve bu sirada bebek yogun
fototerapiye alinmalilidir  Bebek bagvurdugunda ABE
bulgular varsa bilirubin dlizeyi ne olursa olsun kandegisimi
indikasyonu vardir ; bebek hemen yogun FT'ye alinir ,
tim tetkikler FT altinda iken yapilir ve KD hazirliklarina
baslanir. Kan degisimi sinirnnda bilirubin degeri olan
yenidogan acil durum gésterir, bu bebekler mumklnse
sevk edilmemelidir. Sevk zorunly ise transport kurallarina
uygun olarak bebek sevk edilmel, transport sirasinda
bebek fototerapi almalidir.

Izoimmun hemolitik hastalikta intravenéz immunglobulin
(iVIG) 0.5-1 g/kg 12 saat arayla 2 kez verilebilir,

5. Uzamis sanliklar: Term bebeklerde ki haftadan,
preterm bebeklerde U¢ haftadan uzun stren sarihiklar
olarak tanimlanir. Uzamis sanliklarda direkt bilirubin
yUksekligi her zaman patolojiktir ve Kkolestaz nedenleri
aragtirimalidir. Anne siiti ile beslenen bebeklerin %15-
40'inda uzamig sarihk gérulur, Uzamig sariliklarin biyik
goguniugu anne siitt sarh@idir. Ancak anne st sarihigr
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demek icin diger nedenlerin diglanmasi gerekir.

Anne sitii ile beslenen bebeklerde formil mama ile
beslenenlere gére sarilik daha uzun slrer.

Uzamis sarihd olan bebekte 6ykl ve fizik muayeneden
sonra asagidaki baglangic testleri yapilmalidir;

1. Direkt, indirekt bilirubin tayini

2. Anne - bebek kan grubu, direkt Coombs testi
3. Tam kan sayimi, periferik yayma

4. G6BPD

5. Tiroid fonksiyon testleri (TSH, sT4)

6. lidrar tetkiki, idrar kaltird

7. lidrarda indirgen madde

8

Direkt bilirubin yiiksekligi yoksa karaciger enzim
diizeylerinin bakilmasina gerek yoktur.

Sonug olarak sarilikli bir yenidoganda nérolojik bulgular
ortaya gikmadan, hizla ve etkin tedaviye baslanmasi ileride
gelisebilecek sekelleri dnlemede tek segenektir. Kiinik
bulgular bilirubinin yiikselme hizina, hiperbilirubineminin
etiyolojisine, hiperbilirubineminin devam slresine, bebekte
eslik eden diger faktdrlerin varligina baghdir. Bu nedenle
bilirubinin asir yiikselmesini énlemek, zamaninda etkin
ve uygun tedaviye baslamak nérolojik hasar riskini
ortadan kaldirmada énemlidir. Yenidogan bebekleri izleyen
tim hekimlerin yenidogan sariligini izlem ve tedavi etme
ilkelerini bilme ve uygulama zorunlulugu vardir,
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MUKOPOLISAKKARIDOZLARDA YENILIKLER

Prof. Dr. Nursel ELCIOGLU
Gocuk Genetik Hastalikiari Anabilim Dali, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, fstanbul

Mukopolisakkaridozlar (MPS), lizozomal depo hastaliklar:
grubundayeralan birkahtsalmetabolikbirhastahkgrubudur.
Toplaminsidansi genelolarak 1/25.000'dir. Dermatan sulfat,
heparan sulfat ve keratan sulfat katabolizmasinda gérevii
enzimlerin eksikligi s6z konusudur. Hicre sitoplazmasinda
yer alan lizozomlar icindeki by enzimlerin eksikligine
bagi olarak cesitli dokularda glikozaminoglikanlar birikikir
ve hicrelerde ilerleyici bir hasar yaratir. Kronik, ilerleyici
ve multisistem tutulum gésterir. Bu birikime bagl olarak
hastanin gériiniimiinde, fiziksel becerilerinde, organiarin
ve sistemlerin islevierinde progresif bozulmaya yol acar.
Bazi tipleri haric olgularin gogunda mental retardasyon
degisik derecelerde gorildr Radyolojik olarak tan)
koydurucu iskelet degisiklikleri dizostozis miiltipleks olarak
adlandinii. Bu hastalarda kesin tani klinik- radyolojik
bulgularin yaninda, idrar GAG analizi ile l5kositte veya
fibroblastlarda  spesifik lizozomal  enzim analiziyle
kesinlestirilmektedir. Buglin icin 4 tipinde (MPS-{, MPS-I,
MPS-VI, MPS-IVA) enzim replasman tedavisi- ERT vardr.
Digerleri icin calismalar devam etmektedir. Kalitsal olan by
hastalik grubunun tiim tipleri icin enzimatik veya molekuler
yolla prenatal tani, riskli ailelere uygulanabilir.

MPS Tip 1 (Hurler sendromu):  A-L-iduronidaz enzim
eksikligine bagl, OR gegisli bir hastaliktir. MPS nin en
agir tipidir. 1/100.000-1/150.000 sikhiginda gérilir. Hurler
fenotipi denen karakteristikbir tablo vardir. Dogumda
normal olan bebegin sttcocuklugun gec evresinde gelisim
6nce durur, sonra gerilemeye baslar. Hastaligin dikkat
cekici ozelligi kaba yiiz gorinimu, hepatosplenomegali,
umblikal  herni, boy kisaligi, eklem hareketlerinde
Kisithiik, sirtta genis mongol lekesi ve korneal opasite,
Bu ¢ocuklarda mukoid bir burun akintis), tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonlari ve otitis media sik gériiir.
Leptomeninkslerin kalinlasmasina bagh nonobstrijktif
hidrosefali  gériilebilir, Kalp kapaklari, endokard ve
miyokard kalinlagir. Sistemik ve pulmoner hipertansiyonun
da etkisiyle konjestif kalp yetmezligi ve ani kardiyovaskler
kollaps gelisebilir. Radyolojik olarak dizostozis miitipleks
saptanir. MPS-| Hurler tipi disinda ayni enzim eksikiigine
bagh fakat organlarin ve mentalin pek tutulmadigr baz
iskelet bulgularinin oldugu, dzellikie de ellerin tutuldugu
Scheie tipi de mevcuttur. By adult hastalar romatolojik
hastalikiarla karigabilmektedir. Ara formiar ise MPS tip
t Hurler/ Scheie olarak adlandirilir. Kemik iligi ve kok

hlcre tedavisi MPS tip 1H ve 2 yasin altindaki hastalarda
Sneriimektedir. MPS-I de ERT igin kullanilan —Laronidase.

MPS Tip Il (Hunter sendromu): Iduronat sulfataz enzim
eksikligine bagh olarak ortaya ¢ikar. Diger MPS’lerden
farkli olarak X'e bagii resesif olarak gegis gosterir. Belirtiler
gogunlukla 2 yasindan sonra ortaya cikar. Korneal
bulaniklik olmaksizin Hurler fenotipi mevcuttur. Kronik
hidrosefali gérilebilir, Kollagenéz yapilarda depolanmaya
bagh olarak periferik sinirler, ézellikle median ve ulnar
sinirlerde  tuzak noropatiler- karpal tunnel sendromu
gorulebilir. MPS-II'de ERT-igin kullaniian Idursulfase.

MPS Tip {(Sanfilippo sendromu) : OR gecislidir. Dért
farkli enzimin eksikligine bagl olarak (A-D) benzer bir
Klinik tablo olusur. En sik gorilen MPS-IIA dir. Burdaki
lizozomal defeklere bagl olarak i¢ organlarda ve santral
sinir sisteminde heparan sulfat birikimi olur. Hafif kaba
ylz gérintima, hipertrikoz, hafif hepatosplenomegali,
ilerleyici nérokognitif defekt- mental regresyon tabiosu
fenotipik dzellikleridir. Hiperaktivite, uyku bozukluklar: ve
nérosensoriyel tip sagiriik siktir,

MPS Tip v (Morquio sendromu) : OR gegislidir. ki
farkli enzimin eksikligine bagh olarak olusur (A-B). Klinik
gbsterimleri ayni olup, en sik goriilen A tipidir. Mental
retardasyon yoktur, ic organ hafif tutulmustur fakat boy
kisaliginin, iskelet bulgularinin agrr oldugu bir mps
tipidir ve ézellikle veretebralari tutan iskelet displazileri
ile karigabilir, Atlanto-aksiyel vetebra instabilitesi sk
gorilebil. MPS-IVA'da ERT icin  yeni kullanilamaya
baglanan Elosulfase alfa.

MPS Tip VI (Maroteaux-Lamy): Arilsulfataz B enzim
eksikligine baglidir  Mental retardasyon haric Hurler
fenotipini tiim ézelliklerini kaba yliz, hepatosplenomegali,
kisa boy ve eklem kisitiiklari, herniler, respiratuvar
sorunlar, kalpte valvuler hastalik ve kornea bulanikiigini
gosterir. MPS-VI de ERT- icin kullanilan Galsulfase.

MPS Tip Vil (Sly hastaligr): OR gegisli, B-glukronidaz
enzim eksikligine bagh ortaya cikan bir hastaliktir.
inkomplet Hurler fenotipi gdralar, Hepatosplenomegali,
inguinal herni ve dizostozis multipleks belirgin 6zellikleridir
Buna karsin korneal opasite ve tipik yiiz gériintmi yoktur.
Motor-mental retardasyonun ortaya c¢ikisi 2 yas veya
sonrasinda olabilir
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flave: Dizostozis miiltipleksin X-ray dzellikleri

Kafa: Kafatasi bliylk ve kalvarium genistir, J-tipi genis
sella, basiler skieroz, buzlu cam gorlntisu

Vertebra: Kifoz, oval- yassi vertebra, jumbar vertebralarda
gagalagma (onde hipoplazi)

Uzun kemik: Diyafiz ve metafizlerde genisleme ve
dizensizlik, epifizierde kalsifikasyonda gecikme

Pelvis: Koksa valga, iliac kanatlarda ve asetabulum
tavaninda genisleme geniglemis gdrundr, femoral baglar
kugiik, kisa, displastiktir. Kostalar n uglar genisler, arka
uclart incelirler.

Ellerde:; Karpal kemikler kisa ve deformedir. Metakarpal
kemiklerde proksimale dogru incelme, proksimal ve medial
talankslar kisa ve genis, distal talankslar hipoplastiktir.
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GOGUKLUK GAGINDA NOBETE GUNCEL YAKLASIM

Prof Dr. Dilsad TURKDOGAN

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Saghgr ve Hastaliklar Anabilim Dal,
Gocuk Nérolojisi Bilim Dal, Istanbul

Tek ya da birden ¢ok sayida tekrarlayan, ortaya cikip
kaybolan her olay bir nébettir. Beyin elekirik aktivitesindeki
gegici bozukluk sonucu gelisen ve islevsel degisikliklerle
ortaya ¢ikan Klinik paroksizmal tablo ise epileptik nébettir.
Nébet semtomunun  degerlendiriimesinde 3  temel
sorgulama asamasi yapiimahdir:

Olay 1-serebral kaynakli mi? Evet ise epileptik mi?,
2-diger organ sistemleriyle ilgili mi?
3-psikojen mi?

Bu sunuda genel olarak nébet kavrami, etyolojisi ve ayirici
tanisi olgu klinik ve video &zellikleriyle birlikte yukarida
tanimianan sorgulama Uzerinden tartigilacaktir.
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KOK HUCRE HER DERDE DAVA MIDIR?

Prof. Dr. Tung AKKOG

Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Allerji- Immiinoloji Bilim Dali, Istanbul

Son vyillarda her derde dava olarak gérilen “kok hicre”
sadece lyilesme umudunda olan hastalarin ve bilim
insanlarinin ilgi alani olmaktan ¢ikip, politikacilarin, din
adamlarinin, ilag sirketlerinin, diger ticari firmalarn ve
hukukgularin da Gzerinde yogun olarak calistiklari konu
haline gelmistir. Kok hicre etigi tim bu gruplarin gatisini
olusturmaktadr. Ulkeler arasinda kék hucre uygulama
alaninda alinmis farkli prensip kararlart vardir. Peki bu
kadar genis spektrumdailgileri Gzerine geken kok hucrenin
biyolojik tanimi nedir? Biraz ona bakalim.

Kok hiicre terim olarak farklilagsmanin son agsamasindaki bir
hiicrenin temelini olugturan ilk hiicre olarak tanimlanabilir.
Bilim dinyasi, kok hicreyi kendini yenileyebilen, farkli
hicrelere farklilagabilme potansiyelinde olan ve klon
olusturabilen hicreler olarak tanimhyor. Bu temel
dzelliklerinin yaninda koék hicreler hasarli dokuya gbg
edebilme ve doku hasarini tamir edebilme &zellikleri
ile rejeneratif ve reperatif tip alaninda ne kadar Gnemli
hticreler olduklarini gdsteriyor. Bu ylizden tedavisi zor olan
hastaliklara yaklastimda kok hiicreler umut vadeden hiicre
grubu dzelligini koruyor.

Kok hicreleri  alt  gruplar  halinde siniflandirirken
farklilasma potansiyelleri, temel 6zellik clarak alinmaktadir.
Embriyonun blastosist agsamasinda elde edilen hicre
grubu pluripotent ozellikteki embriyonal koék hicrelerdir.
Farklilasma potansiyelleri olarak her (ig embriyonel yaprak
grubuna, “ektodermal, endodermal ve mesodermal”
farklilasma kapasitesinde hicrelerdir. Uygulama alani
olarak ciddi etik problemler bulunmaktadir. Oncelikle
elde edilen kaynagin embriyo dénemindeki fetls aday!
olmasi uygulama kisithhiginin baginda gelmektedir. Ayrica
farkhlagsma potansiyellerinin ¢ok yiiksek dizeyde olmasi
da farklilagmas! istenmeyen teratom ve kanser hiicrelerine
doéntstimi agisindan dnemli problemler yaratmaktadir.
2012 yilinda erigkin somatik htcrelerin embriyonel genler
ile yeniden programlanmasi ile pluripotent haline getirilmesi
{izerinde yapilan galismatip ve saglik alaninda Yamanka'ya
Nobel 6dult getirmistir. Bu gekilde embriyo ile ugrasmadan
direkt insan deri fibroblastinin yeniden programlanmasi ile
pluripotent dzelikte olan “indiklenebilen pluripotent kok
hicre” 'ler laboratuvar kosullarinda gelistirilmis ve kaynak
konusundaki etik problemler asilmistir. Ancak bu hiicrelerin
de yuksek farklilagma potansiyelinde olmalari sebebi ile

teratom olusturma riskleri klinik uygulama alaninda ayri
bir problemi ortaya gikartmaktadir. Son yillarda bu konu ile
ilgili klinik 6n calismalar yapiimaktadir.

Eriskin  kdk hicre gruplan  multipotent  6zellikte
olup elde edilmeleri bakimindan ciddi etik direngle
karsllaglimamaktadir. Mezenkimak kok hicreler olarak
adlandirilan bu grup kék hicre kemik, kikirdak, akciger,
pankreas, kalp ve orafacial bolge gibi birgok postnatal
organ ve dokudan elde edilebilmektedirler. Mezenkimal
kok hucreler (MKH) doku hasarlarinin  giderilmesi,
inflamasyonun baskilanmasi, yeni dokularin olugmasi
gibi hastaliklar patogenezine gore gok genis yelpazede
etki etmektedir. Yapilan deneysel ¢aligmalar MKH’lerin
intravendz uygulamalarindan sonra hasarhi dokuya go¢
ettiklerini ve doku tamirinde rol aldiklarini géstermektedir.

MKH'ler kas, kardiyomiyosit, merkezi sinir sistemi hiicreleri,
deri, tendon, ligament, kikirdak ve kondrosit, kemik iligi
hiicreleri, kemik osteositi, yag dokusu ve akciger gibi birgok
postnatal doku hiicresine farklilagabilme kapasitesindedir.
Uygulamalar sonrasinda doku nekrozunun gideriimesi,
anti-inflamatuar etkide bulunmasi, hicre aktivasyonuna
gbére apoptozu baskilamasi ve indiklemesi, immun
sistem hlcrelerinin bélgeye cagrimi, yara iyilesimi ve anti-
mikrobiyal etkileri vardir.

Laboratuvar ve klinik calismalar arasinda yara iyilegimi,
ortopedik sorunlarin gideriimesi, GVHD ve diger doku/
organ rejeksiyonlarinin  baskilanmasi, konjenital ve
nérolojik hastalikiarin tedavisi, diyabetin kontrold, astim
ve KOAH gibi akciger hastaliklarina yonelik tedavi
yaklagimiar bulunmaktadir.

MKH'ler klinik uygulama alaninda umut  verici
sonuclar vermektedir. Kok hicrelerin  birgok hicre
tipine farklilagabilme potansiyelleri ile bu hicreler tip
alaninda terapatik kullamm potansiyellerine sahiptir.
Birgok hastalikta MKH'lerin etkinliklerini aragtiran klinik
calismalar devam etmektedir. Hastaliklarin tedavisi igin
MKH'lerin etkili olarak arastiriimalari ve bunla birlikte MKH
mekanizmalarinin tamamen anlagiimasi igin 6n caligmalar
da devam etmektedir.
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ANAFILAKTIK SOK

Prof. Dr. Nurettin Onur KUTLU

Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagihgi ve Hastaliklari Anabilim Dall,
Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Istanbul

Tanim: Korunmasiziik anlamina gelen anafilaksi terimi
ilk defa 1902 yillaninda tanimlanmistir.  immiinolojik
(g E aracilikh), nonimmdinolojik (egzersiz, soguk) ve
idiyopatik nedenlerden kaynaklanabilir. Mekanizma hangi
tip olursa olsun neticede mast ve bazofil hicrelerden
salinan histamin, triptaz, karboksipeptidaz, kimaz, PAF
prostoglandinler, lokotrienler ve digerleri basta solunum-
dolagim ve deri sistemleri olmak Uzere tim sistemleri icine
alir. Tutulan sisteme gore bulgular degisim géstermekle
birlikte en korkulan tablo dakikalar igersinde gelisen
dagilim tipi soka bagh biling yitimi ve dolagim kollapsidir.

Sikhk: Erigkinlerde insidansin  10-30/100.000 oldugu
tahmin edilmektedir. istanbul icin prevalans 1,6/100.000
bulunmustur. Cocuklardaki sikii§i ise bilinmemektedir.
Cocuklarda eriskinlere gore daha az sikliktadir ve ergenlik
ddneminde tepe yapar.

Etmenler: Cocuk yaslarinda anafilaktik sokun en sik
sebebi besinlere badli gelisen reaksiyonlardir. Bununla
birlikte basta penisilin ve radyokontrast maddeler olmak
tzere pek ¢ok ilag, kan Grind, lateks, venomlar da diger
nedenler arasinda yer almaktadir (Tablo 1).

Tablo 1

Besinler

Cocuklarda %6, erigkinlerde %4
ilaclar

Venomlar

Cocuklarda %0.4, erigkinlerde %3
Lateks

Perioperatif anaflaksi
Radyokontrast

NSAID

Hemodiyaliz

idiopatik

Biyolojik ajanlar

Omelizumab, TNF antagonist, tocilizumab (IL-6)

Klinik: Etmenle kargilagma sonrasi bazen saniyeler bazen
de dakikalar icersinde baslaya bulgular hizli bir sekilde
gelisir. Bulgular tutulan sisteme gére farkhliklar gbsterir. En
sik tutulan sistem deridir: Urtiker, anjio-6dem, kasinti ve
terleme seklinde cereyan eder. Ancak agdir reaksiyonlarin
%30’unda deri belirtileri goriimeyebilir.

Anafilaktik sok tablosu ise vakalarin ancak igte birinde
gorilen bir durumdur.  Ust ve alt solunum yollarinda
sisme ve tikanmaya bagh olarak bodaz agrisi, dilde
kaginti, karincalanma, géglste sikisma hissi, ses kisikhig,
stridor, dispne, hisilti, solunum yetmezligi ve durmasi
durumlari yaganabilir. Sindirim sistemi tutulumuna bagli
gorulen bulanti, karin agnsi, ishal ve kusma ve sinir
sistemi tutulumuna bagli saptanan bag dénmesi, gérme
bozukludu, titreme, yonlenim bozuklugu, nébet benzeri
bulgular ise daha nadir goriilen belirtilerdir.

Olgularin %1-20 sinde iki fazl reaksiyona baglh ardigik
anafilaktik gok ataklar bildirilmistir. En sik 4-6 saat icersinde
gelisen bu tablo 72 saate kadar gecikebilmektedir.

Tani Kriterleri: ikiden fazla sistem bulgusu veya sadece
hipotansiyon bulgusunun gelismesi olarak tanimlanmistir.
Laboratuvar olarak kanda triptaz aktivitesi bakilmasinin
adli tip agisindan bir 6nemi vardir. 15-180 dakika icersinde
pik yapar ve ik 3 saat igersinde alinmasi énemlidir. Triptaz
dizeylerinin yliksek olmamasi anafilaksi tanisini diglamaz.
Bunun yaninda plazma ve idrarda histamin ve histamin
metabolitlerinin  bakilmasi da taniya yardimer olabilir.
Histamin metabolitleri idrarda 24 saate kadar mispet
saptanabilmektedir.

Risk Faktorleri: Anafilaktik sok bulgulari ile gelen olgularda
atopik zemin, astim hastasi olmak; ergen yasta besinler;
beta bloker ve ACE inhibitérleri kullanimlarr; alkol, birinci
kusak hipnotik ve H1 reseptor blokeri kullanimlar dnemli
risk faktdrleri olarak belirlenmigtir.

Ayirict Tani:  Anafilaktik sok dagilim tipi bir sok tipidir.
Tanisinda en dnemli unsur hikayedir. Bununla birlikte cok
hizli ve dramatik seyretmesi bazen panik ortaminda taninin
konmasini zorlastirabilir. Ayirici tanida en cok karisan
durumiar bayilma (vazovogal senkop), karsinoid sendrom
ve diger sok (ndrojenik, kardiyojenik, septik) nedenleridir.
Bunun diginda cok daha nadir olarak baska klinik nedenler
ile karisabildigine dair yayinlar bildirilmigtir (Tablo 2).
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Tablo 2
Diger sok tipleri Nonorganik hastaliklar
» Hemorajik « Panik atak

» Kardiyojenik
« Hipoglisemik
» Septik
Asin eksojen Vasodepressor reaksiyonlar
» Vazovagal senkop
« “Flush” sendromlari
+ Karsinoid
» Klorpropamid--alkol
- VP salgillayan GiS tiimérleri
+ Otonom epilepsi
Restoran sendromlari
« Monosodyum glutamat (MSG)
- Silfitler

» Skrombroidozis (Yiksek histamin - ton, uskumruy,
ucan balik, torik, bluefish — islenmeden 6nce dogru
dondurulmaz ise)

» Munchausen stridoru

« Vocal kord disfonksiyonu

« Globus histerikus

» Yabanci cisim aspirasyonu
Diger

« Herediter anjio6dem

« Urtikeryal vaskdilit

+ Feokromositoma

* Nérolojik (n&bet, inme)

« Red man sendromu (vancomycin)

« Kapiller kacak sendromu

« Miyokard enfarktls@

Tedavi: ik yaklasim slpheli etmen (ilag, venom vs)
kesilmesidir. Hava yolu, pozisyonlama (cene ileri bag
geri, bacak kaldirma) ve oksijenlenmenin saglanmasidir.
Mimkin olan en kisa zaman igersinde kas i¢i 0.01 mg/kg/
doz (azamidoz 0.3mg) adrenalin enjeksiyonu yapiimalidir.
Anafilaksitedavisinde steroid, antihistaminikler ve higbirilag
adrenalinin yerini tutamaz. Damar yolu saglandiktan sonra
serum fizyolojik yUklemeleri elzemdir. Bulgularin devami
halinde adrenalin her bes dakikada bir tekrarlanabilir.

Tedaviye yanitsizlk halinde adrenalin inflzyonu 0.1-1
mikrogr/kg/dk hizinda baslanabilir. Ayrica betabloker,
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ACE inhibitérii  kullammlarinda glukogon verilmelidir.
Kortikosteroid kullaniminin uzamis reaksiyon ve artgt
anafilaktik kriz riskini azalttigi gosteriimistir.

Solunum dolasim durmasinda canlandirma mumkan
olabildigince uzun tutulmali, inatgl bradikardi durumlarinda
atropin ve deriden kalp elektrik uyarisi (transkutan pacing)
denenmelidir.

Takip: Takipte aile ve hastanin egitimi, otoenjektér temini
ve kimlik karti verilmesi dnemlidir.
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SS-01 [Sosyal Pediatri]

UGONCU TRIMESTER GEBELERIN EMZIRME
DENEYIMLERI VE PLANLARI

Naciye Irmak, Arzu Uzuner, Burcu Basaran, Sevim
Aksoy Kartgi, Merve Telliogiu
Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi

GiRIS: Bebek beslenmesiyle ilgili DSO'nin, UNICEFn
Onerisi ve Saglik Bakanhginin politikasi, emzirmenin ilk 6
ay sadece anne siitiiyle (SAS), sonrasinda ise uygun ek
gidayla iki yasina kadar surdurdimesidir,

AMAGC: Arastirmamizin  amaci gebelerin  bir 8nceki
bebeklerinde yasadiklart  emzirme deneyimlerinin
ve dogacak bebekleri icin - emzirme  planlarinin

sorgulanmasidr,

YONTEM: Arastirmamiz Pendik ilgesinde hizmet veren
Uc Aile Saghdr Merkezinde izlenen ve gebeliginin 22-40.
haftalarinda olan toplam 153 gebeye emzirmeye iliskin
bilgi, tutum, davranislarina iliskin sorular iceren bir anket
formu dagrtilip toplanmak suretiyle gerceklestirilmistir.

BULGULAR: Katihmeilarin yas ortalamasi 28,645,
egitim yili ortalamasi 8+4 yidi. katiimeilanin %81,7 si ev
hammiyds; aylik gelir ortanca degeri 1500TL idi. Daha
once dogum yapmis 92 annenin son dogan bebegine
SAS verme sikligi %57,1°dir. Biberon ve emzik kullanma
oranlar sirasiyla (%64 ve %49,4)thr. Alti aydan énce
ek gidaya baslanmasinin sebepleri bagslica bebegin
doymamasi (%37,1) ve doktorun énerisi (%17,1) olarak
belirtiimistir. Emzirmeyle ilgili bilgiler %51,7 siklikla doktor
ya da hemsireden, %46,6 siklikla aile buydklerinden
alinmaktadir. Gebelerin bebeklerini emzirmek istedikleri
ortalama slre deger 21,8 aydir. “ilk ayda anne siit
yetmiyorsa éncelikle bebek daha sik emzirilmelidir” bilgisini
onaylayanlarin sikiigi %98,9, “4 aydan itibaren bebege
yemeklerin suyundan verilebiljr” bilgisini onaylamayaniarin
sikh@ %73,9'dur,

SONUC ve TARTISMA: Aragtirmamizda  gebelerin
ge¢mis deneyimlerine dayanarak verdikleri yanitlara gore
ik 6 ayda SAS verme sikhgr %57,1 olarak saptanmigsa
da, 2013 TNSA raporuna gore ilk 4-5 aylik dénemde
SAS veren anne sikhigi %9,4, 2008 TNSA raporuna gére
ise %15,7'dir. Arastirmamizda bebegine ilk 6 ayda SAS
vermeyi dislinen annelerin oraninin yUksekligi(%98,7)
géz online alindiginda pratie bunun yansimamasinin
nedenleri saptanarak bu nedenlere yénelik midahaleler
diizenlenmelidir,
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SS-02 [Pediatrik Yogun Bakim]

NONiN\IAZiF MEKANIK VENTILASYONUN ENT{IBASYON
SIKLIGINI AZALTMADAKi BASARISI

Feyza Incekdy Girgin, Niltifer Yalindag Oztiirk
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Yogun Bakim
Bilim Dalr, Istanbul

GiRi§: Solunum yetmezligi yogun bakim Gnitelerindeki
hastalarin cogunda kargilasilan Klinik bir tablodur. Medikal
tedavinin yanisira, hastanin solunumunu  desteklemek
icin mekanik ventilasyona sik gereksinim duyulmaktadir,
Pozitif basincl ventilasyon, noninvazif ya da invazif
olarak uygulanabilir. invazif mekanik ventilasyon icin
hastanin entiibe edilmes; gereklidir. Non-invazif mekanik
ventilasyon(NIMV) ise hastaya endotrakeal tUp takmadan,
genellikle yiiz ya da nazal maske ile uygulanan bir destek
tedavisidir. Uygun olan hastalarda NIMV  uygulamasi
ile entlbasyon ile ilgili komplikasyonlar ve infeksiyéz
komplikasyonlarin olusmasi engellenerek; mortalite ve
morbidite azaltilabilmektedir.

GERECLER ve YONTEM: Galisma igin Kasim 2013 ile
Aralik 2014 tarihleri arasinda Marmara Universitesi Tip
Fakdltesi Cocuk Yogun Bakim Bilim Dalinda izlenen
toplam 361 hasta retrospektif olarak gbzden gecirildi. Bu
hastalarin 110 tanesinde entlbasyon ve invazif mekanik
ventilasyon  destegine gereksinim  oldugu  gérald.
Solunum yetmezligi gelisen ve 6ncelikle NIMV uygulanan
45 hasta calismaya alindi. Yag araligi 1 ay ile 15 yas
arasinda degisen hastalarin 25 tanesi kiz, 20 tanesi
ise erkekti. NIMV ile izlenen 45 hastanin 18'inin ileriki
dénemlerde entiibe edilerek invazif mekanik ventilasyona
gecildigi gérildii. 45 hastadan 27°sinin ise NIMV'dan fayda
gordigl saptandr. Bu galisma bize hastalarin % 60"inda
NIMV'un; invazif ventilasyon gereksinimini onledigi ve
basari sagladigini géstermektedir.

SONUC ve TARTISMA: Son yillarda NIMV, akut ve kronik
solunum yetmezligi olan gocuk hastalarda yaygin olarak
kullaniimaya baslanmistir. Bu durum iilkemizde oldugu
gibi, yodun bakim olanaklarinin sinith oldugu  (lkeler
icin gok Snemlidir. NIMV:  solunum yetersizliklerinde
entlibasyon ihtiyacini ve invazif mekanik ventilasyon
sikh@int azaltmaktadir, Sonug olarak; yogun bakim ve
hastanede kalis siiresini kisaltmas ve hasta maliyetinde
belirgin azalma saglamasi agisindan cok degerli bir
yontemdir.
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Marmara lniversitesi Tip Fakiiltesi
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S35-03 [Pediatrik Metabolizma]

METABOLIK VE HORMONAL PARAMI_ETRELEF_{I'I\_I KiLOLU
HASTALARDA TANSIYON DEGERLERINE ETKISI

Ayse Tugba Kartal', Abdiilkadir Bozaykue,

Tllay Giran®, Omer Kartal, Rabia Géngiy Sezer?,
Lale Pujat Seren?, Abdullah Bereker

"Marmaris Devjet Hastanesi, Pedjatri Klinigi, 48750, Mugia,
Tiirkiye

*Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastalikiar Egitim ve
Arastirma Hastanes; Cocuk Saghgr  ve Hastaliklar,
Uskiidar; istanpuys

*Marmara Unj versitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Endoknho/o//,
Istanbu/

‘Aksaz Asker Hastanesi, Pegjatri Klinigi, 48750, Mugia,
Tiirkiye

GIRIS: Obez hastalarda hipertansiyon normal kilolulara gére
iki kat faziadir. Fazla besin ile ylksek
alimt katekol

ile sonuglanmaktad;

METOD: Cocuk polikliniklering fazla kilo alma sikayeti ile
gelen hastalar ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin achk kan
$ekeri, insulin, kolesterol, LDL, HDL, trigliserid dizeyleri
bakildi. HOMA-IR indeksi glukoz 0. Dakika (mg/di)xinsulin
(HU/miy/405 formiliine gbre h
hastanin tansiyon

yapildi.
pozisyon

SONUC: Hastalarin ortanca sistolik Tg degeri 110 (
80-140) mmHg, divastolik TA ortanca degeri 70 (

8

range:
range: 50-

diizeyi arasinda anlamlr iligki
saptanirken (sirasiyla, p=0,004; 0,001), by iliski diyastolik
tansiyon, LDL, kolesterof dizeyleriile saptanmad; (p>0,05).

Tablo 1: Sistolik ve diyastolik tansiyon degerlerinin
metabolik degerlerle iliskisi

TARTISMA: Obeziteile berabertrigliserid, HDL, kan basing,
aclik kan sekeri degerlerine gére tani konulan Metabolik
Sendrom, Ulkemizde % 20'lere varan oranlarda bildirilmistir.
Vicut kitle indeksi persentilleri jle kardiyovaskiiler risk
faktorleri arasindaki iliskide en glcla korelasyon sistolik
kan basinci ile bulunmustur. Kilo Kontrolj ile beraber kan
sekeri, dislipidemi kontroli ve tansiyon degerlerinin normal
aralikta tutuimas; kardiyovaskiiler saglik acisindan kritiktir.
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S$S-04 [Gene] Pediatri]

PEKTUS EKSKAVATUM UN M!Ni_lVlAL iNVAZiV CERRAHI
ONARIMI: MARMARA DENEYimi

Cadatay Cetinka va, Nezih Onyr Ermera/f,
Bihter Sa yan, Zeynep Bilgi, Hakan Omercikogiy,
Tung Lagin, Korkut Bostanci, Mustafa Yiksel

Marmara Un/versn‘es/ Gogiis Cerrapisi Ana Bilim Daly,
Istanbul

GIRIS: Pekiys Ekskava
cerrahi onarim (MIRPE)
tercih edilen cerrahj tedavi

tum (PE)un minimal invaziy
guniimiizde birgok merkezde
metodu halini almistir. Basaril
sonuglar ve yiiksek hasta memnuniveti  MIRPE"in
uygulanmasin; artirmaktadir. Marmara Universitesi Gogus
Cerrahisi Klinigi olarak minimal invaziy Cerrahi yéntemle
opere ettigimiz 491 pg hastasini sSunuyoruz.

GERECLER VE YONTEM: Agustos 2005 — Aralik 2014
tarihleri arasinda Klinigimizde 491 PE hastag; minimal
invaziv yOntemle Opere  edilmistir. Hastalarin bilgileri
gincel olarak veri tabanina islenip retrospektif olarak
inceleme yaptmigtir,

SONUGLAR: 389'u (%80) erkek ve 102°sj (%20) kadin olan
hastalarimizin medyan yagi 17 ( 6-46) dir. Deformitelerin
64°0 (%13) asimetrik ve 427’ (%87) simetrikti. 329(%67)
hastada tek bar ile onarim yapilirken 159 (%31) hastada
Gift ve 3 (%2) hastada ise ¢ bar kullaniimistir, Ortalama
ameliyat stiresi 50 dakika ve ortalama hastanede kahg
stiresi 5 giindur (2-10 gtin). Pnémotoraks (22 hastada)
ve plevral eflzyon (5 hastada ) en gk gorilen erken
dénem komplikasyonlarldlr. Pndmotoraks; olan 5 yg
efizyonu olan 3 hastada tlp torakostomi uygulanmustr,
Yara yeri enfeksiyony ( 34 hasta), yetersiz dizelme (
15 hasta) ve nikel allerjisi (7 hasta) en sik ge¢ dénem
komp!ikasyonlandlr. Bu gine kadar 196 (%40) hastanin
bari planladigimz slire sonunda Gikartilmistir, Sadece 2
hastada bar ¢ikariimas; sonrast rekiirrens gorilmustur,
Hasta memnuniyeti anketleri %95 mikemmel olarak
raporlanmistir,

TARTISMA:
olusu, gerek

MIRPE giniimiizde gerek minimal invaziv
disik mortalitesi ve kisa hastanede kalig
nin tedavisinde seckin cerrahi metottur. By
imerkezlerde dusik morbiite ve yUksek hasta

memnuniyeti ile basariii bir sekilde gerceklestirimektedir
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5S-05 [Pediatrik Endokrinolojil

iDRAR SERBEST KORTIZOL DﬂZEYiNiN CUSHING _
SENDROMU VE EKSOJEN OBEZITE AYIRIMINDAKI ONEMI

Ayse Tugba Kartal', Abdiilkadir Bozaykut,

Omer Kartal, Lale pulat Serer?, Tilay Giran’,
Rabia Gondil Sezer?, Abdullah Bereket'

"Marmaris Devlet Hastanesi, Pediatri Klinigi, 48750, Mugla, Tirkiye
27eynep Kamil Kadin ve Gocuk hastaliklar Egitim ve Aragtirma
Hastanesi, Gocuk Saghg ve Hastaliklan, Uskudar, stanbul

3Aksaz Asker Hastanesi, Pediatri Klinigii, 48750, Mugla, Tirkiye
1Marmara {Iniversitesi Tip Fakilltesi, Pediatrik Endokrinoloji, [stanbul

GiRiS: Cocuklarda eksojen obezite ayImic! tanisinda
Cushing Sendromu nadir goralen nedenlerden biridir.
Cushing Sendromunun tanisinda tarama ybntem\erinden
olan 24 saatlik idrarda serbest kortizol atimt, babrek
fonksiyonlart saglam olan kisilerde giukokortikoidlerin
iiretimini yansitir. Stres, travma, bliylime hormonu eksikligi,
artmis abdominal adipozite ve hipertansiyonda idrar
serbest kortizol diizeyinin artug! pildirilmistir. Bu calismada,
idrar kortizol diizeyi ile obezite arasindaki iligki incelendi.

METOD: Astri kilo nedeniyle takip edilen hastalarda 24
saatlik idrarda serbest kortizol diizeyi olclidi. ELIZA
yontemi ile normal Ust limit>190 po/gin; viicut yuzey
alanina gore diizeltiimis Ust limit 70 pg/m2/gan kabul edildi.
Test sonucunu etkileyebilecek ilag kullanimi olan, bobrek
yetmezl‘@i, konjenital renal anomali, renal tubuler asidoz..
vb. hastalig: olan gocuklar galismaya dahil edilmedi.

SONUG: Hastalarin o,24'tinde idrarda serbest kortizol
diizeyi yuksek pulundu. Kizlarda, muayenesinde akantozis
nigrikans pulunaniarda ve obezite seviyesi daha ag\r
olaniarda, tansiyon, HOMA-IR, trigliserid, insulin yiksekligi
olanlarda daha ylksek oranlarda idrarda serbest kortizol
diizeyi>190 gg/gan bulundu. Deksametazon supresyon
testi ile higbir hastada Cushing Sendromu saptanmadt.

Tablo 1: idrarda serbast kortizol miktarina gore hastalarnn
demografik ve faboratuvar degerlerinin degerlendiri\mesi

TARTISMA: idrarda serbest kortizol duzeyi Cushing
Sendromu tanisinda yuksek duyarlilik ve pzgllluge sahip
olmasina ragmen, Cushing Sendromiu hastalann %10-
1%inde her 4 idrar drnedinin birinde diizeyin normal
cikabildigi pildirilmigtir. Psddo-Cushing Sendromuna
neden olan durumiar yanhg pozitif sonuglar verebilir.

Bu caligmada, eksojen obezitesi olan nastalarnmizda,
endojen kortizol Uretiminin disfonksiyonu olmadigin
gordik. Obez cocuklarda Cushing Sendromu ileri
tetkiklerinin, idrarda serbest Kortizol duizeyi normalin 2-3
Kkat Uzerinde olan hastalarda yapiimasint éneriyoruz.

Marmara

oPediatri Kongroti

12 - 14 Subat 2015 / Hitton istanbul Kozyatadt

5S-06 [Pediatrik Endokrinolojil

CURNER SENDROMLU GOCUKLARDA BUYUME
HORMONU TEDAVISININ BOYA ETKISI

Serpil Bas, Saygin Abali, Zeynep Atay,

Ziya Gurbanov, Serap Turan, Abdullah Bereket
WVarmara Universitesi Cocuk Endokrinoloji ve
Diyabet Bilim Dali

GiRiS: Turner sendromu, ¥ kromozomunun parsiyel
veya total monozomisi ile olusan yaklagtk 1/2000 sikhkta
gozienen bir bozukluktur. Boy kisalgi hastaligin en
sik gorulen bulgusudur. Buyime hormonu (BH) ile bu
gocuklann erigkin boylarl anlamii oranda artmaktadir. Bu
calismada, Turner sendromiu gocuklarin BH tedavisine
yanitlarnin de@erlendirilmesi amaglanmistir.

YONTEM: Klinigimizden izlenen, periferik lenfositlerde
sitogenetik calisma ile Turner sendromu oldugu gosteriimis
ve BH tedavisi altinda en az 1 yillik izlemi olan 49 hasta
calismaya dahil edildi. Karyotip sonuglart, antropometrik
parametreler ve tedavi pzellikleri dosya kayrtlarindan
retrospekiif olarak elde edildi.

BULGULAR: Hastalarin bagvuru yag! ortalama 9.9£3.8
yil, boy standart deviasyon (SD) skoru ortalamast -2.9%1 3
idi. En sik gorllen karyotip 45X (%40.8) idi ve bunu
ABX/ABXX (%14.3) ve 46X,i(X){q10) (%12.2) izliyordu.
Hastalarin hedef boy gD skoru ortalamast -0.60.9 idi.
Dogum agirhigy, hastalarn 940’ inda 2500 g ve altinda
idi. Hipotiroidi o,22.2 oraninda saptand!. BH baslama
yag! ortalamast 10.7+3.6 yil, BH baslangig dozu 411 po/
kg/gin idi. Hastalarin tedavi ba@langlcmdaki boy SD'leri
-3.0+1.1 idi. Tedavinin birinci ve ikinci yilinda ortalama boy
gD skorlan sirasiyla .25+1.0 (n=49) ve .23+1.1 {n=40)
idi. Birinci y! tedavi yanit ile tedavi dozu, BH uyar testi
pik yanti arasinda anlamlt korelasyon saptanmadt. Hedef
poy ortalamas! 156.8+6.1 cm olan erigkin boya ulasmis
17 hastanin boy ortalamasi 149.8+5.2 ¢CmM (-2.0£0.8 sD)
idi. Eriskin boy ile hedef boy, dogum tartist, bagvuru yast,
pagvuru boyu, tedavi dozu, birinci yil yaniti arasinda
anlamit korelasyon saptanmad\.

SONUG: Ulkemizde cok merkezli bir calismada BH tedavisi
almamig olan 134 Turner sendromiu hastanin final boy
ortalamast 1417 cm olarak saptanmig olup hedetf boyun
16.4 cm altndadir. Qahgmamzda BH tedavisi ile hedef
boydan sapma 7 cm olarak saptanmigtir BH tedavisinin
etkinligi ve tedaviye yanii etkileyen faktorierin saptanmast
icin daha genis caligmalara gereksinim vardif.
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S535-07 [Pediatrik Gastroenleroloji}

COCUKLARDA KARACIGER YAGLANMASI VE FIBROZU
GOSTERMEDE NON-INVAZIF YONTEMLERIN YERI

Bilgihan Aydin', Engin Tutar', Rabia Ergelen?,
Cigdem CelikeP, Deniz Erterm’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Gastroenterolofi,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Istanbul

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim
Dali, Istanbul

SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dal,
Istanbul

GiRIS ve AMAC: Guniimizde kronik karaciger
hastaliginin en sik nedenlerinden biri olan non-alkolik
yagh karaciger hastahi@inin erken tani ve tedavisi blyik
6nem tagimaktadir.

Calismanin amaci; fazla tarti veya obeziteye sekonder
karacigerde yaglanmasi oflan cocuklarda histopatolojik
steatoz/fibroz  bulgulari ile noninvazif gorintileme
ybntemleri ve aspartat aminotransferaz/trombosit orani
(APRI skoru) arasindaki iliskinin karstlastinimasidir.

YONTEM: Son bir yillik dénemde, fazla tartili veya obez
olan, karaciger enzimleri ylksek olup ultrasonografide
hepatostatoz saptandid: icin etyolojiyi saptamak amaciyla
karaciger biyopsisi yapilan 8-18 yas arasindaki hastalar
galismaya alindi. Biopsinin yani sira hastalara fibroscan
ve Controlled Attenuation Parameter (CAP) yontemiyle
fibroz ve hepatosteatoz agisindan degerlendirildi.

BULGULAR: Calismaya alinan 20 hastanin %20’sinde
evre 1, %15inde evre 2 ve %65'inde evre 3 steatoz
saptandi. Hastalarin %40'inda evre 1, %25'inde evre 2
ve %10'unda evre 3 fibroz gorilirken, kalan %25’inde
fibroz saptanmadi. Steatoz dederlendirmesinde USG ve
CAP yéntemleri ile biyopsi sonuglarl arasinda anlamli bir
korelasyon saptanmadi. Orta ve ciddi fibrozu olan grupta
AST ve ALT degerleri, fibrozu olmayan veya hafif fibrozu
olan gruba gére anlaml: olarak yiiksekti (sirastyla p=0.011,
p=0.026). Fibrozu olanlarda APRI skor ortalamasi anlaml
olarak ylksekti (p=0.032) ve hafif fibrozu ciddi fibrozdan
ayirt etmeden APRI skoru basarili bulundu (p=0.016).
Fibroscan ile belirienen fibrozun derecesi ile biyopsi
verileri arasinda anlaml bir korelasyon saptanmadt.

YORUM: Calismanin  sonuglarina gére  karaciger
biyopsisi ile karsilastirildiginda USG, Fibroscan, CAP
gibi gérintileme ydntemleri hepatosteatoz ve fibrozu
saptamada yeterli dedillerdir. Bir laboratuvar testi olan
APRI skoru ise fibrozun varligini ve derecesini saptamada
kullanilabilecek basit ve ucuz bir yéntemdir.
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SS-08 [Pediatrik Gastroenteroloji]

COCUKLARDA COLYAK HASTALIGI ILE (HELICOBACTER
PYLORI} ENFEKSIYONU ARASINDAKI ILISKI

Nevzat Aykut Bayrak', Pelin Yilmaz?, Engin Tutar’,
Esra Polat', Birol Oztiirk', Cigdem CelikeF, Deniz Ertem’
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Gastroenterolofi,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dall, Istanbul ,
2Marmara Universitesi Tip Fakilltesi 5.D6nem Ogrencisi Istanbul
SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dal, [stanbul

GIRIS: Gelismis ilkelerde alerjik ve otoimmiin hastalik
prevalansindaki artislarin, Helicobacter pylori  (Hp)
sikhgindaki azalmayla iligkili oldugu ileri strllmektedir.
Otoimmun bir hastalik olan Colyak hastaligi (CH)'nda
Hp enfeksiyonunu arastiran, erigkinlerde yapilmig
epidemiyolojik calismalar, Hp sikligr ile CH arasinda ters
bir iliskinin olduguna isaret etmektedir. Calismamizin
amaci, tani aninda gocukluk ¢agdi CH olgularinda Hp
enfeksiyon sikliginin  saptanarak CH-Hp arasindaki
iliskinin degerlendiriimesidir.

YONTEM VE GEREC: Klinigimizde CHtanisi almig hastalar
ayni dénemde herhangi bir yakinma nedeniyle gastroskopi
yapilmis olgularta karsilastiriidi. Hp enfeksiyonu tanisi
histopatoloji ve hizli Ureaz testiyle konuldu. Daha &nce Hp
eradikasyonu almis hastalar caligmaya alinmadi.

BULGULAR: Toplam 121 GCH hastas! (ortalama yas:
8.2+4.7 yil, % 57 Kkiz) ve 416 kontrol hasta (ortalama yas:
12.4+4.9, %51.6 kiz) ¢alismaya alindi. CH olgularinda Hp
enfeksiyonu sikh@l kontrol grubuna goére belirgin clarak
daha diglktl (%20.6 vs. %33.4 p<0.008). Yas, cinsiyet
ve modifiye Marsh skoruna gére dizeltilerek yapilan
multipl regresyon analizi sonucunda yas arttikga CH'de Hp
enfeksiyonu sikhidinin arttigr (OR: 1.1, %95 Cl: 1.05-1.14)
ve erkek hastalarda Hp enfeksiyonunun daha sik oldugu
(OR: 1.97, %95 CI: 1.45-2.65) goriildi. Modifiye Marsh
skoruna gére Evre 3 A, B veya C olmasi ile Hp pozitifligi
arasinda anlamli bir iliski saptanmadi (r?: 0.13, p>0.05).

TARTISMA: Calisma sonucunda, ¢ocuk yastaki CH'de
Hp enfeksiyon sikhiginin, CH olmayan poplilasyona gére
anlamli olarak distk oldugu saptandi. Genel populasyona
benzer gekilde, CH olgularinda da artan yagla birlikte
Hp sikligl artmaktaydi. Hp pozitifliginin CH'ye karsi olasi
koruyucu etki mekanizmasi bilinmemekie beraber, Hp
enfeksiyonunda mide mukozasindaki T-reg lenfositlerin
bagirsak duvarinda glutene kargl olan hiicresel yaniti
azaltarak, CH riskini azalthig 6ne surilebilir. Diger bir
hipotez ise Hp enfeksiyonunda mide asiditesinde veya
proteolitik aktivitedeki degisikligin glutenin immunojenitesini
azaltabilecegi yonundedir.
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PS-01 [Pediatrik Gastroenteroloji]

NADIR GORULEN “PROTEIN KAYBETTIREN ENTEROPATI”
SEBEBI: PRIMER INTESTINAL LENFANJIEKTAZI

Esra Polat’, Engin Tutar', Cigdem CelikeF, Deniz Ertem’
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Istanbul

“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dall,
Istanbul

GIiRiS: Protein kaybettiren enteropati (PKE), serum
proteinlerinin intestinal limene kaybi sonucu ciddi
hipoproteinemiyle karakterize klinik tablodur. GIS protein
kaybi; lenfatik obstriksiyona veya ciddi inflamasyon,
tlserasyonla giden intestinal mukozal hastaliklara
sekonder geligir. Primer intestinal lenfanjiektazi, enterik
lenfatiklerde diffiz / lokalize genislemeye sekonder lenf
sivisinin intestinal [limene sizmasiylakarakterize,gok nadir

konjenital PKE nedenidir.

OLGU 1: Al yasinda erkek hastaya, 1.5 yasinda
baglayankarinda sislik ve adri, ishalve 6demyakinmalariyla
baska bir merkezde cok kez Ust ve alt GIS endoskopiler
yapllmis ve hasta 2.5 yasindan beri {lseratit kolit tanisi
ile meselazin ve imminosupressif ila¢ kullanmaktaydi.
Tedaviye ragmen ciddi hipoalbuminemiye baghalbumin
inflizyon ihtiyact devam eden hastanin édem ve batin
distansiyonudiginda muayenesi normaldi. Rutin biokimya,
ter testi ve diski elastazi normal, ¢olyak testleri negatifti.
Alt ve Uist GIS endoskopik ve histopatolojik incelemelerinde
birpatoloji saptanmadi. Batin MR'inda bagirsaklarda
yayginduvar kalinlagsmasi ve oddemolmasi (zerine,
laparoskopi yapilarak jejunumdan tam kat biyopsi alindl.
Mukoza ve submukozada belirgin lakteal dilatasyon izlendi.

OLGU 2: Hipoalblminemi nedeniyle albimin infizyonu
alan 5 yasinda erkek hastanin ¢ykistinde, 2 yagindan
beri karin sisligi, son 1.5 yildir da ishali oldugu Sgrenildi.
Muayenesindeddem ve batin distansiyonu digindapatoloji
saptanmayan hastada hipoalbliiminemi ve vitamin B12
diistkliigi saptandi. Diger rutinbiyokimya ve ter testi normal,
¢Blyak otoantikorlan negatifti. Radyolojik incelemesinde
patoloji saptanmayan hastanin  endoskopikduodenal
biyopsi 8rneklerinde lenfanjiektazi saptand..

TARTISMA: Primer intestinal lenfanjiktazi; alblmin,
silomikron ve yagda eriyen vitamin kaybina yol agan,
nadir fakat nemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. ik
olguda oldugu gibi bazen tant konulmasi ¢ok glg olabilir
ve gecikebilin. Tedavide yUksek proteinli, distk yagl,
MCT'den zengin diyet ve yagda eriyen vitamin desteginin
yani sira okireotid ve yanitsiz olgularda cerrahi yaklasim
denenebilir.
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PS-02 [Pediatrik Gastroenteroloji]

SUT ¢OCUGU DONEMINDE iZOLE CIDDi
HIPOALBUMINEMI: KiSTiK FIBROZUN NADIR BIR
PRESENTASYONU

Esra Polat, Engin Tutar, Deniz Ertem
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dal, Istanbul

GIRIS: Kistik fibroz(KF) otozomal resesif gegisli, siklikla
respiratuvar ve malabsorpsiyon bulgulan ile seyreden
multi-sistem bir hastaliktir. Daha az siklikla sit gocugu
déneminde kolestaz, malndtrisyon ve metabolik alkalozla
da bulgu verebilir. KF'nin yasamin ilk 3 ayinda sadece
hipoalbiminemi ve 6demle presentasyonu ise oldukca
nadir bildiriimistir.

OLGULAR: ik olgu 1.5 aylikken,sulu ve mukusiu
diskilama, tartr alamama, yiiz ve bacaklarinda siglik, ikinci
olgu ise yine 1.5 aylikken tarti alamama ve giinde 4-5 defa
sulu digkilama yakinmalart basvurdu. Heriki hastanin da
boyu 25, agirliklar 10. persantildeydi, yuz ve bacaklardaki
6dem disinda muayene bulgulart normaldi. Ailesinde
akraba evliligi olmayan iki olgunun da albumin diizeyleri
ileri derecede dustk (sirastyla; 1.9 ve 1.5 gr/dL) ve hafif
anemisi vardi. Kan gazi,bobrek ve karaciger fonksiyon
testleri, serum elektrolitleri, kalsiyum ve fosfor degerleri
normal, metabolik hastalik taramasi, serum immunglobdlin
diizeyleri, gida spesifik IgE degerlerinde anormallik
gdzienmedi. Proteinlri saptanmayan olgularda, rutin
diskl incelemeleri normaldi.ik olguya yapilan alt ve Ust
GIS endoskopi ve histopatolojisinde ¢zellik saptanmad.
Hastanin ter testleri 78 ve 104 mEg/L gelince yapilan
genetik analizde hastanin AF508 homozigot, L467F
heterozigot oldugu saptandi. Ikinci olgununter testleri
87 ve 93 mEg/L, CFTR gen analizi G542X heterozigot
ve AF508 heterozigot saptandi. Diski elastaz degerleri
<50 pgr/gr olan heriki hastaya da, pankreatik enzim ve
yagda eriyenvitamin replasmani baslandi. Yiksek protein
ve kalorili iceren beslenme ile alblmin dizeyi diizelen,
ddemleri gerileyen hastalarda yasa uygun tartt ahmi da
gerceklesti.

TARTISMA: KF'li hastalann %3-13'G, sGt gocugu
déneminde Kklasik akciger ve pankreatik yetersizlik
bulgulart gelismeden sadece hipoalbiminemi, tdem ve
anemiyle bulgu verebilir. Ozeliikle yasamin ilk aylarinda
gelisen tabloda tani ve tedavinin gecikmesi mortalite ve
morbiditeyi arttirabili. Bu nedenieklasik bulgularin eglik
etmedig hastalarda hipoalbimineminin ayirict tanisinda
KF erken dénemde aragtirimalidir.
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PS-03 [Pediatrik Gastroenteroloji}

HiPOKOLESTEROLEMi VE KARACIGER DISFONKSIYONU
ILE GIDEN NADIR BiR HASTALIK: HEPATIK FIBRINOJEN
DEPO HASTALIGI

Birol Oztiirk!, Engin Tutar', Cigdem CelikeF,

Deniz Ertem’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji
Hepatoloji Ve Beslenme Anabilim Dali, [stanbul

2\armara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dal,
[stanbul

GIRIS: Hepatik fibrinojen depo hastaligi  (HFDH),
hepatositlerde fibrinojen birikimi ile karakterize, ¢ok nadir
ve otozomal dominant gegis gdsterdigi dlslnllen bir
hastaliktir. Hastalik hafif veya ciddi karaciger hastalgi,
hipofibrinojenemi ve hipokolesterolemi bulgulari ile seyreder.

OLGU: Aralarinda akrabalik olmayan anne-babanin ikinci
gocudu olan 3 yasindaki erkek olguda, 14 ayliktan itibaren
fark edilen asemptomatik transaminaz yiksekligi ve hafif
hepatomegali mevcuttu. Hafif anemisi (Hb 10.1 gr/dL, MCV
72.6 fL) olan hastanin, periferik yaymasinda akantositoz
gbzlenmedi. Biyokimyasal tetkiklerinde AST 182 U/L, ALT 120
U/L, GGT 291 U/L, ALP 277 U/L, kolesterol 49 mg/dL, LDL
10 mg/dL, HDL 34 mg/dL, trigliserid 34 mg/dL, apolipoprotein
B <0.35 mg/dL (N=0.6-1.4), diger tetkikleri normaldi. Vitamin
A, D ve E dlzeyleri normalin altindaydi. Viral seroloji negatif,
o-1 antitripsin, ferritin, seruloplazmin, ter testi, metabolik
hastalik tarama tetkikleri normaldi, hepatobiliyer ve portal
doppler ultrasonografide dzellik saptanmadi. ADEK vitamini
replasmani, uygun diyet ve ursodeoksikolik tedavisine
ragmen karaciger enzimleri ylksek seyreden hastaya
biyopsi yapildi. Histopatolojik incelemede; hafif nonspesifik
portal inflamasyon gorildd, fibroz saptanmadi, hepatositler
igerisinde vakuoller halinde homojen madde birikimi gériilen
hastada serum fibrinojen dizeyi belirgin olarak disik
saptaninca HFDH tanisi konuldu.

TARTISMA: Karacigerde sentezlenen fibrinojen, her biri
3 peptit («, B, y)'ten olusan dimer yapisinda bir proteindir.
Fibrinojen y zincirindeki gen mutasyonu (FGG) sonucunda,
endoplazmik retikulumda biriken fibrinojen, hepatosit
hasarina yol agmaktadir. Literatlirde FGG mutasyonu, 7
aileden toplam 21 hastada ve 4 farkh tipte tanimlanmigtir.
Cocuk hastalarda sadece Aguadilla mutasyonu (y375
Arg — Trp) bildirilmistin. HFDH'de karaciger hastalidi
asemptomatik olabilecegi gibi dekompanse siroza kadar
ilerleyebilir. Tanimlanamayan karaciger enzim yUksekligi
ve hipobetalipoproteinemisi olan hastalarda kan fibrinojen
dizeyi bakilarak HFDH arastiriimali, mimkinse genetik
analiz yapilmalidir.
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PS-04 [Pediatrik Gastroenterolojil

SELIM SEYiRLI KONJUGE HIPERBILIRUBINEMi:
DUBIN JOHNSON VE ROTOR SENDROMU

Birol Oztiirk, Engin Tutar, Deniz Ertem
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Gastroenteroloji
Hepatoloji Ve Beslenme Anabilim Dali, Istanbul

GIRIS: Dubin Johnson Sendromu (DJS) ve Rotor
Sendromu  (RS), nonhemolitk  kronik  konjuge
hiperbiliribinemi ile karakterize, otozomal resesif gegisli
ve tedavi gerektirmeyen kalitsal hastaliklardir. DJS’de
konjuge bilirGbinin hepatositten MRP2 tasiyicisi ile safra
kanaliklllerine atiliminda, RS'de ise hepatosit iginde
depolanmasinda bozukluk vardir.

Bilirubinin yikimi sonunda acgida ¢ikan koproporfirin idrar
ve digki ile atilir. Saglikli kisilerde koproforfirinin iki dogal
izomerinin (I ve Ill} idrar ve safra ile ekskresyonu farklidir
ve idrarla atilan tip 1l izomer tip | izomerden fazladir. DJS
ve RS'de ise idrarla atilan koproporfirin izomerlerinin
orani degismistir. RS'de idrar total koproporfirin diizeyi
2-5 kat artar ve total koproporfirinin %65'ini koproforfirin |
olusturur. DJS'de ise koproporfirin dlizeyinde artis yokiur
ancak total koproporfirinin %80’ini koproporfirin | olusturur.

Klinigimizde son 1 yil iginde DJS tanisi alan 2 ve RS tanisi
alan 1 olgu, selim ve nadir birer konjuge hiperbiliribinemi
nedeni olarak sunulmustur.

OLGULAR:

» Dokuz yasinda kiz hasta, G¢ yildir aralikh olarak
gOzlerinde sanlik

+ On (¢ yasinda kiz hasta, bir yildir bilinen konjuge
hiperbilirubinemi

* On yasinda erkek hasta, 2.5 yildir bilinen konjuge
hiperbilirubinemi

Her (¢ hastanin fizik muayenesi, subikter disinda
tamamen normaldi. Hastalarin total ve konjuge biliribin
dizeyleri sirasiyla 2.7/3.7/3.2 mg/dL ve 1.2/1.8/2.3 mg/
dL olarak saptandi. Hemogram ve diger tim biyokimyasal
tetkikler, hepatobiliyer sistem ultrasonografisi normaldi.
idrar koproporfirin analizlerine gére ilk iki olgu DJS tanisi,
diger olgu RS tanist ald1.

TARTISMA: Her iki sendrom da selim seyirlidir. izole kronik
konjuge hiperbiliriibineminin saptanmasi ve idrarda atilan
koproporfirin izomerlerinin analiziyle, ileri laboratuvar
incelemelerine ve karaciger biyopsisi gibi invazif tetkiklere
gerek olmaksizin kolayca tani konulabilir.




Marmara Universitesi Tip Fakiliesi
Gocuk Sagjhfi ve Hastaliklar AD,

PS-05 [Pediatrik Gastroenterolojil

ENDOSKOPIK ISLEM YAPILMASINI GEREKTIREN
YABANCI CiSIM YUTMA OLGULARIMIZ

Birol Oztiirk’, Ozge Gemic?, Engin Tutar’,

Nevzat Aykut Bayrak', Esra Polat', Deniz Ertem’
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dall, Istanbul

“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul

GIRIS: Ozellikle okul 6ncesi yastaki cocuklarda yabanci
cisim yutma nedeniyle acil poliklinige bagvuru sik
karsilasilan bir problemdir. En sik yutulan yabanci cisimler
madeni para, pil, ¢cengelli igne, toplu igne, nazarlik ve kolye
uglaridir. Hasta asemptomatik olabilecegi gibi, ani gelisen
yutma gl¢ligl, tokiradl yutamama, oksirik, goégls
agnsl, karin agrisi yakinmalartyla da basvurabilir. Yabanci
cisimlerin takilabileceg@i anatomik bdlgeler st dzofagus,
dzofagusun aort topuzu diizeyi, gastrodzofageal bileske,
pilor, ileogekal valv ve antsdir. Yutulan yabanci cisimlerin
%80-90"1 bir yere takiimadan atilir, ancak %10-20’sinin
endoskopik olarak c¢ikariimasi gerekebili.  Olgularin
%71’inde cismin ¢ikarnimasi igin cerrahi islem gerekir.

GEREC VE YONTEM: Son ii¢ yilda endoskopik olarak
cikarilan yabanci cisim yutma olgulari retrospekiif olarak
degerlendirildi.

SONUCLAR: Toplam 26 olgunun 17'si (%65.3) erkek, 9'u
(%34.6) kiz, ortalama yas 37.6 ay (8 ay-13 yag) idi. En sik
yutulan yabanci cisimler madeni para (%34.6), pil (%19.2),
cengelli igne (%15.3) ve oyuncak parcasiydi (%7.6). Diger
yabanci cisimler ise nektarin ¢ekirdegdi, atac, cam sls
esyasl, silgi, toplu igne ve alyansti. Cisimlerin %84.6's
ayakta batin grafisinde opak madde olarak gorintiilendi.
Yabanci cisim yutma ve endoskopik girisim arasinda
gecen ortalama stre 128 saat (2 saat- 30 gin) idi. Yabanct
cisimler en sik midede (21 olgu), 3 olguda dzofagusta,
2 olguda ise duodenumda takimisti. Buton pil yutan
olguya 4. saatte yapilan endoskopide 6zofagusta ciddi
doku nekrozu ve 3 pil yutan olgunun antrumunda multipl
erozyon ve yuzeyel liserler saptandi. Diger olgularin
endoskopilerinde yabanci cisme bagl lezyon saptanmadi,
hicbir olguda komplikasyon gelismedi.

TARTISMA: Yabanci cisim yutan hastalarda gelisebilecek
komplikasyonlar perforasyon, obstriksiyon ve kanamadir.
Ozofagusta takilan cisimlerin 6zellikle buton pillerin,
tlim sivri cisimlerin ve obstriksiyona yol acan yabanci
cisimlerin acil olarak c¢ikariimasi gerekir. Madeni paralar
ise 2 cm.den kiiglk ise, 3-4 hafta streyle mideden gegmesi
icin beklenebilir.
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PS-06 [Pediatrik Yogun Bakim]

AKUT SOLUNUM SIKINTISI SENDROMU ILE IZLENEN
CMV PNOMONISI: OLGU SUNUMU

Olcay Sah', Feyza Incekdy Girgir?,

Nilifer Yalindag Oztiirk?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dall, [stanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Yogun Bakim
Bitim Dali, Istanbul

GIRIS: Akut solunum sikintisi sendromu (ARDS), cesitl
nedenlerle her yasta gorilebilen, mortalitesi yuksek,
pulmoner kapiller gecirgenlik artisiyla karakterize akciger
O0demi tablosudur.

OLGU: Pnémoni ve tuberklloz osteomyelit dykiisii olan
11 yasinda erkek hasta dis merkeze 1 haftadir olan ates
ve dksiirik sikayetiyle bagvurmus. izleminde solunum
sikintisi gelisen, oda havasindaki sattrasyonu 75 olan,
toraks tomografisinde bilateral buziu cam gérinima,
konsolidasyonlari saptanan hasta ARDS Kiiniginde gocuk
yogun bakim Unitemize entlibe olarak devralindi.

Kapiller dolagimi zayif, hipotansif hastaya sivi destedi ve
inotrop baslandi. Beyaz kiresi 42.400/mm3, CRP:109
mg/L, sedimentasyonu 23 mm/saat, bébrek ve karaciger
fonksiyon testleri, pankreatik enzimleri ve elekirolitleri
normal olan hasta mekanik ventilasyonda; dasik tidal
volim, optimal PEER permisif hiperkapni ile sedasyonda
izlendi. Hipoksemi, FiO2 ve PEEP ihtiyacinda artis (14)
sonrast yuksek frekansh ventilasyona alindi (ph:7.29,
pCO2:66mmHg, pa02:62.5mmHg, Sp02:79, Pa02/
Fi02:69). Direncli hipotansiyon sebebiyle bakilan ACTH ve
kortizoll (27 meg/dl) dlistik bulunan hastaya fizyolojik dozda
kortizol baglandi. Genis spektrumlu antibiyotik (vankomisin,
meropenem, Klaritromisin) ve antifungale ragmen Klinigi
dizelmeyip, ag¢hk mide suyu aside direncli boyama ve
per ile tiberkiloz dislanan; CMV IGM pozitif (per 134.384
kopya) ve lenfosit alt grubunda CD4 ve CD19 lenfopenili
hastaya kombine immin yetmezlik tanisiyla gansiklovir
ve intravendz imminglobllin (IVIG) baslandi. Kiinigi ve
radyolojisi dizelip konvansiyonel mekanik ventilasyona
alinan, 12. glinde ekstiibe edilen hasta valgansiklovir, iViG,
trimetoprim silfometaksazol profilaksisi, kortizol replasmani
ile muayenesi normal olarak 19. glinde servise verildi.

SONUC: Pnomoni, ARDSnin sk sebeplerindendir
ve immin yetmezliklilerde firsatgi enfeksiyonlarla
gelisebilir ARDS tedavisinde; neden tedavi edilene,

akcigerler iyilegsene kadar minimal komplikasyonla yeterli
oksijenasyonu saglayan mekanik ventilasyon esastir ve
hayat kurtaricidr.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghgive Hastaliklari AD.

PS-07 [Pediatrik Yogun Bakim]
ATRA TEDAViSi SIRASINDA GELISEN BIR ARDS OLGUSU

Ece Oge, Niliifer Yalindag Oztiirk,
Feyza Incekdy Girgin
Marmara iiniversitesi, pediatri yogun bakim tnitesi, istanbul

GiRiS: Losemi, farklilagmanin belli bir agamasinda
takilip kalmig bir grup progenitor hiicrenin kontrolstiz
cogalarak kemik iligini isgaliyle karakterize malign bir
hastalikti. AML-M3, promyelositer serinin myelositlere
olgunlagmast strasinda bir duraksamayla giden, genellikle
t(5;17) anomalisi gosteren ve dzel bir tedavisi olan alt
tipidir. All trans retionik asit(ATRA), AML-M3 tedavisinde
prognozu iyilestiren ve yuz guldiren bir tedavi yontemi
olarak giniimizde kullaniimaktadir. ATRA  kullanimi
sirasinda %27 gibi azimsanmayacak oranda dispne, ates,
solunum sikintisi, 5dem tablosuyla giden ATRA sendromu
gorilebilmektedir.

OLGU: 2.5 yas, erkek hasta, bacaklarinda ve yuzinde
morluklar nedeniyle bagvurmus, yapilan kan sayiminda
pansitopeni, periferik yaymasinda blastlar gériimis ve
kemik iligi biyopsi sonucu AML-M3 olarak sonuclanmisti.
Hastaya indiksiyon tedavisinde sitarabin, idorubicin
yaninda ATRA tedavisi paslandi.Tedavinin  Gglncd
gliniinde solunum sikintisi, dispne ve tagipne gelismesi,
akciger grafisinde ARDS gérintmi olmasi Uzerine
yogun bakima devralindr. Fizik muayenesinde 37°C
subfebril atesi vardi. Akcigerde bazallerde solunum sesleri
azalmistr. Hastanin ekokardiyografik  incelemesinde
perikard effiizyonu  saptanmadi. ATRA sendromu
disiintlen hastaya 2x10 mg deksametazon ve 1 mg/kg
furosemid inflzyonu baglandi. Deksametazon tedavisine
bes giin bu dozdan devam edildi, ardindan doz 2x0.5 mg/
kg'a dusllerek on gune tamamiandi. Tedavinin besinci
guniinde klinigi dizelen ve ekstlbe edilen hastaya ATRA
tedavisi yeniden baglandt.

SONUG ve TARTISMA: ATRA kullammi sirasinda ates,
kilo kaybi, respiratuar distres, plevral-perikardiyal effiizyon,
sivi retansiyonu ve kilo artisi, pulmoner infiltrasyon,
akut boébrek yetmezligi gibi bulgular goérilebilir. Bunun
nedeni promyelosit olgunlagmasi sirasinda aciga ¢ikan
sitokinlerin neden oldugu kapiller gecirgenlik artigidir.
Morialite %5-13 arasinda degismektedir. Bu tedavi
sirasinda pnoémonik infiltrasyon, hipovolemi, akut bébrek
yetmezligi gorildiginde, akla ATRA sendromu geimeli
ve sitokin salinimim baskilayan deksametazon tedavisine
baglanmalidir.
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P5-08 [Pediatrik Yogun Bakim]

iNOTROP TEDAVISINE DIRENGLI HIPOTANSIYON:BIRI
ADRENAL YETMEZLIKTEN Mi BAHSEDIYOR?

Ece Oge, Nilifer Yalindag Ozttirk,
Feyza Incekdy Girgin

Warmara Universitesi, Pediatri Yogun Bakim Unitesi, Istanbul

GiRIS: Septik sok g¢ocuk yogun bakim Unitelerinde stk
izlenen bir yogun bakim endikasyonudur. Yaklagimda,
uygun stvi resusitasyonu ve inotrop destedi 6ncelikli
tedavilerdendir. inotrop destegine ragmen  direngli
hipotansiyonlar izlenilebilir.

OLGU: 8 yasinda, kiz hasta; akut gelisen andri, dortli
inotrop tedavi destegine ragmen devam eden hipotansiyon
nedeniyle yogun bakimimiza devralind. Dopamin,
dobutamin, adrenalin ve noradrenalin tedavilerini yuksek
dozlarda almakta iken, hipotansif seyreden hastanin fizik
muayenesinde kliteromegalisi oldugu gérildd. Ambigus
genitalya saptanan hastaya kortikosteroid  tedavisi
baslandi. Arteriyel tansiyonda hafif yilkseime gdrildd
ancak yagina uygun normal sinirlara ulagilamadi. Hastanin
tedavisine guclli bir vazokonstrikior olan terlipressin
eklenmesine ragmen tansiyonlar <5persantilin altinda
seyretti ve oligo-antirik olan hasta tim destek tedavilerine
ragmen izleminin 5. glintnde kaybedildi.

SONUG ve TARTISMA: Adrenal yetmezlik hayat tehdit
eden bir hastaliktir. Adrenal bezlerin hasarlanmasina bagli
olarak primer, hipotalamo-hipofizer aksin hasarlanmasina
bagl olarak sekonder ve tersiyer adrenal yetmezlik
gorilebilir. Adrenal  yetmezlikli hastalarin  infeksiyon,
travma gibi stres durumlarinda genel durumiari hizla
bozulabilir. Ozellikle yogun bakim gerektiren hastalarda
direngli hipotansiyon ve genel durum bozuklugunda
adrenal yetmezlik akia gelmelidir. Tani ve klinik tedavinin
hayati 6énemi vardir. Klinisyenler adrenal yetmezlik
semptomlari agisindan her zaman uyanik ve dikkatli
olmahdr.
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PS-09 [Pediatrik Yogun Bakim]

METABOLIK ASIDOZ iLE BASVURAN COCUKLARDA
AYIRICI TANIDA METABOLIK HASTALIKLARIN YERi

Mrtvvet Cenk’, Feyza Incekéy Girgin?,

Niltifer Yahindag Oztiirk?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dall, [stanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim
Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: Dogustan metabolik bozukluklar bir enzim
veya kofaktdrin yokiugu veya yapisal anormalliginden
kaynaklanarak belli bir metabolitin eksikligine veya viicutta
birkmesine neden olur, Akut olarak dehidratasyon ya da
sokun eslik ettigi kusma ataklari, letarji, koma, stres veya
uzamis aghgin tetikledigi hipoglisemiyle; kronik olarak ise
buyime gelisme gerilig, hepatomegali, kardiyomyopati ve
norolojik bulgularla karsimiza cikabilir. Ataklarin ¢ogunda
asit-baz bozukluklari, hiperamonyemi, hipoglisemi ve
sepsis benzeri ézellikler gériiimesi nedeniyle sepsisle sik
olarak karigabilir.

OLGU: Daha 6ncesinde saghkl olan, akraba evliligi
6yklsl olmayan, 10 aylik kiz hasta ates ve kusma sikayeti
ile basvurdu. Fizik muayenesinde hepatomegali ve orta
derecede dehidratasyon bulgular disinda 6zellik yoktu.
Takibinde hizla kétilesip metabolik ve laktik asidoz,
dolagim ve karaciger yetmezIigi bulgulari gelisti. Dekstrozlu
mayi inflzyonuna ragmen direngli  hipoglisemisinin
olmasi 6n planda metabolik bir hastalig! disundiirdi.
Dekompanse sok tablosu ve atesin varligr nedeniyle
septik sok ekarte edilemedi ve giincel kilavuzlara uygun
olarak antibiyotik tedavisi uygulandi. Glukoz inflzyonu ile
kan sekeri normal araliklarda tutuldu. Yapilan metabolik
tetkiklerinde anormallik saptanan hasta genel durumu
iyilestikten, karaciger yetmezIigi tablosu ve hipoglisemisi
duzeltildikten sonra ¢ocuk metabolizma hastaliklari olan
bir merkezde ileri tetkikleri yapiimak iizere taburcu edildi.

SONUG ve TARTISMA: Oncesinde saghkli olan, akut
olarak kétllesen, metabolik asidoz ile sok tablosunda
gelen bir hastada; laktik asidoz, hipoglisemi, organomegali,
karacider yetmezligi ve sivi tedavisine yanitsiz metabolik
asidoz tablosu géralilyorsa, metabolik hastaliklarin akla
getirilmesi Snemlidir. Buna uygun yaklagimda bulunmak,
hayat kurtarict olabilir.
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PS-10 [Pediatrik Yogun Bakim]
YOGUN BAKIM VE TUBERKULOZ

Mdrivvet Cenk', Feyza Incekéy Girgin?,

Niliifer Yalindag Oztcirk?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve
Hastalikiar Ana Bilim Dal, [stanbul, Tiirkiye

*Marmara Un/vers/z‘es/ Tip Fakiiltesi, Gocuk Yogun Bakim
Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

GiRIS: Diinya Saglik Orgitirniin 2012 yili verilerine gore
her yil 74.000 gocuk tiberkilloz nedeniyle &imektedir ve
her yil neredeyse yarim milyon yeni tani konulmaktadir,
Tuberkilozlu gocuklarin %70-80'inde akciger tiberkilozu
gérilmekle birlikte, geri kalaninda viicudun diger bolgeleri
de etkilenmektedir. Mart 2014 ile Aralik 2014 arasinda
yogun bakim tnitemizde tiiberkiiloz enfeksiyonu sirasinda
gelisen ekstrapulmoner tutulumlari nedeniyle ciddi klinik
seyir gbsteren dort vakay! bildirmekteyiz.

OLGU: 6 yasinda, erkek hasta acil servise 20 glnddr
olan ates sikayetiyle bagvurup, hizla bilinci kapaniyor ve
ardindan tiberkiloz menenjiti tanis| konuluyor ve nérolojik
sekel ile taburcu ediliyor. 4 yas erkek hasta acil servisten
perikardiyal ve plevral effizyon nedeniyle yogun bakima
yatirilip, tiberkiloz plorezi ve perikardit tanisi aliyor,
yogun bakimda 15 giin izlendikten sonra taburcu ediliyor.
6 yas erkek hasta ates ve kollarda kasilma sikayetiyle acil
servise bagvuruyor, bilinci kapanip yogun bakima alinan
hastaya tliberkiiioz meneniiti tanisi konuluyor ve ilk vakada
oldugu gibi nérolojik sekel ile taburcu ediliyor. 15 yasinda
motor mental geriligi olan erkek hasta solunum sikintis
nedeniyle acil servise bagvuruyor. Plevral efflzyon, asit ve
pansitopenisi saptaniyor. Tiiberkiiloz pldrezi ve perikardit
tanisi aliyor, hasta hala tedavisinin 28.glintnde yogun
bakim Gnitesinde izleniyor.

SONUC ve TARTISMA: Tlberkilloz hem gelismekte
olan hem de gelismis (lkelerde halen Snemli bir halk
sagligr sorunudur. Sinsi seyirli olmasi ve 0zgll olmayan
bulgulari nedeniyle erken tani konulmasi zor bir hastaliktir
Mortalitesi ve morbitesi yiksek olup hastalarda kalicl
hasara neden olmakta ve yogun bakim kosullarinda takip
gerektirecek kadar agir seyredebilmektedir.
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PS-11 [Pediatrik Yogun Bakim]

SOLUNUM SIKINTISI ILE PREZENTE OLAN TUBERK{LOZ
PERITONIT VE PLOREZi OLGUSU

Biisra Bilim, Feyza incekéy Girgin,

Niliifer Yalindag Ozttirk

Marmara Un(vers/z‘es/, Cocuk  Saghgi  ve Hastalikiar
Anabilim Dali, Istanbul

GIRIS:  Tuberkiloz gunimiizde  tIm  dinyada
gorilmekte ve yaygin bir saglik sorunu olarak &nemini
strdlrmektedir. Diinyada her yil 1,3 milyon insan bu
nedenle kaybedilmektedir. Cocuklarda tiberkilozun
dogal seyri ve klinik bulgulari, erigkine gore farkliliklar
gostermektedir. Cocukluk cag tlberkilozunun, tanisinda
énemli olan, hastaligin akla getirilmesidir. Endemik
bélgelerde tiiberkiiloz tanisi klinik semptom ve bulgular ve
akciger grafisinin degerlendirimesiyle konur. Bliylk cocuk
ve adélesanlarda tiiberkUiloz daha ¢ok pldrezi ile prezente
olur. Efflizyonlu plérezi ve peritonit, primer pulmoner
tberkilozun bir komplikasyonudur.

OLGU: Mental retardasyon tanistyla takipli olan 15
yaginda, erkek olgu, solunum sikintisi ile acil poliklinigimize
bagvurdu. Bilateral plevral efflizyonu ve asiti olan hasta,
solunum  sikintisi nedeniyle yogun bakimda, entiibe
olarak izlendi. Pndmonisi nedeniyle genis spektrumiu
antibiyotik tedavisi baslanildi. Bilateral toraks tlpu ve
periton drenaji uygulandi. Klinik ve radyolojik bulgularla
tuberkilozdan siiphelenilen hastamizda, plevra ve periton
sivisi Grneklerinde mycobacterium tuberculosis polimeraz
zincir reaksiyonu pozitifligi ve kiltir (remesi saptandi.
Antitiberkiloz tedavi bagland). Hasta tedavisinin 28.
gininde ve hala pediatri yogun bakim (nitesinde takip
edilmektedir.

SONUC ve TARTISMA: Tiberkiiloz gunumizde de sik
gordlen, etkin tedavisi olmasina ragmen; 6zellikle gecikmis
ve komplikasyonlarla seyreden vakalarda mortalite ve
morbiditesi oldukga yilksek olan bir hastaliktir. Solunum
sikintisi ve plevral effizyonla gelen hastalarda ayirici
tanida mutlaka akla getiriimesi gerekir. Aksi takdirde uzun
streli yogun bakim yatislarina, ciddi sekellere ve ylksek
mortaliye neden olabilmektedir.

PS-12 [Pediatrik Yogun Bakim]

TESADUF VEYA ETYOLOJi? SPINAL MUSKIILER ATROF
HASTALARINDA HIPERTANSIYONUN SIKLIGI

Serim Polat', Feyza incekéy Girgire,

Niliifer Yalindag Oztiirk?, Murat Fatih Pup

'"Marmara Universitesi Tip Fakiiltes, Gocuk Saglgi ve
Hastalikiari Ana Bilim Dali, istanbu/

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Yogun Bakim
Bilim Dal, Istanbul

3U'mraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagigi ve
Hastalikiar Klinigii, istanbul

GIiRIS: Spinal muskiiler atrofi (SMA), spinal kordda én
boynuz hiicrelerinin ve beyin sapindaki motor niikleuslarin
dejenerasyonuyla karakterize, gugsiizilikle seyreden bir
néromiskiler hastaliktir, Pediatrik yas grubunda erken
baslangicla seyreden tiplerinin  yiiksek mortalite ve
morbidite oranlari olmasi nedeniyle zellikie yogun bakim
takiplerinde muitisistemik olarak dikkatle izlenmelidir.
SMA'll  hastalarda kalp hizinda ve kan basincinda
ani  degisikliklerle seyreden otonom disfonksiyonlar
bildirilmektedir,

OLGU: Pediatrik yogun bakim Unitemizde Ocak-2014
ile Kasim-2014 tarihleri arasinda pnémoni, solunum
sikintisi veya sepsis nedeniyle yatan 4 SMA’ll hastanin
dosyalar geriye déniik olarak incelendi. Hepsinin genetik
tamsi SMA tip 1 ile uyumlu olup, klinik gidigleri degisken
seyirli idi; izlemleri sirasinda élen hastalardan 4 tanesinin
3'Unde hipertansiyon oldugu saptandi. Bu durum spinal
mdiskdler  atrofiyle hipertansiyon arasinda  bir iligki
olabilecegini diisinduirdii. Kardiyak ve nefrolojik olarak
aragtinldi; ekokardiyografik degerlendirme, renal doppler
ultrasonografileri ve muayeneleri dogald.

SONUC ve TARTISMA: Spinal kord hasar olan
hastalarda yapilan gahsmalarda bazi interldkinlerin
etkisiyle hipertansiyonun ortaya ¢iktigi ve ozellikle tip-
1 formunda hayvan modellerinde otonomik ve kardiyak
defektlerin oldugu gosterilmistir. SMA hastalarinda otonom
disfonksiyonun sikigi ve etkileri konusundaki bilgiler
yetersizdir. Bu konuda daha ¢ok ve kontrollii galismalara
ihtiyag vardir.
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PREIV!_AT(]RE_ RETINOPATISI GELISIMINDE ETKILI RiSK
FAKTORLERI

Baran Cengiz Arcagdk’, Ali Ayata®, genay Coskun',
Asli Memisoglu', Hiilya Ozdemir', Hilya Bilgen',
Osman Cekic®, Eren Ozek!

\Marmara Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Saghgi ve
Hastaliklar Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dalr

2GATA Haydarpasa EGitim Hastanesi Gdz Hastaliklar Klinigii
sMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi GOz Hastaliklari
Anabilim Dali

AMAG: Unitemizde takip edilen prematiire bebeklerde
Prematiire Retinopatisi (PR) gorilme sikhgl ve PR
gelisiminde rol oynayan risk faktorlerinin belirlenmesi
amaglanmistir.

GEREC ve YONTEM: Ocak 2012 — Ocak 2014 tarihleri
arasinda Gnitemizde yatan dogum haftasi 32 haftanin ve/
veya dogum agirhgr 1500 gramin altinda olan bebekler
PR gelisimi agisindan, Amerikan Pediatri Akademisi'nin
onerileri dogrultusunda Géz Hastahklari A.B.D. tarafindan
muayene edildi. PR gelisiminde etkili olan risk fakiorleri,
retinopati gelisen ve gelismeyen olgularda karsilagtiriidi.

BULGULAR: Kiinigimizde PR'ni saptamaya yonelik taranan
toplam 87 prematlrenin dogum haftalari ortalamasi 29.13
+ 2.16 hafta (23-32 hafta), dogum agirhklar ortalamasi
ise 1179 + 321 gram (500-1830 gram) olup, 40’ (%45.9)
erkekti. Bu hastalarin %93.2'si sezaryen ile dogurtuldu.
Degerlendirilen 87 bebegin 27inde (%24.1) degisik
evrelerde PR [n:9 Evre | (%10.3); ni2 Evre 1l (%2.3); n:10
Evre Il (%11,5)] saptandi. Evre IIl PR saptanan 4 hastaya
(%19) vitre iGi bevacizumab, 5 hastaya ise (%23.8) lazer
tedavisi uygulandi. Disilk dogum agirhgr ve gestasyon
haftasinin  (p<0.001), ylksek konsantrasyonda oksijen
tedavisi ve siresinin (p<0.001), APGAR skoru distklagunin
(p<0.001), strfaktan tedavisinin  (p=0.001), sepsis
(p=0.004), kan transtlizyonu (p<0.001), intraventrikller
kanama (IVK) (p=0.024), apne (p=0.001), anemi (p=0.001),
hipoksi (p<0.001) ve asidoz (p<0.001) variginin PR riskini
anlamli diglide artirdigi saptandi.

SONUCLAR ve TARTISMA: Sonuglarimiz benzer tarama
protokoliini  uygulayan iilkelerin  sonuglariyla  (%30.3-
%38.4) kargtlastinidiginda, PR sikhigimizin (%24.1) daha
dustik oldugu bulundu. Prematire retinopatisi gelisimine
en etkili risk faktorleri diigik dogum agwhgl, gebelik
haftas!, yuksek konsantrasyonda uzun slreli oksijen
tedavisi, apne, anemi, hipoksi, asidoz varligidr. Bizim olgu
grubumuzda da, literatirdekine parale! olarak PR'nin daha
kiglk ve hasta bebeklerde gelistigini saptadik.
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YENIDOGANDA METHEMOGLOBINEMi: OLGU SUNUMU

Dilek Gtiller, Sema Bozkaya, Feyza Mediha Yildiz,
Irmak Dicle Sargin, Almala Pinar Ulutas,

Rabia Géniil Sezer, Giilcan Akyliz, Erdal Sari, Aysu Say
Zeynep Kamil Kadin ve Gocuk Sadgi Hastaliklar Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Istanbul

GIRIS: Methemoglobinemi pzellikle yenidogan ddneminde
siyanozun  ayirici tanisinda  disiinilmesi  gereken bir
durumdur. Ailesel veya kalitsal olarak 2 durumda gozlenehbilir.
Cesitli oksidatif streslerle hemoglobin yapisindaki ferroz(+2)
durumdaki demir ferri(+3) durumuna gelirse methemoglobinemi
olusur.Normal kogullarda %1in altinda olan methemogiobin
%10-151 gegerse siyanoz gelisir%70 {izerinde ise fatal
seyredebilir. Aminobenzen, Klorokin, fenitoin, sulfonamid, nitrit,
kinin ve lokal anestezik ilaglar methemoglobinemiye yol actig!
bilinen ajanlardirBu yazida lokal anestezik kullanimina bagl
methemoglobinemi geligen ve takibinde destek tedavisi ile
diizelen bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Otuz glinlik erkek hasta.stinnet operasyonu
icindorsal penilblogu uygulanmasnsonrasmdamorarma§ikayeti
ile gocuk acil poliklinige basvurdu.Yapilan muayenesinde
solunum ve kardiyak muayenesi dogal ancak siyanoz mevcut
idi.Monitorizasyonda sp02:%88 olarak saptandi.Laboratuar
bulgularinda, tam kan sayimi,biyokimyasal parametreler
ve akciger grafisi normal olan hastanin kan gazinda
metHb:%28 8 olarak geldi.Hasta stvi destegi,oksijen ve yakin
monitorizasyonla takip edildi. Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz
normal saptand!. Takiben siyanozu gerileyen hastanin metHb
orant da %1,6 olarak geldi.

TARTISMA: infantlar sitokrom b5 reditktaz enzim aktivitesinin
gecici olarak eksik olmasi ve fetal hemoglobinin erigkin
hemogobinine(HbA2) gore ferri(+3 yduruma daha yatkin
olmas! nedeniyle methemoglobinemiye erigkinlerden daha
yatkindir.Kandaki methemoglobin seviyesi %101un Gzerine
gikhiginda siyanoz;%35iin lizerine ¢tktignda tagikardi,halsiz!
ik,bulant, kusma,solunum sikintish:%551in {izerine ¢ikhiginda
letarji,stupor,senkop gelisebilir%70in Gzerine gktiginda ise
fatal olabilir.

Toksik methemoglobinemide derhal ilaca son veriimesi
gerekirMethemoglobin oraninin %20 ve alinda oldugu
durumiarda ilacin kesilmesi ve gdzlem yeterli olabilirken
daha yiiksek oranlarda tedavi gerekebilir.%401n lizerindeki
methemoglobinemide 1-2 mikg %1 metilen mavisi uygulanabir.
Gerekirse doz tekrarlanabilir Methemoglobin  orani %70in
tizerine ciktiginda ise hiperbarik 02 tedavisi ve kan degisimi
gerekebilirG6PD eksikliginde ise metilen mavisi kontrendike
olup askorbik asit ile tedavi gerekebilir.

SONUC: Lokal anestezikler tedavi dozlarinda dahi
methemoglobinemiye neden olabilirOlgumuzda oldugu gibi
hafif methemoglobinemi olgularin da destek tedavisi ile kir
saglanabilir.
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OLGU SUNUMU: GEGICi NEONATAL MiYASTENIA GRAVIS
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"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Qocuk Saghgi ve
Hastaliklari Anabilim Dalt

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali

SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdgr ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Ndrolojisi Blim Dali

GIRIS: Yenidoganda néromuskler kavsak bozukluklarindan
biri olan gegici neonatal miyastenia gravis, miyastenia gravis
hastalig olan annelerin bebeklerinde ortaya cikabilir. Olgu
sunumumuzda gegici neonatal miyastenia gravisi olan bir
yenidogan bildiriimektedir.

OLGU: Miyastenia Gravis nedeniyle takip edilen
asemptomatik anneden erken membran riiptirG nedeniyle
34. gestasyon haftasinda dogan bebegin birinci ve besinci
dakika APGAR skorlart 9 ve 10 bulundu. Neonatal miyasteni
semptomlari agisindan takip edilmek lzere yenidogan yogun
bakim Unitesine alinan bebegin izleminde postnatal 12.saatte
emmede zay/flik ve hipotonisite gelisti. Cocuk Nérolojisi Bilim
Dali ile izlenen hastaya pridostigmin bromiir (0,5mg/kg/doz)
per oral baglandi. Tedaviyi takiben semptomiar gerileyen
hastada postnatal 5.glinde pridostigmin bromir dozu yariya
digllerek tamamen oral beslenmeye gegcildi. Postnatal
6.glinde de pridostigmin bromlr tedavisi kesilen hasta,
7.gunde kontrole gelmek (zere taburcu edildi. Takibinde
herhangi bir sorunu saptanmad.

TARTISMA ve SONUGC: Gegcici neonatal miyasteni,
semptomatik ya da asemptomatik hastaligi olan miyastenia
gravisli annelerden dodan bebeklerin  %10-20'sinde
goriimektedir.

Yagamin ik birkac saati icinde bulgu veren neonatal
miyastenide, genellikle yasamin tiglinci giniinde semptomlar
belirginlesir. Etkilenen bebeklerde kas gligsiiz!igii ve hipotoni
en sik bulgulardir. Olgumuzda da postnatal 12. saatinde
emmede zayiflama ve hipotonisite g6zlendi. Neonatal
miyastenide genellikle destek tedavisiuygulanir; semptomlarin
varliginda antikolinesterazlar kullanilir. Olgularin %90’inda
ikinci aydan énce tam iyilesme gozlenir ve farmakolojik tedavi
siiresi ortalama dort haftadir. Olgumuzda tedavi altinci giinde
kesilmig, ilacin kesilmesini takiben semptomlarda yineleme
olmamigtir.

Sonug olarak miyastenia gravisi olan annelerden dogan
bebeklerin, anne semptomatik oimasa bile dogum sonrasinda
olasi semptomlarin saptanmasina yénelik olarak yakin
izlenmeli ve gerektiginde tedavi verilmelidir.

PS-16 [Neonatoloji]

SUNNETTE PRILOKAIN UYGULAMASINA BAGLI
METHEMOGLOBINEMi YENIDOGAN OLGUSU VE
VITAMIN C iLE TEDAVISI

Fatma__Narter, Yasemin Akin, Esra Polatogiu
Cetinkaya, Sukru Yener, Pinar Gines

Kartal Dr. Litfii Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk
Klinigi Yenidogan Unitesi, [stanbul

Methemoglobinemi, hemoglobin molekdlitnin  normal
ferroz durumdan ferik duruma okside olmasi ile olusur.
Nadiren dogumsal (methemoglobin rediktaz eksikligi)
veya daha siklikla oksidanlarla kargilagma sonucu edinsel
olarak gbrilebilmektedir. Edinsel methemoglobinemi
yapan ¢ok sayida ajan bildirimekte olup, nedenlerinden
biri de slnnet pratiginde sik kullanilan lokal prilokain
uygulamasidir. Tedavide kullanilan metilen mavisine
itiyag oldugu bilinmekle birlikte genel olarak kabdil edilmis
alternatif tedavi yoktur. Bu tedaviler icinde son yillarda
bildirilen C vitaminin; etkinligi, dozu ve yiksek dozda renal
yan etkileri konusunda net bilgi bulunmamaktadir.

Sunnet sirasinda lokal prilokain uygulamasi sonrast
siyanoz gelisen yenidogan olgusu intravendz vitamin C ile
bagari tedavi edilmesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU: Saglkli anneden miadinda spontan vajinal yol
ile 3430 g agirhginda dogan ve dogum sonrasi problem
yagamayan erkek olgu, 22. glinde poliklinik kontrolimiizde
siyanozu fark edilerek yenidogan Unitesine yatirildi. Ayni
gun lokal anesteziyle stinnet oldugu 6grenilen hastanin
kan gazinda methemoglobin dizeyi %28.5 saptandi. IV
100 mg C vitamini uygulamasindan 1 saat sonra siyanoz
belirgin geriledi ve methemoglobin saat sonra %12.1’e, 9.
saatte % 2.4’e geriledi. ikinci glinde %1.6 saptandi.

SONUG: Lokal anestezik olarak kullanilan prilokain
3 ayliktan kigik bebeklerde siyanoza ve diger ciddi
semptomiara neden olabilen methemoglobinemiye neden
olabilir. Bu nedenle yenidoganda siyanoz ayirici tanisinda
diganilmelidir. C vitamini metilen mavisi tedavisine giiventi
bir alternatif olarak kullanilabilecedi de akilda tutulmaldir.
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YENIDOGAN DONEMINDE RiFAMPISIN INTOKSIKASYONU

Irmak Dicle Sargin, Dilek Giller, Feyza Mediha Yildiz,
Almala Pinar Ulutas, Erdal Sari, Gilcan Akyiiz,
Aysu Say

Zeynep Kamil Kadin ve Gocuk Saghgi Hastaliklar Egitim ve
Arastirma Hastanesi, [stanbul

GIRIS: Zehirlenmeler 6zellikle gocukluk gaginda énemli
bir halk saglid! sorunudur. Gocukluk caginda zehirlenmeler
genellikle yanhslikla ilag alimi sonrasi gérilur. Zehirlenmeler
her yas grubunda gérilmekle birlikte, gocukluk yas grubunda
daha stk gorlimekte ve daha o6limcll seyretmektedir.
Yenidogan déneminde ilag kullamimi sinirh oldugu icin
intoksikasyon vakalari nadir gérilmektedir.

OLGU: On gunlik kiz hasta yanhs ilag kullanim sebebi ile
cocuk acil servisimize getirildi. OykUsiinde anneye diaper
dermatit tedavisi nedeni ile gluteal bdlgeye sirdlmesi igin
verilen rifampin ampilin agizdan icgireilmesinden sonra
ailenin durumu farkettigi 6grenildi. Fizik muayenede sistem
muayeneleri normal saptandi. Laboratuar bulgulari, tam
kan sayimi, biokimya parametreleri, kan gazl degerleri
norma! saptandi. Hastaya mide lavaji yapildi, aktif kémur
uygulamas! yasindan dolayr yapimadi. Hasta olasi
intoksikasyon bulgulari nedeniyle 72 saat gozlem altinda
tutuldu. Takibinde herhangi bir problemi olmad:.

TARTISMA: Rifampisin ampul daha ¢ok cerrahi
vakalarda yara tedavisinde kullanilmaktadir. Rifampisin
intoksikasyonu literatlirde daha cok tiberkiloz tedavisi
sonrasinda gorllmektedir.  Rifampisinin  yan etkileri
bulant;, kusma, konvilziyon, letarji, methemogiobinemi,
karacider fonksiyon testlerinde ylkselme, hepatotoksisite,
kvs toksisitesi, supraventrikiler tasikardi, asidozdur. ilag
kullammi aileler tarafindan uygulandidi icin dikkatli ilag
kullanimi konusunda ailelerin uyariimas! énemlidir. Bizim
vakamizda ailenin durumu ¢abuk farkedip erken miidahale
edilmesi sonucunda herhangi bir durumia kargilagiimistir.

SONUCLAR: Yenidogan déneminde rifampin intoksikasyonu
ile ilgili hig vaka gorulmedidi icin Klinik dzelliklerinin ve tedavi
stratejilerinin gbézden gegiriimesi i¢in sunulmustur.

Marmara
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YENIDOGANDA HiPERTROFiK PiLOR STENOZU: OLGU
SUNUMU

Almala Pinar Ulutas, Dilek Gliller, Feyza Mediha
Yildiz, Irmak Dicle Sargin, Erdal Sari, Giilcan Akyliz,
Lale Seren, Serpil Degirmenci, Aysu Say

Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Sagihgi Hastaliklar EGitim ve
Arastirma Hastanesi, [stanbul

GIRIS: infantil hipertrofik pilor stenozu (IHPS), yenidogan
ve st cocuklarinda kusmaya bagl cerrahi nedenlerin
en sik nedenlerinden biridir. 1000 canh dogumda 1,5-
5,0 arasinda gorGlar. Erkeklerde kizlardan 2-5 kat daha
fazla gorullr. Pilorun sirkiler kas tabakasindaki hipertrofi
ve hiperplazi ve gastrik cikis obstriiksiyonu, gastrik
distansiyon ve midedeki retrograt peristalsise neden
olan pilor kanalinin stenozu ile karakterizedir. Genellikie
ilk yakinma safrasiz kusmadir. Dogumdan 2-8 haftalar
aras! ortaya g¢ikan safrasiz, fiskinr tarzda kusma tipik
bulgusudur. Abdominal ultrason ile kesin tani konur.

OLGU: 24 ginluk erkek hasta yenidogan yogun bakim
Unitesine pnémoni tanisi ile yatirildi. Anne baba 1. derece
kuzen gocuklariydi. Fizik muayenede solunum muayenesi
kaba diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuar
bulgulari, tam kan sayimi, biyokimya tetkikleri normal
saptandi. Takibinde pnémonisi diizelen fakat figkirir tarzda
kusmalari devam eden hastanin laktat ve amonyagi normal
saptandi. Kusmalar devam eden, kan gazinda metabolik
asidozu saptanan hastanin batin ultrasonografisinde
hipertrofik pilor stenozu saptandi. Hasta ¢ocuk cerrahi
Unitesine sevk edildi.

SONUG: IHPS, pilor kasindaki hipertrofi nedeni ile
gelisir ve mid-epigastriyumun palpasyonunda ele ‘olive’
gelmesi ile tani konulur. Kusma sonucunda hipokalemik,
hiponatremik, hipokloremik metabolik alkaloz géralur.
Bizim hastamizda hastaneye yatis 6ncesinde herhangi bir
problemi olmayan kilo alimi olan hastada erken dénemde
ultrason ile tanisi konarak gelisebilecek komplikasyonlar
dnlenmistir. SUt gocuklugu déneminin sk gorllen bir
bulgusu olan kusmada ayirict tanida diglnilerek erken
ddnemde tani almasinin 6nemini vurgulamak amaci ile
sunduk.
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DONNAI-BARROW (FOAR) SENDROMU: iKi KARDES
OLGU SUNUMU

Yasemin Kendir Demirkol, Nursel Elgioglu
Marmara Universitesi  Pendik Egitim ve Aragtirma
Hastanesi,Cocuk Genetik Bilim Daly, [stanbul

GIRIS VE AMAG: Donnai-Barrow  sendromu
[Fasiokuloakustikorenal sendrom (FOAR)] (OMIM 222448)
tipik Ozellik olarak; hipertelorizm, genis fontanel, belirgin
alin, kisa burun, sensorinéral isitme kaybi, yiiksek miyopi,
ilerleyici gbérme kaybi, retina dekolman, iris kolobomu,
korpus collosum agenezisi, konjenital diafragma hernisi,
omfolosel ve gelisme geriligi ile karakterizedir. ik defa
1993 yilinda tamimlanmis otozomal resesif gegisli nadir
gordlen bir sendromdur. Sorumlu LPR2 gen (Low density
lipoprotein- reletad protein) kromozom 2qg31.1 Uzerindedir.

YONTEM: Bu galismada 1.5 derece kuzen evliliginden
olan 2 kardeste saptanan Donnai Barrow Sendromu
sunulmustur.

BULGULAR:

OLGU 1: Dért yasinda kiz olgu. Yirmisekiz yasindaki
G4P4A1Y2 anneden term ikiz esi olarak dogmus.
Dogdugunda 6n fontaneli genis, proptozis, umblikal herni,
yaygin hipotonisitesi mevcutmus. Yapilan tetkikierinde
korpus collusum agenezisi, iris kolobomu, sensorinéral
sagirlik ve proteinlri tespit edilmis. Hastada dismorfik
yuz Ozellikleri olarak kaba yliz, rélatif makrosefali, frontal
bossing, burun kéki basikligt, hipertelorizm tespit edildi.

OLGU 2: Kirk giinlik erkek olgu. ilk olgunun kiiciik
kardesi. Otuziki yagindaki G4P4A1Y4 anneden term
olarak dogmus. Dismorfik gdrinimli olmasi nedeniyle
poliklinigimize  yonlendirimis.  Fizik muayenesinde;
hipotonik, én fontanel genis, sagital siitur genis, burun
kokii basik, hiper-telorizm, alin Gst kisminda frontal
bélgede 5 cm ¢apl pergem ve omfolosel mevcuttu. Yapilan
incelemelerinde  korpus collosum agenesizi, fundus
muayenesinde de retina atrofisi saptandi. Bilateral BERA
testinden her iki kulakta kaldi. Bu kardeslerde otozomal
resesif gecis gdsteren Donnai-Barrow-FOAR sendromu
dusiinlldd. ileri tetkik ve incelemeleri planlandi.

TARTISMA VE SONUG: Donnai-Barrow Sendromu
oldukga nadir gorilmekie birlikte akraba evliligi Gykiisi,
genis 6n fontanel, g6z bulgular, sensorindral sagirlik
tespit edilmesi durumunda ayirici tanida distniiimelidir.

PS-20 [Genetik]
LiPOiD PROTEINOSIS: OLGU SUNUMU

Gulsen Akay Tayfun', Nursel Elgiogiu', Tiilin Ergiin?,
Birol Ozttirk?

"Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Pediatrik Genetik
Bilimdali, istanbul

2Marmara Un/versites/ Tip  Fakiiltesi,  Dermatoloji
Anabilimdall, Istanbul
SMarmara  Universitesi  Tip  Fakilltesi,  Pediatrik

Gastroenteroloji Bilimdali, Istanbul

Lipoid proteinozis (Urbach-Wiethe, OMIM 27100 ) ilk
kez 1929 yilinda “hyalinosis cutis et mucosae” hastahigi
olarak tanimlanmustir. Deri, mukoz membranlar, beyin ve ic
organlarda hiyalen madde birikimi ile karakterize, otozomal
resesif gegisli, nadir gériilen bir genodermatozdur. Klinikte
hastaligin ilk belirtisi yenidogan déneminde ortaya cikan
ve yagsam boyu siren seste kisiklagsma ve kabalasmadir.
Buna, sikliklasu gigegiskari benzerilezyonlar, g6z kapaklari
kenarinda yerlegen papdiller, sigil benzeri paptil ve plaklar
gibi cesitli deri ve mukozal belirtiler eslik eder. Hastaligin
kromozom 1g21 Uzerinde bulunan, ekstraselliller matriks
protein1 (ECM1) geninde ekspresyon azalmasi sonucu
geligtigi gésterilmistiz. Bu galismada ayni aileden, lipoid
proteinozis tamisi almis iki olgu sunulmustur.

Hastalarin klinik, histopatolojik ve molekiiler bulgular
dékimente edilmistir

Ayni aileden 6 ve 14 yaslarinda, farkl cinsiyetten 2 kuzen
olgu sunulmaktadir. Hastalarimiz; Dogumdan itibaren olan
ses kisikiigi, oral mukoza ve ciltte vezikiillerle baslayip skar
birakarak iylesen deri lezyonlari sikayetleri ile basvurdular.
Karin adrisi da bulunan 6 yagindaki kiz hastanin yapilan
ast GIS endoskopisinde makroskopik bulgular normaldi,
ancak korpus, antrum ve 6zofagus histopatolojilerinde
submukozada kapiller damar gevrelerinde PAS pozitif
eozinofilik hiyalen madde birikimi saptandi. Klinik buigutar
ile lipoid proteinozis tanisi konan hastalarin tanisi
histopatolojik ve molekiiler olarak da konfirme edildi.

Lipoid proteinozis nadir gériilen bir genodermatoz olmasina
ragmen, akraba evliliginin yiksek oldugu (lkemizde
konjenital disfoni ve buna eglik eden deri ve/veya mukozal
bulgular ile bagvuran hastalarda ayirici tanida akla
gelmesi gerekli bir antite oldugunu disiindigumiizden
sunulmustur.

91




Marmara Universitesi Tip Faktiftesi
Cocuk Safhifi ve Hastaliklan AD.

PS-21 [Genetik]

MIYELODISPLASTIK Ki BULGULARI GOSTEREN BiR
MAROTEAUX-LAMY SENDROMU (MPS-6)

Bilge Noyan', Nursel Huriye ElgiogIu?,

Yasemin Kendir?, Baris Yilmaz®, Ahmet Kog’
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar, [stanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Genstik
Hastaliklar, [stanbul

Silarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji, Istanbul

GiRIiS: Uc yasinda erkek hasta iskelet deformiteleri, mitral
yetmezlik, splenomegali ve hafif kaba yiz gérinimu
saptanmasi izerine Cocuk Genetik Hastaliklarina yonlendirildi.

SONUCLAR: Uc aylk oldugunda sirtinda egrilik
saptanmas! (zerine gekilen Spinal MR'da; atlantoaksiyel
subliksasyon, C2-C3 posterior elemanlarda flizyon defekti
tespit edilmis olup, sik brongiolit Sykiisli ve horlama sikayeti
olan hastanin yapilan Eko'sunda mitral yetmezlik ve sol
ventrikiller hipertrofi saptanmistir. Anne baba arasinda
birinci derece akraba evliligi olan hastanin antenatal
oykiisinde &zellik yoktur ve ndromotor geligimi normal
olup ailede benzer vaka yoktur. Fizik muayenesinde; dar
ve yiiksek damak, uzun filtrum, kaba yiiz gérinimu, kisa
boyun, pektus carinatum, brakidaktili, splenomegali, yaygin
mongol lekesi mevcuttur. Yapilan laboratuar tetkiklerinde
bisitopeni saptanan (wbc: 4300, hb: 6.2, plt: 170.000)
hastanin, iskelet grafilerinde disostosis multiplex ve Spinal
MR'da atlantoaksiyel subliksasyon, C2-C3 posterior
elemanlarda flzyon defekti tespit edildi. Bu bulgular ile
hastada lizozomal depo hastaliklari distintlerek génderilen
idrarda, dermatan siilfat artist tespit edildi. Yapilan enzim
analizinde, Arilstilfataz-B: 0 umol/g/hr (c: 13.7) tespit edildi.
Multiple siilfataz eksikligi i¢cin yapilan enzim analizleri
normaldi. Bu bulgular ile hastaya MPS-6 (Maroteaux-Lamy
sendromu) tanisi konuldu. Hastanin bisitopenisi olmasi
nedeni ile yapilan kemik iligi aspirasyon ve biyopsisinde
miyolodisplastik kemik iligi bulgulan saptand.

TARTISMA: MPS-6 Maroteaux-Lamy sendromu, otozomal
resesif gegen bir lizozomal depo hastaligidir. 1963 yilinda
Dr. Pierre Maroteaux ve Dr. Maurice Lamy tarafinca
tanimlanmis olup, 5. Kromozom Uzerindeki (5q13-5g14)
Arylsulfatase B (ARSB) gen mutasyonu sonucu Arils(lfataz
B enzim aktivitesinde azalma ve glikozaminoglikanlarin
hicrelerde birikimi ile sonuglanir. Ciddi iskelet bozukluklari,
boy kisaligi, hareket bozukluklar ve kardiyak anomaliler
gorilir. Hastamizda ayni zamanda miyelodisplastik kemik
iligi degisiklikieri de saptanmig olup, literatlirde simdiye
kadar béyle bir bilgiye rastlanmamistrr.

Marmara
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PS-22 [Genetik]

ASIT VE RESTRIKTIF KARDIYOMIYOPATI ILE BASVURAN
BiR ALSTROM SENDROMU OLGUSU

Aida Koka', Funda Oztung', Beyhan Tlystiz,
Ada Bulut Sinoplu’, Turkay Rzayev', Ozge Avar'
'1.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,

Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dall, [stanbul

2] . Cerrahpasa Tip Fakliltesi,

Pediatrik Genetik Bilim Dal, [stanbul

GIRIS: 14 yaginda kiz hasta klinigimize karin agrisi ve
distansiyonu ve 1 yildir etyolojisi bilinmeyen okstrik
sikayetiyle bagvurdu.

BULGULAR: Fizik incelenmesinde kisa boy, santral
obezite, akantozis nigrikans, fotosensitivite, bilateral
nistagmus, isitme kaybi, alopesi, ylz dermatiti. Dinlemekle
eksipirymu kisa ve bilateral ince ve kaba krepitan ralleri
vardi. 1, S2 ritmikti, Gfarimi yoktu. Karin distandiydd,
hepatomegalisi ve asiti vardi, hassasiyeti yoktu. Puberte
gelisimi dérdinci Tanner evresindeydi. Hafif mental
retardasyonu vard.

Gecmisinde 3 aylikken farkedilen nistagmus ve
fotosensitivite hikayesi mevcuttu.
Ekokardiyografisinde bilateral atrial genisleme,

biventrikiler sistolik disfonksiyon, ve restriktif patern
gdsteren sol ventrikiil diyastolik disfonksiyonu saptandi.

Fundus muayenesinde retinal distrofi, VEP ERG testinde
hem retina hem optik sinirde ileti disfonksiyonu saptandi.
Odyometrik testte bilateral sensorintral igitme kayb!
saptandi.

SONUC: Alstrdom sendromundan stphelenilmesi Gzere
yapilan genetik incelenmesinde ALMS tip 1 gen mutasyonu
saptand!.

ACE inhibitéril ve ditretik baslanan hastanin takibinde
ekokardiyografik parametrelerinde dizelme saptandt.

TARTISMA: Alstrém  sendromu  gok nadir gorulen,
otozomal resesif bir genetik bozukluktur. Bu sendromda
kon-rod distrofisi, isitme kaybi, trunkal obezite, insulin
direnci, tip 2 diyabet, kisa boy, kardiyomiyopati ve progresif
pulmoner, hepatik ve renal disfonksiyon olur.

Morbidite ve mortaliteden en ¢ok sorumlu tutulan
Dilate veya Restriktif konjestif kalp yetersizligi Alstrom
hastalarinin 2/3tnde hayatlarinin herhangi bir ddneminde
meydana gelir. Goklu organ tutulumun olmasi nedeniyle
kalp transplanti tarismalidir. Ancak erken yasta baslanan
uygun tedavi kardiak fonksiyonlarint uzun bir dénem
kontrol altinda tutabilir.
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PS-23 [Pediatrik Endokrinoloji]

0BEZ VE ASIRI KiLOLU HASTALARIMIZIN DEMOGRAFIK
OZELLIKLERI

Rabia Gondil Sezer', Lale Pulat Seren’,

Ayse Tugba KartaP, Tiilay Giiran®, Omer Kartal,
Abdlilkadir Bozaykut', Abduliah Bereket

'Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastalikiar Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Gocuk Sagligi ve Hastalikiar Klinigii,
Uskiidar, [stanbys
2Marmaris Devlet Hastanesi, Pedjatri Klinigi, 48750, Mugia
SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Endokrinoloji,
Istanbul

‘Aksaz Asker Hastanesi, Pediatri Klinigi, 48750, Mugia

GiRi$: Cocukluk caginda obezite en sik ilk bir yas, 5-6
yag arasi ve ergenlik dénemlerinde goriimektedir. Obez
gocuklarin % 30'y, ergenlerin ise % 80 eriskin yasa
geldiginde de obez kalmaktadir Danyada ve tlkemizde
obezite vyillar icinde artis gbstermektedir.  Ulkemizde
2001-2010 yillar arasinda, farkli sehirlerde yapilan
calismalarda, fazla kiloluluk prevelansi % 9,9-17,6; obezite
prevelans ise % 1,6-7,8 arasinda bildirilmistir. Yiyecek ve
icecek aligkanhigindaki degismeler, teknoloji ve bilgisayar
basinda fazla zaman harcama gibi nedenlerden dolay!
obezite sikliginim artacagr ngérilmektedir

METOD: Galismamiza Gocuk polikliniklerine Nisan-EyIu
2012 yilinda, fazla kilo alma gikayeti ile gelen hastalar
dahil edildi. Hastalarin yas, boy, kilo, bel ve kalga cevresi
Sletimu, ayrintil fizik Mmuayeneleri yapiidi. Her hastanin
aglik kan sekeri bakildi ve aile hikayeleri sorgulandi. Aclik
kan sekeri >100 mg/dl olan, fizik Mmuayenede akantozis
nigrikans saptanan ve ailesinde Tip 2 diyabet hastasi
olanlara oral glukoz tolerans testi yapild..

SONUC: Calismamiza 73 Kiz, 44 erkek hasta dahil edildi.
Hastalarin yas ortalamas; 10,6+3,3 yil idi. Viicut kitle
indeksi z-skoruna gore % 13,7'si asin kilolu iken, % 96,3l
obezdi. Fizik Mmuayenede, % 17,1'inde stria; % 37,6'sinda
akantozis nigrikans meveutty. Bel-kalca gevresi oran: 0,7
ile 1 arasindaydr. Aclik kan sekeri ortalamasi 90+6 mg/di.
Oral glukoz tolerans testi 25 hastaya yapildi. Hastalann
higbirinde diyabet saptanmad, 1 hastada bozulmus glukoz
toleransi gézlendi.

TARTISMA: Cocukluk  cagindaki obezite, erigkin
dénemdeki obezite ve iligkili kronik hastalikiar icin risk
olugturmaktadir. Bel-kalca oraninda artis ile insulin
direncine bagl  morbidite ve mortalite  artmaktadir,
Kardiyovaskiiler, endokrin, metabolik hastaliklar, ani 6liim
ve kanser riskinin viicut kitle indeksi ile korele oldugu
g0steriimistir.

2 Marmara
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PS-24 [Pediatrik Endokrinoloji]

OBEZ HASTALARDA TjROiD FONKSiYON TESTLERININ
DEGERLENDIRILMESI

Abdtilkadir Bozaykut', Rabia Génil Sezer’,

Ayse Tugba Kartal, Tiilay Giran®, Omer Kartal,
Lale Pulat Seren', Abduliah Berekef®

"Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar Egitim ve
Arastirma Hastanesi Gocuk Sagiigi ve Hastaliklar; Klinigi
Uskiidar, istanbul

*Marmaris Devlet hastanesi Pedjatri Klinigi, 48750, Mugila
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Endokrinoloji,
Istanbul

‘Aksaz Asker Hastanesi, Pediatri Klinidii, 48750, Mugila

GIRIS: Obez cocuklarin %7-23'Unde TSH seviyesinde
artis  saptanmisti.  Tiroid fonksiyon  testlerindeki
degisikliklerin obezitenin nedeni mi yoksa sonucu mu
oldugu tartisma konusudur. Yiksek TSH ve serbest
T3 duzeylerinin, metabolik hizi arttirmak icin viicudun
obeziteye adaptasyonu oldugu disiiniimektedir

METOD: Obezite nedeniyle takip edilen hastalarin tiroid
fonksiyon testleri incelendi. Serbest T4 ve TSH dizeyleri
elektrokemiliminesans immunoassay yontemiyle cahsildi.

SONUGC: Hastalarin serbest T4 ortanca duzeyi 1,21
(range: 0,8-1,55); TSH 2,72 (range: 0,8-9) degerlerinde
bulundu. Vicut kitle indeksi-z skoru ile serbest T4 dlzeyi
arasinda istatistiksel olarak pozitif yénde zayif derecede
korelasyon saptandr  (p=0,007; r=0,25). Vicut yag
yUzdesi, bel/kalca oran ile TSH, serbest T4 arasinda iligki
saptanmadr (p>0,05).

TARTISMA: Calismamizda, viicut kitle indeksi-z skoru ile
TSH arasinda korelasyon yokken, serbest T4 arasinda
olmasi, doku diizeyinde tiroid hormon resistans; oldugunu
distindiirmektedir. Obezitede  kiinik veya laboratuar
kanit olmadan, sadece hipertirotropineminin tedavisi
gereksizdir. Tedavide as)| amag kilo kontroliing saglamak
Ve yasam tarziyla ilgili degisiklikleri yapmaktir,




_Warmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Sagligy ve Hastalikiart AD.

pSs-25 [Pediatrik Endokrinolojil

H SENDROMU: MONOGENIK DiYABETIN NADIR BiR
NEDENI

Saygin Abali’, Zeynep Atay', Serpil Bas’,
Sofia Babay?, Vered Molho Pessacl?,
Abraham Zlotogorsk?, Abdullah Bereket',
Serap Turan’
"Marmara Universiz‘esi,
Bilim Dah, Istanbul
2Hadassah - Hebrew University Medical Center, Department
of Dermatology and The Center for Genetic Diseases of the
Skin and Hair, Jerusalem, Israel

Gocuk Endokrinoloji ve Diyabet

GiRiS: H sendromu otozomal resesif multisistam  bir
hastaliktir ve adi karakteristik klinik gzelliklerinin bag
harflerinden gelmektedir (hiperpigmentasyon, hipertrikoz,
hepatosp!enomegali, isitme shearing” kaybr, kalp
“heart” anomalileri, hipogonadizm, boy “height” kisaligl,
hiperglisemi/diyabetes mellitus  ve halluks valgus/
fleksiyon kontraktirleri). “Human equilibrative nucleoside
transporter3” (hENTS) proteinini  kodlayan SLC29A3
genindeki mutasyonlar hastaliga yol agmaktadir. hENT3
endozom ve lizozomlardan sitoplazmaya ve mitokondri i¢
membranina nikleozid gecisinde rol oynar.

VAKA: Onsekiz aylikken tip 1 DM tanisi alan ve goklu
doz instilin tedavisi almakta olan erkek hasta 7 yasinda
boyunda multiple servikal lenfadenopati (LAP) sikayeti
ile bagvurdu. Fizik muayenede boyu 120.4 cm (-0.2 SD),
vicut agirhgi 25 kg (0.5 SD) idi. Kaba ylz gdrindmu, burun
Kokl basikhigy, hipermetropisi, sagda ezotropisi, bilateral
servikal lenfadenopatisi ve viicudunun farkli yerlerinde
ok sayida nevis mevcuttu. LAP ayirict tanisi icin yapilan
hematolojik ve serolojik tetkiklerde antiSLC70 pozitifligi
disinda patolojik bulgu saptanmadi.. Eksizyonel lenf nodu
biyopsisinde masif sinus dilatasyonu, S100 ve CD68 pozitif
histiyosit proliferasyonu, kapsuler ve perikapsiler fiorozis
saptandi ve bu bulgularla Rosai-Dorfmann  hastahig!
tams! kondu. Rosai-Dorfman hastaligi ve diyabet olmas
nedeniyle hastadaH sendromu duisiiniildd. H sendromunun
kardiyak ve dermatolojik bulgular yoktu. Hastahgin bilinen
ancak; gorece nadir olan iki bulgusunin birlikteligi nedeniyle
genetik analiz yapildi. SLC29A3 geninde homozigot p.367
A>T (c.1099G>A) mutasyonu saptandr.

SONUG: H sendromu farkh kiinik tablolarda kargimiza
gkabilen genellikle dermatolojik dzellikleri ile bilinen
genetik bir hastaliktin. Vakamizda oldugu gibi erken
baglangigh diyabet hastahgin ik bulgusu olabilmekiedir.
Kutandz belirtileri veya histiyositik lenfadenopatisi olan
diyabetiilerde H sendromunun diisinuimesi gerekmektedir.

Marmara
Pediatri Kongresi
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PS-26 [Pediatrik Endokrinolojil

iNSULIN BAGIMLI DIYABETES MELLITUS ILE BASVURAN
FRIEDRICH ATAKSISI OLGUSU

Serpil Bas', Saygin Abali!, Zeynep Atay', Ziya
Gurbanov', Sevda Cam’, Dilsad Turkdogan?, Serap
Turan', Abdullah Bereket'
'Marmara Universites/, Cocuk
Bilim Dali, Istanbul

2\armara Universitesi, GOCUK Néroloji Bilim Dall, [stanbul

Endokrinoloji ve Diyabet

Friedrich Ataksisi (FA) frataksin (FXN) proteinini kodlayan
gen lokusundaki mutasyonlar ile olugan otozomal resesit
nérodejeneratif bir nastaliktir. FXN geninin 1. intronunda,
normal bireylerde 5-30 arasinda olan GAA gl nikleotid
tekrarlarimin artig! en yaygin molekiler bozukluktur. Ataksi,
ekstremite kaslarinin gligsiiziGga, alt ekstremite reflekslerinin
kaybi, ekstensor plantar yanit, dizartri, denge ve pozisyon
duyularinda azaima nérolojik bulgularidir. Gorme bozukiuklari,
skolyoz, pes kavus ile kardiyomyopati eslik edebilir.
Glukoz intoleranst ve %20 oraninda diyabet geligtirme riski
tagimaktadiriar. Diyabet geligiminde, insllin sekresyonunun
azalmast; kas, karaciger ve yag dokusunda instilin direnci
veya ikisinin birlikteliginin rolli oldugu distniimektedir.

OLGU: Onbes yaginda kiz hasta, 1 aydir olan halsizlik,
kusma, kilo kaybi ve gok suigme, gokidraraglkmayakmmaSI
ile bagvurdu. Anamnezde son 3 yildir ylrime bozuklugu
ve ayak tabaninda agr yakinmasi oldugu dgrenildi. Akraba
evliligi mevcuttu. Fizik muayenede; kasektik gérindm,
keton kokusu ve dehidratasyonu meveuttu. Tiroidi yumusak
kivamli ve bilateral 4 cm ele geliyordu. Norolojik bakisinda
ataksik yOriyiist, pes kavusu ve intansiyonel tremoru
olan hastada patellar refleksler alinamadi, plantar yanit
fleksord. Tetkiklerinde kan sekeri 390 mg/dl, idrar ketonu
pozitif idi; insdlini 1.53 1U/ml, c-peptiti 1.08 ng/ml, HbAlc
%13.4 saptandl. Asidozu olmayan hastaya subkutan
instlin baglandi. Diyabet otoantikorlart (anti glutamik asid
dekarboksilaz, anti instlin ve anti-adacik hiicre) negatif
saptandi. Tiroid fonksiyon testlerinde [TSH: 0.03ulU/mi
(0.34-5.6), sT4: 1.79ng/d! (0.61-1.12), sT3: 4.57pg/m! (2.5
3.9)] hipertiroidisi olan hastanin tiroid otoantikorlari negatif
idi. Hastada ataksinin ve diyabetin birlikteligi Friedrich
ataksisi tanisini diisiindurdd ve hastada FXN gen analizi
yapildi. FXN geninin 1. intronunda GAA (gld nikleotid
tekrarinin  homozigot olarak 66'nmin  Uzerinde oldugu
goralda. Ekokardiyografide kardiyomiyopati saptanmad!.

SONUC: Diyabet ve ataksi ile presente olan olgularda
gocukluk caginda gok nadir gérilmekle birlikte Friedrich
ataksisi de akla gelmelidir. Non-otoimmun hipertiroidinin
FA ile birlikteligi bu vakada ilk olarak tanimiamistir.
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P3S-27 [Pediatrik Noroloji]

NADIR GORULEN MAKROSEFALI NEDENi:
MEGALENSEFALiK LOKODISTROFi (VAN DER KNAAP
HASTALIGI)

Dilsad Turkdogan, Olcay Unver, Biisra Kutlubay
Marmara Universitesi  Pendik Editim  ve Arastirma
Hastanesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim Dall,
Pedaitrik Néroloji

Van der knaap hastali§i megalensefalik I6koensefalopati
ve subkortikal kistlerle birlikte tespit edilmis yavas ilerleyen
nadir bir hastaliktir. Klinik bulgular arasinda yenidogan
doneminde baglayan makrosefali, normal ya da hafif
geri néromotor gelisim, spastisite bulunur.Tan radyolojik
olarak  konulabilmektedir. Beyin manyetik rezonans
gorantilemede subkortikal kistler ve yaygin beyaz cevher
tutulumu tani igin degerlidir. Van der Knaap hastalid! olan
bireylerde, MLLC1 geni mutasyonlar sik géraimektedir.
Klinik ve radyolojik bulgularin varliginda genetik testte
taniya yardimer olmaktadir. Gocuk néroloji poliklinigine
bag gevresi blyUkligi nedeniyle basvuran, néromotor
geligimi hafif geri olan fakat radyolojik olarak agir beyaz
cevher tutulumu olan 8 aylik erkek hasta sunulmaktadir.

PS-28 [Pediatrik Norolojil

DIRENGLI EPILEPSIYLE SEYREDEN BiR
HEMIMEGALENSEFALI OLGUSU:

Olcay Unvr;jr, Bligra Kutlubay, Dilsad Tiirkdogan
Marmara  Universitesi  Pendik  Egitim  ve Arastirma
Hastanesi, Gocuk Saghgi ve Hastalikiari Anabilim Dall,
Pedaitrik Ndroloji

Hemimegalensefali bir serebral hemisferin genislemesi
ile karakterize nadir bir beyin anomalisidir. Bir hemisferde
anormal  blylme ile Kkarakterizedir ve etyolojisi
bilinmemektedir..Hemimegalensefali ug tipte olabilir.
izole hemimegalensefali: Sporadiktir ve viicut yarisinda
hipertrofi vardir. Deri ve sistemik tutulum yoktur. Sendromik
hemimegalensefali: Temel olarak nérokitan sendromlar
olmak (zere diger hastaliklarla birliktedir. Mendelian
kahtim ozelligi gbsterir. Direngli nébetler hastaligm bir
parcasidir ve epilepsi cerrahisi yapiimasi gerekebilir.
Hemimegalensefalilerin bir bolimi bir sendromun pargasi
olabilir ve erken bebeklik déneminde tanimak zor olabilir
bu nedenle iyi bir degerlendirme 6zellikle cerrahi yapilacak
hastalar igin 6nemlidir Bu olguda 2 ayhk durdurulamayan
ndbetleri olan bir hemimegalensefali hastasi sunuldu.

PS-29 [Pediatrik Norolojil

BIR OLGU SUNUMU: B12 EKSIKLIGINIiN NEDEN OLDUGU
BiR SEREBRAL KORTIKAL VEN TROMBOZU

Biisra Kutlubay', Olcay Unver', Mahmut Kara?,
Gazenfer EkincP, Feyyaz BaltaciogiL?,

Dilsad Tiirkdogan'

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Sadhigi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall,
Pedaitrik Noroloji

!Marmara Universitesi  Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Daly
SMarmara Univers/tes/pend/'k Egditim  ve  Arastirma
Hastanesi, Radyolofi Ana Bilim Dall

Serebral kortikal ven trombozu arteryel inmenin aksine
ozellikle geng eriskin ve gocuklar etkiler ve nadir gorali.
Bulgular ve kiinik seyir degisken olmakla birlikte trombiis
gelisiminin hizi ve trombdistin biyikligine baghdir. Damar
hasari, staz ve hiperkoagilabilite trombiise neden olur.
Etiyolojide; menenijit, sepsis, dehidratasyon ve trombofilik
nedenler disinda beslenme yetersiziikleri vitamin B12
eksikligi ve folat eksikligi de nadir nedenler arasindadir.
Trombdisin gelisim hizina bagl olarak, bulgular nébet,
intrakraniyal hipertansiyon ya da meningoensefalit
kiinigi olabilir. Detayli bir éykii ve beslenme anamnezi
B12 ve folik asit eksikligini dislamak icin gereklidir. Tani
icin goruntiileme BT veya MR ilk segenek olabilir. Taniyi
dogrulamak i¢in de kranial mr ve mr venografi yapiimaldir.
Etyolojideki ve klinikteki cesitlilik nedeniyle tani koymada
zorluk yaganabilir. 17 yasinda erkek hasta gocuk acil
servise bag agrisi, kusma, biling degisikligi ile basvurdu.
Yapilan gérintilemelerinde derin kortikal ven trombozu
saptandi.Hastanin siddetli bas agrisi ve kusma sikayetleri
olmasi izerine yapilan lomber ponksiyonunda BOS basinc
25 cm H20 saptandi.Hastaya antikoagulan tedavi yaninda
antiodem tedavi de uygulandi. Yapilan tetkiklerinde B12
dlzeyi 59 pg/m! (180-914) disik ve serum homosistein
diizeyi 356 mmol/l (4,3-9,9) yiksek saptanan hastanin
etyolojide hiperhomosisteinemi diginda basgka bir neden
bulunamad. Derin kortikal ven trombozunda B12 eksikligi
nadir bir neden oldugundan olguyu sunmak istedik.
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UG OLGU NEDENIYLE DERIN TENDON REFLEKSLERI
KORUNMUS ATIPIK GUILLAIN BARRE SENDROMU

Olcay Unver, Blisra Kutlubay, Dilsad Tirkdogan
Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Pediatrik
Ndroloji

Guillain Barre sendromu, 6n planda motor, bazen de
duyusal ve otonomik tutulumia giden postenfeksiyoz bir
polinéropatidir. Guillain Barre sendromu, glinumdzde akut
flask paralizinin en sik sebebidir. Fizik muayenede hipo-
veya arefleksi tani igin yol géstericidir. Biz, korunmus derin
tendon refleksleri ile bagvuran 3 olguyu sunduk.

OLGU 1: Onbir yasinda bir kiz gocuk son 4 gunddr
yurllyememe yakinmastyla bagvurdu. Fizik muayenede
kas glicl alt ekstremitede 2/5, (st ekstremitede 4/5 olarak
saptand!.

OLGU 2: Bilinen spondilartropati tanili 17 yaginda bir
erkek cocuk, son 10 giindir alt ekstremitelerde belirgin
glicstizlik nedeniyle bagvurdu. Fizik muayenede kas glcU
alt ekstremitelerde 4/5, (st ekstremitelerde 5/5 olarak
saptandi.

OLGU 3: Dokuz yasinda bir erkek gocuk alt ekstremitelerde
son 10 glindir artan gligsiizlik ve agn nedeniyle basvurdu.
Serum CK degeri 2988 (150-499 U/L) olarak saptandi.
Miyozit tanisi ile agn kesici recete edilen hastanin
glicstizligu birkag glin sonra Ust ekstremitede belirgin
hale geldi. Fizik muayenede kas giicu alt ekstremitede 4/5,
{ist ekstremitede 2/5 olarak saptandi.

Uc olguda da derin tendon refleksleri Ust ve alt
ekstremitelerin tekrarlayan muayenelerinde normoakiif
olarak bulundu. Guillain Barre tarisi elektrofizyolojik
tetkikler ile kondu.

SONUC: Guillain Barre sendromunun Klinik tanisi icin
hipo- veya arefleksi gerekii olmasina karsin, korunmus
derin tendon refleksleri taniy! diglamamaktadir. Kesin tan
icin elektrofizyolojik tetkiklerden yararlaniimasi gerekir.
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NADIR BIR PERIYODIK ATES NEDEN:
HIPERIMMUNGLOBULIN D SENDROMU

Mustafa Cakan’, Nuray Aktay Ayaz!,

Elif Yartagi Tik?, Merve Demir CiF, ilker Uslu?
'Kanuni Sultan Sileyman Egitim ve Aragtirma Hastanes,
Cocuk Romatoloji Klinigi, [stanbul

2Kanuni Sultan Stleyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, [stanbul

GIRIS: Periyodik ates sendromlari, tekrarlayan ates
ataklar ile karakterize otoinflamatuar hastaliklardir.
Ulkemizde sik gérilen Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) ve
nadir gorilen Hiperimminglobulin D sendromu (HIDS)
bu hastalik grubunda yer almaktadir. HiDS'de ik bulgular
siklikla stit cocuklugu doneminde baglar ve 1-2 ay aralaria
tekrarlayan, 3-7 gun slren ates gézlenir. DokUntd, ishal,
oral aft eslik edebilir. Atak sirasinda belirgin akut faz yanmiti
yiksekligi meveuttur. Kesin tant gen analizi ile mevalonat
kinaz (MVK) geninde mutasyon saptanmasi ile konulur.
Atak sirasinda oral steroid kullanimi ates stiresini kisaltir.

OLGU: Ug yasinda erkek hasta poliklinigimize tekrarlayan
ates nedeniyle bagvurdu. ik ates ataklarinin 4 aylk iken
asllama sonrasi basladigi, dizenli olarak 1-2 ay aralarla
ateslendigi ve ateslerin 3-7 gln surdigu ogrenildi. Son
ataklarinda ates ile beraber dokintd ve ishal oldugu
pelirtildi. Atak sirasinda eritrosit sedimentasyon hizi 120
mm/saat, CRP degeri 234 mg/L saptanmis. Ulkemizde sik
gdzlendigi icin 6n planda AAA disinilen hastaya kolsisin
tedavisi baslanmis ancak kolsisin kullanirken iki kez atak
geciren hasta tarafimiza yonlendiriidi. AAA genellikle st
cocuklugu déneminden sonra bulgu vermeye baglayan ve
1-3 gin siren ates ve kann agrisi ataklar ile karakterize
ve kolsisin tedavisine dramatik yanit veren bir hastahktir.
Olgumuzda atesin daha uzun slirmesi, bulgularin daha
kiiciik yasta ve asilama sonrasi baglamasi ve kolsisin
tedavisine yanit vermemesi nedeniyle 6n planda HIDS
dustnilerek gen analizi yapildi. Mevalonat kinaz geninde
birlesik heterozigot mutasyon saptanan hastaya HiDS
tanis! konuldu. Takibimiz altinda iken 2 kez atak gegiren
olgumuzda oral steroid ile ates suresi 36 saat strdu.
Sonug olarak tekrarlayan ates sikayeti olan hastalarda
HiDS olasiligr akilda tutulmaiidir.
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0TUZ SEKiZ GUNLUK SUT COCUGUNDA NADIR BIR
DIRENCLI ATES NEDENI: KAWASAKI HASTALIG!

Mustafa Cakan', Erkan Erfidan?, Gokgen Kamig’,
Seda Balkaya?, Helen Bornaur®, Hiseyin Aldemir?,
Emel Karaoglan?, Nuray Aktay AyaZz'

iKanuni Sultan Stileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Romatoloji Kiinigi, istanbul

2Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Sagligr ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

SKanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Gocuk Kardiyoloji Klinigi, Istanbul

GiRiS: Kawasaki Hastaligi (KH) etiyolojisi bilinmeyen
sistemik bir vasklittir. Vakalarin °4,75'ini 5 yas alti gocuklar
olusturmaktadir. 3 aydan kigik ve 8 yagindan blylk
gocuklarda hastalik insidansi cok dustktur. Erken st
gocuklugu déneminde cok nadir gorilen bu hastalikia,
anneden gegen antikorlarin koruyucu rolii oldugu
distiniimektedir.

OLGU: Bir giin 6nce baslayan, 38°C'yi gegen ates sikayeti
olan 38 ginliik kiz bebek sepsis On tanisiyla yatiriidi.
Sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuar incelemesinde
Ibkosit sayisi 16,900/mm3, trombosit sayisi 351,000/
mm3, CRP 58 mg/L, ESR 60 mm/saat saptandi. BOS
incelemesinde hiicre gérilmeyen hastaya kan, idrar ve
BOS kultiirleri alinarak ampisilin-sulbaktam ve sefotaksim
tedavisi baslandi. ikinci guniinde yanaklarda, gbvde ve
ekstremite proksimal kisimlarinda daha belirgin olan
makulopaptiler dokintd gelisti. Uglincll giininde direngli
atesi ve akut faz reaktan yUksekligi devam eden hastanin
antibiyoterapisi vankomisin ve meropenem olarak
degistirildi. Besinci giinde ldkosit say1s! 30.900/mm?, CRP
226 mg/L, ESR 123 mm/saat saptanan olguda, dudakiarda
yogun hiperemi ve yariklanma, parmak uglarinda eritem
ve ddem gelisti. Ekokardiyografide patoloji saptanmayan
olguya inkomplet KH tanisiyla 2 grikg ivig verildi. Ivig
tedavisinin 36. saatinde atesi devam eden hastaya ikinci
doz ivig verildi ve salisilat tedavisi bagland. fkinci doz ivig
tedavisi sonrasi atesi subfebril diizeyde devam ettigi igin
prednizolon 2 mg/kg/giin dozunda baslandi. Prednizolon
tedavisinin tgiincli giiniinde atesi dusen hastanin onuncu
giinde parmak uclarinda soyulma baglad!. Ugtincti
haftasinda bakilan laboratuar ve ekokardiyografik
incelemelerinde patoloji saptanmayan hastanin ikinci ay
kontroliinde koroner arterlerde dilatasyon saptanmadt.
Sonug olarak erken sit cocuklugu doéneminde direngli ve
antibiyotik tedavisine yanitsiz atesi ve belirgin akut faz
yUksekligi olan olgularda KH ayirici tanida diistniimelidir.
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YOGUN DERI NEKROZLARI OLAN JOVENIL
DERMATOMYOZIT OLGUSUNUN SiKLOSPORIN VE IVIG
iLE TEDAVISI

Mustafa Cakan', Nuray Aktay Ayaz',

Hamide Seving Geng?, Erkan Erfidan?, Metin GiF,
Gézde Akin Kagizmanli?, Zeynep Topkarcr,

Ayse Kavak®

"Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Romatoloji Klinigi, [stanbul

2Kanuni Sultan Stleyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigii, Istanbul

3Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cildiye Klinigi, Istanbul

GiRIS: Jivenil dermatomyozit (JDM) cocukluk gaginda
son derece nadir goriilen ve agiriikll olarak kas ve cilt
tutulumu ile seyreden bir hastaliktin,. Goz gevresinde
heliotropik dokinti, el sirtinda Gottron papdlleri ve tirnak
dibi degisiklikieri JDM igin tipik bulgulardir. Gilt glserleri
genis vaka serilerinde % 6-23 arasinda bulunmustur.
Ancak vakamizda oldudu gibi yaygin ve cok sayida deri
nekrozlari olgu sunumiar seklinde bulunmaktadir. JDM'de
paslangig tedavisi olarak steroid ve metotreksat tercih
edilmektedir. Yaygin cilt nekrozu olan olgularda siklosporin
ile basaril sonuglar alindigint bildiren yayiniar meveuttur

OLGU: Bes yaginda kiz hasta yaklagik 5 aydir var olan
merdiven ¢cikamama, oturdugu yerden kalkamama, ellerde
ve gbz kapaklarinda dokinti ve sislik sikayetleriyle
bagvurdu. Muayenesinde belirgin proksimal kas zayfligi,
periorbital heliotropik dokiintii, parmaklar izerinde Gottron
paptlleri mevcutiu. Sol skapula derisi (zerinde 2x2 cm
boyutlarinda ulsere lezyon mevcutiu. EMG incelemesinde
myopatik degisiklikler, Kkreatinin kinaz 457 U/L saptand..
Alt ekstremite MR incelemesinde gorintileme alanina
giren tim kas dokularinda yogun myozit iie uyumiu
bulgular iziendi. JDM tanisi konulan hastaya yuksek doz
metilprednizolon ve metotreksat tedavisi baslandi. Bu
tedavi ile birinci ayin sonunda kas gliciinde ve laboratuar
pulgularinda belirgin diizelme sagdlanirken sirttaki lezyonun
boyutu artmaya ve sirt sag kesimde, her iki kolda, el
sitlarinda, ve gene altinda yeni tlsere lezyonlar olugmaya
bagladi. Ulsere alanlarin nekroza ilerlemesi nedeniyle
siklosporin ve aylik ivig tedavisi baslandi. Siklosporin
ve ivig tedavisinin ikinci haftasinda yeni lezyon olusumu
gbzlenmedi ve lglncl ayda tim nekrotik alanlar minimal
iz birakarak iyilesti. Sonug olarak tedavi altinda ilerleyici
cili lezyoniari olan JDM olgularinda tedaviye siklosporin ve
ivig eklenmesi distintimelidir.
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SUBAKUT OSTEOMYELIT KOMPLIKASYONU GELISEN
BIR SUCICEGI OLGUSU

Mustafa Cakan', Nuray Aktay Ayaz', Timur Yildirim?,
Hamide Seving Geng®, Ali Er*, Gonca Keskindemirci?
"Kanuni Sultan Stileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi
vocuk Romatoloji Kiinigi, Istanbul

*Metin Sabanci Baltaliman Kemik Hastalikiar Egitim ve
Arastirma Hastanes|, Ortopedi Klinigi, Istanbul

SKanuni Sultan Stileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Sagiigi ve Hastaliklan Klinigi, Istanbu/

‘Kanuni Sultan Sileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi
Radyoloji Klinigii, istanbu/

GIRIS: Sugicedi, cocukluk caginda sik gorilen ve

geneliikle komplikasyonsuz seyreden, vezikller
dékintller ile karakterize viral bir hastaliktir.  En
stk goriilen komplikasyonlar ylzeyel impetigodan,

subkitan abseye kadar degisebilen sekonder bakteriyel
deri infeksiyonlaridir, Septik artrit ve osteomyelit gibi
muskuloskeletal komplikasyonlar ise nadir goriilen
komplikasyonlardir,

OLGU: On bir yasinda erkek hasta son U¢ haftadir mevcut
olan sag ayak bilegi civarinda agri ve sislik yakinmalar ile
hastanemize basvurdu. Hikayesinde bir ay énce sugicegi
tanisi aldigi ve dékiintilerin ki hafta icinde gectigi dgrenildi.
Muayenesinde sag ayak bileginde is artigl, hareket kisitlhig
veya sislik gézlenmedi. Ancak sag ayak bileginin (ist medial
cilt dokusunda 1s artigl, 6dem ve palpasyonla agrt mevcut
idi. Eritrosit sedimentasyon hizi 67 mmy/saat, C-reaktif
protein 26 mg/L saptandi. Direkt grafide tibia distal ucunda
metafizodiafizer bélgede minimal periost reaksiyonu ve
diizensiz kemik mineralizasyonu gérildi. MR incelemesinde
tibia distal ucunda kemik fliginde ve cevre yumusak dokuda
odem gériildii. Ortopedi ve radyoloji konsultasyonlarinda
klinik ve radyolojik bulgularin én planda subakut osteomyelit
ile uyumiu oldugu belirtildi. Kan kltorG alinarak sefazolin
ve klindamisin tedavisi baglandi. Tedavinin ikinci haftasinda
lokal bulgularda ve akut faz reaktanlarinda belirgin diizelme
olmamasi (izerine meropenem tedavisi baglandi. Bu tedavi
ile klinik ve laboratuar bulgularinda diizelme oldu. Antibiyotik
tedavisinin 8. haftasinda kontrol MR incelemesinde medtiller
kemikte patolojik sinyal degisikliginin devam etmesi ve
ayiricr tamida kemik timérlerinin olmas: tzerine biyopsi
alindi. Biyopsi incelemesinde malign hicre gdzlenmedi.
Olguya debridman uygulandi. Sonug olarak nadir olarak
gbzlense de sucicedi sirasinda veya dokintiler iyilestikten
sonra eklem veya kemik agrisindan sikayet eden olgularda
osteomyelit veya septik artrit akilda tutulmalidir,
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AGIR HEMATOLOJIK VE RENAL TUTULUMU OLAN
BIR SISTEMIK LUPUS ERITEMATOZIS OLGUSUNUN
RITUKSIMAB ILE TEDAVS]

Mustafa Cakan’, Nuray Aktay Ayaz!,

Hamide Seving Gen¢?, Erkan Erfidan?, Sevgi Yavuz?,
Aysel Kiyakd, Génil A ydogan*

"Kanuni Suftan Stleyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
gocuk Romatoloji Klinigi, istanbul

2Kanuni Suftan Stileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastalikiar Klinigi, Istanbul

SKanuni Sultan Stileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk Nefroloji Klinigi, Istanbul

‘Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Hematoloji-Onkoloji Klinigi, Istanbul

GIRIS: Sistemik lupus eritematozis (SLE) otoimmiin kékenli
multisistemik bir hastaliktir. Hematolojik tutulumda en sik
haﬁf-ortadereoelianemiyenedenolankronikhastahkanemisi
gorultr.  Otoimmiin  hemolitk anemi ve trombositopeni
%25-35 oraninda gorilmektedir. Renal tutulum vakalarin
yarisinda gorilur. Renal ve hematolojik tutulumlarda uzun
sureli steroid tedavisi ve aylik siklofosfamid infizyonlari
kullanilir. Bu tedaviye direngli hastalarda bir anti-CD20
monoklonal antikor olan ritiiksimab kullanimi Onerilmektedir

OLGU: Ug yildir SLE tarusiyla takip ve tedavi edilen 16
yasinda kiz olgu halsizlik sikayeti ile bagvurdu. Tip 4 tupus
nefriti nedeniyle 6 doz siklofosfamid alan hasta idame
tedavisinde disiik doz steroid, hidroksiklorokin ve derin ven
trombozu nedeniyle salisilat kullanmaktaydi. Son 6 aydir
kontrole gelmeyen hastanin ilaclarmi kullanmadig égrenildi.
Laboratuar incelemesinde hemoglobin 5.7 gr/dl, hematokrit
%15.3, trombosit 253.000/mm?e, kreatinin 0.7 mg/dl saptandi.
Direkt ve indirekt Coombs testi pozitif bulunan olgunun kemik
iligi incelemesinde malign hiicre gézlenmedi. intravensz
immunoglobulin  (iViG) ve yiksek doz metilprednizolon
tedavisi baslanan hastanin besinci glinde trombosit sayisi
azalmaya ve bdbrek fonksiyon testleri bozulmaya basladi.
Yatisinin ikinci haftasinda hemoglobin 4.8 gr/dl, trombosit
59.000/mm?, BUN 36 mg/dl, kreatinin 1.8 mg/dl saptanan
olgu steroide direncli kabul edilerek 375 mg/m? dozunda
ritiksimab verildi. Ritiiksimab ayni dozda, haftalik aralarla dért
kez uygulandr. Dért uygulama sonrasinda I&kosit 5080/mm,
hemoglobin 11 mg/di, hematokrit %37, trombosit 189.000/
mm3, BUN 23 mg/di, kreatinin 0.9 mg/dl, direkt ve indirekt
Coombs negatif saptanan hastanin idame tedavisine duslk
doz steroid, mikofenolat mofetil, salisilat, hidroksikiorokin ile
devam edildi. Sonug olarak olgumuzda oldugu gibi steroid ve
siklofosfamid tedavisine direncli hematolojik ve renal tutulumu
olan SLE hastalarinin tedavisinde ritiiksimab etkili olmaktadir.
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YUZ ASIMETRISIYLE BASVURAN PANSKLEROTIK
MORFEALI BiR OLGU

Ebru Sahin', A ysegll Sahinsev?,

Betiil linan Bayram’, Ozan Ozkaya'

"Fatih Sultan Mehmet Egitim ve Aragtirma Hastanesi
Gocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi, Istanbui

2Fatih Sultan Mehmet Egitim ve Arastirma Hastanesi, Aile
Hekimligi, [stanbul

GiRi$: Sert deri anlamina gelen skleroderma, ciltte ve ic
organlarin bag dokusunda kollajen birikimi ile seyreden
bir hastaliktir. Deri degisikligi ve organ tutulumunun birlikte
oldugu sistemik form, ciit ve cilt alti dokusunun tutuldugu
ve bazen kas tutulumunun da eslik ettigi lokalize form
(morfea) olarak gruplandirilir. Morfeanin nadir gorilen
atrofi ve skleroz ile karakterize tipi panskierotik morfea
olarak adlandirr..

OLGU: 5 yasinda morfea tanisi konulan ve 9 senedir
lokal tedavi uygulayan 14 yasinda kiz hasta mevcut
lezyonlarinin son iki yilda artmasi ve yeni lezyonlarin
ortaya cikmasi nedeniyle cocuk romatoloji poliklinigine
bagvurdu.. Fizik muayenesinde yiiziin sag alt yarisindan
sag juguler alana dogru yayilan 15x13 cm, sag st kol
fleksor yuzden antekiibital bolgeye uzanan 30x10 cm,karin
sol alt kadranda 13x3 ¢m, genisliginde yerlesmis sinirlar
keskin olmayan, yer yer hipo ve hiperpigmente alanlarin
izlendigi genis,atrofik/sklerotik plaklar mevcuttu.Yiz ve
boyunda verlesen plakiarin ¢enede ve agiz gevresinde
asimetriye neden oldugu dikkati cekmekteydi. Diger
sistem muayenelerinde Ozellik yoktu.25 mg/hafta subkutan
Metotreksat baglanan hastanin 6. aydaki izleminde sag
Ust koldaki lezyonun geriledigi gézlendi.

TARTISMA: Morfea genellikie kiinik seyri iyi olan bir
hastalik olmasina ragmen, panskierotik morfea kozmetik
sorunlarin yaninda, eklem kontraktiirleri ve ekstremite
asimetrisi gibi ciddi morbiditelere neden olabilmektedir,
Morfeanin kanitlanmis etkin bir tedavisi yoktur ancak
bugtine kadar cesitli ilaglar denenmis ve degisik sonuclar
elde edilmistir.

SONUC: By olguyla morfeal ¢ocuklarda uygulanan lokal
tedavilerin her zaman etkili olamayabilecegini ve segilmig
olgularda erken dénemde baglanan sistemik tedavinin
gelisebilecek deformiteleri Onleyerek hastaliga bagli
morbiditeyi azaltabilecegini vurgulamak istedik.
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BEHCET HASTALIGI: ATiPiK GENITAL TUTULUMLU

Mehmet Karacr’, Necla Yice', Adem Yasar',

Eylem Emel Arikan?, Ozguir Haki YiikseP,

Ebru Sahin', Ozan Ozkaya

'Fatih Sultan Mehmet Egitim ve Aragtirma Hastanesj Cocuk
Klinigi, Istanbul

“Fatih Sultan Mehmet Egitim
Dermatoloji Klinigi, Istanbur )
SFatih Sultan Mehmet Egitim ve Arastirma Hastanes; Uroloji
Klinigi, [stanbul

‘Fatih Sultan Mehmet Egitim
Romatoloji Klinigi, fstanbul

ve Arastirma Hastanesi

Ve Arastirma Hastanesi Cocuk

GiRi$: Behget hastalig tekrarlayan oral ve genital Ulserler,
okller inflamasyon, eklem, deri, merkezi sinir sistemi
ve gastrointestinal sistem gibi birgok sistemi tutabilen
multisistemik  inflamatuvar bir hastaliktir. Literatiirde
genital (lser olarak erkeklerde daha ¢ok skrotum tutulumy
bildirilimektedir. Biz burada nadir gériilen bir genital bdige
tutulumu olan hastamiz sunmay uygun bulduk.

VAKA: Bir yildir tekrarlayan oral aft yakinmas! olan
17 yagindaki erkek hasta on glin énce ortaya ¢tkan
bacakta dokiinti ve ates yakinmasiyla basvurdu. Fizik
incelemesinde yanak mukozasinda 3-4 adet oral aft,
penis ucunda 3X3 cm capinda lliser ve tibia (izerinde
purpurik dékiintiileri saptandi. Géz muayenesi normaidi.
Sedimantasyon 52mm/saat, CRP 14.5 (0-0.5) saptanan
hastanin, viral testleri, ANA, pP-ANCA, kuagulasyon testleri,
sifiliz tetkiki normal igii. Alinan cilt biyopsisi vaskiilitie uyumilu
geldi. Paterji testi pozitif idi. Meveut kiinik bulgularia hastaya
ulusiararas’ Behget calisma grubunun tani kriterlerine
gdre Behget Hastalig tanisi konularak steroid ve kolsisin
baglandi. Bulgulari gerileyen hastanin multidisipliner olarak
hastanemizde takibine devam edilmektedir.

TARTISMA ve SONUG: Behcet hastaliginda tan koyduran
higbir laboratuvar testi yoktur; sonug olarak tani klinik bulgulara
dayanilarak yapilir. Hastamizda oral tekrarlayan aftiar, peniste
Ulsere lezyon, ciltte purpurik lezyonlar ve eritema nodosumu
vardr. Uveiti, artriti, nérolojik bir bulgusu, renal tutulum bulgusu
yoktu. Genital (ilserler Behget hastaligi olan hastalann yiizde
75'inden fazlasinda olusur. Genital tlserler en sik, erkeklerde
skrotum, kadinlarda ise vulvada bulunur ve agriidir. Skar
olusumu genital lezyonlar da siktir. Bizim hastamizda penis ug
kisimda glans penisde uzanan blylik nekrotik bir alan vards.
Behget hastaligi cocukluk ¢caginda nadirde olsa, ézellikle
addlesan cagda tekrarlayan aftian olan ve/veya vaskilit
bulgusu olan gocuklarda ayirict tanida distntimeli ve dikkatli
bir sekilde tim sistemleri taranmalidir,
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HIPOKALEMI, METABOLIK ALKOLOZ VE
HIPERTANSIYON iLE BASVURAN BiR GOCUKTA RENAL
ARTER STENOZU VE ANEVRIZMASI

jbrahim Bugur', lbrahim GOkge?, Sercin Gliverr,
Neslihan Cicek Deniz?, Ulger Altuntas?,

Nurdan Yildiz?, Harika Alpay?

"Warmara Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastalilart
Anabilim Dall

2Marmara Universitesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

GIRIS: Renovaskiiler hipertansiyon gocuklarda gordlen
sekonder hipertansiyonun en sik nedenleri arasindadir
ve cocukluk ¢agi hipertansiyonlarinmn %5-10 oraninda
sebebidir. Renal arter stenozunun en sk nedeni
fibromuskuler displazi olup tim renovaskuler hipertansiyon
olgularinin %601 olusturur. Vaskiliter ve ozellikle
Takayasu arteriti pediatrik renovaskuler hipertansiyonun
diger bir onemli nedenidir.

OLGU: Daha énce bilinen bir gikayeti olmayan 11 yasinda
kiz gocudu bas agrnisi ve bayilma yakinmalartyla acil
servisimize bagvurdu. Fizik muayenede; genel durumu
iyi, biling agik, koopere, boy ve agirhik persentilieri normal
sinirlarda, kan basinci ise yuksek (150/100 mmHg)
bulundu. Diger sistem muayeneleri normaldi. Tekrarlanan
laboratuvar tetkiklerinde hipokalemisi (K: 2.5 meg/lt) ve
metabolik alkolozu saptanan hastanin tam kan, tam idrar
analizleri, bobrek, karaciger ve tiroid fonksiyon testleri
normaldi. Yirmidort saatlik idrarda potasyum analizi
normal saptandi ve tubtlopati dislandi. Plazma renin ve
aldosteron diizeyleri ylksek saptandi (sirasiyla 79,6 ng/
mi/saat ve 790 pg/ml). Hiperreninemik hipertansiyon tanis!
alan hastada ayiric tanida renovaskiler hastaliklar ve renin
salgilayan timér (reninoma) diistindldd. Batin bilgisayarh
tomografi anjiografisinde reninoma saptanmadi, sol renal
arter trasesine uyan noktada kalsifikasyon gorilda. fleri
tetkik amagh yaptian selektif renal anjiyografide sol renal
arterde stenoz, igerisi doimayan tamamen kalsifiye olmus
anevrizma, yer yer dizensizlikler ve interlober dallara
kadar uzanan okllizyon ve kollateraller goruida. Girigimse!
radyoloji bdlumi ile yapilan konsiltasyonda olgunun
endovaskiller girisime uygun olmadig! belirtildi.

SONUG: Cocukluk caginda gorilen hipertansiyonun
sadece %5-10 kadanni renovaskiller  hastaliklar
olusturmasina ragmen renin yiiksekligi ofan hastalarin
ayIrict tanisinda mutlaka akilda tutulmalidir.
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MALIGN HIPERTANSIYON NEDENI iKi FARKLI OLGU

Ozge Karalar, Sercin Guiven, Neslihan Cicek Deniz,
[brahim Gokge, Nurdan Yildiz, Harika Alpay
Marmara Universitesi, Gocuk Nefroloji Bilim Dali

GiRIS: Ciddi hipertansiyon gocuklarda kan basincinin 99.
persantil + 5mmHg olmasidir. gekonder hipertansiyon
nedenleri arasinda sikhig %8-10 olan renovaskdier
hastaliklara dikkat cekmek amagcli ki hipertansif olgu
sunulmustur.

OLGU1: 8 yasinda erkek hasta kusma, biling bulanikiigt,
anlamsiz konugma sikayetleri ile bagvurdu. Kan basinci
200/145 mmHg dlgiidi. Sodyum nitropurissid infizyonu ve
sonrasinda UGl antihipertansif tedaviile kan basinci kontrol
altina ahnan hastanin kraniyal MRI gbrﬂnt[}lemesinde
sol temporo-oksipital lobda enfarkt alanlari saptandi.
Konvansiyonel kraniyal ve renal anjiografide bilateral renal
arter stenozu, her iKi internal karotid arterde stenoz ve
beyin tabaninda uflenen sigara dumani gorintusl tespit
edildi ve Moyamoya Hastaligr tanis! aldr.

OLGU2: Bir yildir bag agrisl sikayeti olanve hipertansiyonu
saptanan 14 yasinda kiz hastanin fizik muayenesinde
sol radial ve brakial arter nabizlar alinamamakiaydt.
Sag kol kan basinct 151/98mmHg iken sol kol kan
basinct Slcllemedi. Renal arter doppler ultrasonografik
incelemesinde sag renal arterde akim normaldi ancak
sol renal arterde olgim yapilamadt. Torakoabdominal
MR anjiografik incelemelerinde bilateral renal arterlerde
subtotal okliizyon, superior mezenterik arter baslangicinda
tam tikaniklik, sol subklavian arterde vertebral arter
sonras! tikanikiik ve 11mm capl anevrizma saptandi.
Takayasu arteriti tanist alan hastaya immunsupresif ve
antihipertansit tedavi baslandi.

TARTISMA: Moyamoya Hastahigi, terminal internal
karotis arter ile orta ve anterior serebral arterin kronik
progresif bir serebrovaskiilopatisi ve bunun sonucunda
beyinde bazalden baslayarak ince vaskiler aglarn
(moyamoya damarlari) pelirginlesmesidir. intrakraniyal
kanama ve enfarkt alanlarina yol agar. Daha nadir olarak
ekstrakranial tutulum oldugunda renal arter stenozuna
sekonder hipertansiyona nedenidir. Takayasu arteriti aort
ve ana dallanni tutan bir paylk damar vaskdlitidir ve
hipertansiyon pasvurudaki ik bulgu olabilir. Hipertansiyon
saptanan gocuklarda ayrintil fizik muayenenin yanisira
gerektiginde radyolojik gérUntUleme\erle renovaskiler
nedenler mutlaka arastinimandir.
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COCUKLARDA PERSISTAN MIKROSKOPIK HEMATURININ
NEDENLERI VE KLINIK OZELLIKLERI

Sercin Giiven, Ibrahim Gokce, Ozge Gemici,
Neslihan Cicek Deniz, Nurdan Yildiz, Harika Alpay
Marmara Universitesi Gocuk Nefroloji Bilim Daly

AMAGC: Ocak 2000 ile Aralik 2013 tarihleri arasinda,
hastanemiz Cocuk Nefroloji Poliklinigi'nde asemptomatik
persistan mikroskopik hematiri nedeni ile izlenen 106
hasta geriye doniik olarak degerlendirildi. Bagvuru
sirasinda ya da takipte makroskopik hematlrisi olan,
poststreptokoksik glomerulonefrit ya da sistemik hastalik
tanili ve bobrek tash hastalar dahil edilmedi.

BULGULAR: Hastalarin %651 (n=69) kiz, %35 (n=37)
erkekti, ortalama yas 108 (13-300) ay ve ortalama izlem
sureleri 77 (6-168) ay idi. Hastalarin %571’inde (55/106)
1. derece akrabalarda mikroskopik hematiiri mevcuttu.On
hastada nefritik diizeyde proteiniri vardi. Tani amagh 14
{(%13) hastaya bodbrek biyopsisi yapildi. Bobrek biopsisi
yapilan hastalarin % 71'i (10) kiz, %29 u (4) erkekti. Bu
hastalarin 5’ine proteiniri eslik ederken 9'unda proteiniiri
yoktu. Proteinlrisi olan hastalarin 2'si herediter nefrit
(Alport veya ince bazal membran hastaligi), 2’si FSGS
tanisi aldi. Bir hastada 6zgiin olmayan bulgular saptand.
Proteinlrisi olmayan hastalarin ise 4’0 herediter nefrit ve
2'si C3 glomerilopati tamisi aldi. Ug hastada ise 6zgln
olmayan bulgular saptandi. Proteintri eglik eden ve
etmeyen grupta; ANA ve/veya anti-DNA pozitifligi (0/5
& 0/9), ve hipokomplementemi (1/8 & 1/9) agisindan
istatistiksel fark saptanmazken, ailede bébrek hastalid
Oykusi ve birinci derece akrabalarda hematiri proteiniri
eslik eden grupta (4/5 & 5/9); (4/5& 6/9) fazla idi. Bébrek
biyopsisi ncesi higbir hasta tedavi almamig iken biyopsi
sonrasi takipte proteinirili 4 hastaya ACE/ARB, 3 hastaya
ise imminosupresif tedavi baglanmisti. Baslangicta
proteinurisi olmayan ancak izleminde minimal protein(irisi
gelisen 2 hastaya ise ACE/ARB baslanmis olup higbir
hastaya immunosupresif tedavi baglanmad.

SONUG: Cocukluk c¢aginda persistan  mikroskopik
hematiri yakin takip edilmelidin. Uzun sireli izlemde
segilmig olgularda bébrek biyopsisi distintimelidir
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ONBIR YASINDA BATINDA KITLE: HER ZAIVIAN
MALIGNITE Mi DUSUNULMELI?

Nazli Kuter', Sercin Giiven?, Aybegiim Ka/yoncu3,
Halil Tugtepe®, Harika Alpay? '
"Marmara Qn/vers/tesi, Pediyatri Ana Bilim Dall, Istanbul
?Marmara Universitesi, Gocuk Nefrolofi Bilim Dali, Istanbuf
SMarmara Universitesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dall,
fatanbul

GIRIS: Ureteropelvik bileske(UPJ) darligi, pediyatrik
hidronefrozun en sik nedenidir. Yenidoganlarin 1/1000-
2000 inde g6rulmektedir. Antenatal ultrasonografilerin
ve radyolojik gorlintileme tekniklerinin ilerlemesi ile,
hidronefroz vakalari daha sik ve erken tani almakla birlikte,
rastlantisal olarak saptanmamasi ve bulgu vermemesi
durumunda erigkinlige kadar uzanan bir siregte tan
gecikebilmektedir. Bu olgu sunumunda hazimsizlik ve hafif
karin agnisi ile acil poliklinigine bagvuran ve UPJ darhgina
sekonder hidronefroz saptanan bir hasta sunulmaktadir.

OLGU: Onbir yasinda erkek hasta acil poliklinigine bir
haftadir mevcut clan hazimsiziik, siskinlik, hafif karin
agns! sikayetleriyle bagvurdu. Hastaya dis merkezde
domperidon ve trimebutin baslaniimisti. Eslik eden
baska sikayeti yoktu. Fizik muayenesinde batin sol
kadranin tamaminda palpe edilen, sert fikse, kenarlar
lobule, matite veren yer kaplayan lezyon saptandi. Batin
ultrasonografisinde en blylglu 20cm kistler; renal kist,
kist hidatik ayirdedilemedi. BUN 13mg/dI, kreatin 0,7mg/
dl, elektrolitier ve idrar tetkiki normal idi. Kontrastli batin
tomografisinde sol bébredin uzun eksende 170mm, pelvis
AP gapinin 60mm, parankim kalinhdmin 2mm oldugu
ve evre4 hidronefroz ile uyumiu oldugu saptandi. On
planda UPJ darligina bagh hidronefroz disiinildi, gocuk
cerrahisine danigilarak yatinidi. DMSA’da uzun ekseni
240mm, hipofonksiyone(%30,5) hidronefrotik sol bébrek
saptand. Girsimsel radyoloji egliginde nefrostomi takildl,
sonrasinda sol bébrek boyutu 110mm’e, AP ¢api normale
déndi. Hasta ayaktan takip edilmek tizere taburcu edildi.

SONUGC: Okul cagindaki gocukiarda ve adélesanlarda
fizk ~muayenede batinda yer kaplayan lezyon
sUphesi oldugunda, bobrek anomalileri ayirici tanida
unutulmamahdir.  Gundmizde UPJ darligi ¢odunlukla
antenatal tanisi konularak izlenmeye baslansa da, ileri
yasglarda saptanan hidronefrozlarda da akla gelmesi
gereken nedenler arasindadir ve erken tani alinarak erken
mddahale edilmesi bdbrek fonksiyonlarinin korunabilmesi
icin dnemlidir.
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N!EFROTiK SENDROMLU HASTALARINVKLiNiK VE
HISTOPATOLOJIK BULGULARININ DEGERLENDIRMESI

Harika Alpay, Neslihan Cicek Deniz, Nurdan Yildiz,
Sercin Glven, Ibrahim Gékce '
Marmara Universitesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: idiyopatik nefrotik sendrom(NS) gocuklarda en sik
gorllen glomertiiler hastalik olup %80’ steroide duyarhidir
(SDNS). Fokal segmental glomeriloskleroz(FSGS) tim
vakalarin %10°unu olusturur ve steroid tedavisine yanit oran
%20'dir. Son yillarda steroide direngli NS(SRNS) oraninin
artigr bildirimisti. Bu ¢alismada NS tanisiyla izledigimiz
hastalarimizin steroid tedavisine yanitlari ve uzun dénem
Klinik seyirleri degerlendirilmistir.

HASTA VE METODLAR: Poliklinigimizde 1998-2014 yillarn
arasinda NS tanisi ile izlenmekte olan 168 hastanin dosyalari
retrospektif olarak incelendi. Hastalarin demografik ézellikleri,
tedavi ve tedaviye yanitlar, biyopsi yapilan vakalarin bulgulan
ve komplikasyonlar kayit edildi. Sonuglar SPSS 15(SPSS,,
Chicago,lllinois) programi ile istatistiksel olarak degerlendirildi.

SONUCLAR: Hastalarin 102(%60.8)'si erkek, 66(%39.2)'sI kiz,
hastaligin ortaya ¢ikma yasi ortalama 5.3yil£6.4y1l idi. Hastalarin
%34.5'inin ilk bagvurusu merkezimize olmustur, %65.5'i ise dig
merkezden tarafimiza génderilmistir  Hastallk baslangicinda
hastalarnn 23(%13.7)’linde hipertansiyon mevcuttu. Sekiz hasta
konjenital NS(%4.8), 131(%77.9) hasta SDNS, 27(%16.1) hasta
SRNS, 14(%8.33) hasta steroide bagimh idi. Steroide duyarli
hastalarin  62(%47.32)'sinde relaps gelisti, ortalama relaps
sayisi 1,820 idi. Altmis bes (%38.69) hastaya perkutan bobrek
biyopsisi yapildi. Hastalarda en sik gorilen patolojik tanilar
22(%33.84) FSGS, 15(%23.07) minimal degisiklik ve 12(%18.46)
membranoproliferatif glomertlonefrit idi. Steroide direngli NS
olgularinin - 14(%51.85)linde  siklosporin,  14(%51.85)'inde
siklofosfamid, 22(%81.48)'sinde ACE inhibitori, 2 (%7.4)'sinde
MME 1(%3.7)'inde takrolimus, 1(%3.7)'inde ritliksimab ve 1(%3.7)
hastada eculizumab kullanildi. Tacrolimus, MMF ve ritiiksimab
kullanilan hastalarda anlamli bir etki gdzlenmedi. Konjenital NS'lu
dort hastada genetik calisma yapilabildi ve NPHS 1 gen mutasyonu
saptandi. Steroide duyarli NS ve SRNS gruplarn arasinda cinsiyet
acisindan fark yoktu. SDNS grubunun yas ortalamasi SRNS
grubuna gére anlamli derecede digikil (p<0.05).

CIKARIM: Cocukluk ¢aginin en sik goérilen glomeriler
hastald olan nefrotik sendromda steroide direng,
tim diinyada artmakla birlikte, merkezimizde yUksek
saptanmamigtir. Hastaligin gec¢ yasta baglamasi steroid
direnci acisindan énemli bir gostergedir. Tacrolimus, MMF
ve ritliksimab’in, kisitll hastada kullanimis olmakla birlikte,
SRNS tedavisinde anlamli etkisi saptanmamistir.
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AILESEL AKDENiZ ATESI TANISI ALAN BIR GOCUKTA
BASVURU BULGUSU OLARAK UZAMIS ATESLI MiYALJI
VE POLIARTERITIS NODOZA BIRLIKTELIGi

Ozge Gemici, Neslihan Cicek Deniz, Sercin Giiven,
Ibrahim Gokce, Ulger Altuntas, Nurdan Yildiz,
Harika Alpay

Marmara Universitesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) tekrarlayan ates
ve peritonit, artrit, plorit gibi poliserdzit ataklan ile
karakterize kalitsal bir hastalikti. AAA' li hastalarda
poliarteritis nodoza (PAN), Henoch-Schénlein purpurasi
ve uzamis atesli miyalji sendromu (UAMS) gibi vaskdilitik
hastaliklarinin = sikh@inin arttigl  bilinmektedir. UAMS,
hareket kisitlamasina yol agacak kadar siddetli yaygin kas
agrilar ve yUksek ates ile karakterizedir.

OLGU: Daha 6nce yakinmasi olmayan 14 yasinda erkek
hasta 3 haftadir stren yaygin kas agrilan, yiksek ates,
karin agrisi ve 5 glindir sliregelen bacaklarda ve kollarda
purpurik dékuntiler ve ylksek kan basinci sikayetleri ile
tarahimiza danisildi. Hastamizda ates ve giddetli miyalji
olmasi, kreatinin fosfakinazin normal olmasi ve akut faz
reaktanlarinin yiksek olmasi nedeniyle UAMS disundik.
Hastamiza prednizolon tedavisi bagladik. Tedavinin birinci
gliniinde hastanin semptomlart belirgin olarak azaldi ve
hemen sonrasinda akut faz reaktanlarinda hizli bir digsme
goriildi. Serolojik tetkiklerinde anti-nikleer antikor, cift
sarmalli DNA antikoru ve anti-nétrofil-sitoplazmik antikorlari
negatif tespit edildi, C3 ve C4 normal sinirlarda bulundu.
Purpurik dékintd, hipertansiyon, hematlri ve nefritik
diizeyde proteiniri nedeniyle AAA zemininde vaskilitik
hastalik, olasi HSP/PAN 6n tanisiyla boébrek biyopsisi
yapildi. Direkt imm0nfidresan incelemede IgA negatif
saptanan hastada nekrotizan glomertlonefrit saptandi
ve PAN tanisi desteklendi. MEFV geninin mutasyon
incelemesi sonucunda homozigot M694V mutasyonu
saptandi. Hastamiz UAMS, PAN ve AAA taniar aldi.
Hastamiz énceki tibbi hikayesinde AAA'ni dustndurecek
hicbir bulgusunun olmamasi, tek bulgu olarak UAMS ve
PAN birlikteligi ile bagvurmasi ve sonrasinda AAA tanisi
almasi nedeniyle farklilik gostermekte idi.

TARTISMA: Ciddi kas agrilan ve ates ve/veya vaskillit
bulgulan ile basvuran hastalarda AAA disinllimesi
gerektigi hatirlatildi.
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POSTERIOR UR__ETRAL VALV’ Li iKi YEI\_IiDOGAN OLGUDA
SEKONDER PSODOHIPOALDOSTERONIZM

U/ger Altuntas’, Neslihan Cicek Deniz’,

Meryem Benzer?, lbrahim Gékee'!, Nurdan Yildiz',
Harika Alpay’ ‘
"Marmara Universitesi Gocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul
2Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Gocuk Klinigi, Istanbul

GIRiS:  Psédohipoaldosteronizm(PHA),  bdbreklerde
aldosterona yanitsizlik sonucu olugan hiponatremi,
hiperkalemi ve metabolik asidoz ile karakterize klinik bir
durumdur. Bu iki olgu sunumunda, obstriktif Gropatili
hastalarda gelisen hiponatremi ve hiperkaleminin ayirici
tanisinda sekonder PHA'e dikkat ¢ekilmistir.

OLGULAR
OLGU-1: On glnlik erkek hastada prenatal
ultrasonografide(USG)  oligohidroamnios ve  bilateral

hidronefroz saptandi. Postnatal bilateral hidrolreteronefrozu
devem eden hastanin sistoskopisinde posterior Uretral
valv(PUV) saptandi, valv rezeksiyonu yapildi. Laboratuvar
tetkiklerinde kreatinin: 1,9 mg/dl, Na: 144 mEg/lL, K: 7
mEg/L, hemogram ve kan gazi normal, idrar kiltdrG sterildi.
Antipotasyum tedavisi baglanilan hastanin kontrollerinde
kreatinin: 0.96 mg/dl, Na: 128 mEqg/L, K: 5 mEqg/L, PH:
7.27, HCO3: 19 mmol/L, fraksiyonel sodyum atiimi(FeNa)
ylksek, transtibller potasyum gradienti(TTKG) dlisik, renin
ve aldosteron dlzeyi ylksek, kortizol, 17 OH progesteron ve
adrenokortikotrophormon (ACTH) normal saptandi. Hastada
obstriktif lropatiye sekonder gelisen PHA dustndldd,
sodyum ve bikarbonat replasmani baglandi.

OLGU-2: Yedi gilinlik erkek hastada prenatal USG'de
oligohidroamnios ve bilateral hidronefroz  saptand..
Sistoskopisinde PUV saptanan hastaya valv rezeksiyonu
yapildi. Laboratuvar tetkiklerinde kreatinin: 0.96 mg/dl, Na:135
mEg/L, K:7.2 mEg/L, hemogram ve kan gazi normal, idrar
kaltari steril, FeNa yliksek, TTKG disuk, renin ve aldosteron
dizeyi yuksek, kortizol, 17 OH progesteron ve ACTH normall
saptandi. Hastada obstriiktif Gropatiye sekonder gelisen PHA
dislndldi, antipotasyum ve sodyum replasmani baglandi.

SONUGC: Sekonder PHA erken st cocuklugu déneminde
gordlen nadir bir klinik tablodur. Hiperpotasemi ve
hiponatremi saptanan st ¢ocuklarinda akilda tutulmali, bu
hastalarda Uriner sistem anomalisi ya/ya da enfeksiyonu
aragtinimalidir. Diger taraftan Griner sistem anomalisi ya/
ya sa enfeksiyonu olan siit gocuklarinin serum elektrolitleri
de yakin takip edilmelidir.

PS-45 [Pediatrik Nefroloji]

URINER SISTEM TASLARININ NADIR BiR NEDENi:
SILIKA TASI

Ebru Yilmaz, Kadriye Ozdemir, Cemaliye Basaran,
Erkin Serdaroglu

Dr. Behget Uz Gocuk Cerrahisi Egitim ve Aragtirma
Hastanesi Pediatrik Nefroloji Klinigi

GIRIS: Silika taslar Uriner sistemde gok nadir gérilen
taslardir. Gogunlukla magnezyum trisilikat iceren antiasit
kullanimi ile iliskili olarak bildiriimistir. Gastrodzofajiyal
refli tedavisi igin silika iceren kivam arttiricilarin mama
ve sut eklenmesi sonrasinda sit gocuklarinda Uriner
silika tagl olusumu da bildirilmistir. Ancak bazi hastalarda
silika iceren madde alimi olmaksizin silika tasi gelistigi
gorulmustlr. On bes aylik erkek olguda nadir gérilen silika
tast saptandigi icin sunmak istedik.

OLGU: On bes aylik erkek hasta kanli idrar yapma ve
bezinde tas gorlimesi nedeniyle bagvurdu. Sistemik
muayene bulgulari, biylme gelismesi normaldi.
Soygecmisinde dedesinde tas distrme OykUsi vard.
ilac almi sorgulandiginda safra kesesi tas! icin dort
aydir ursodeoksikolik asit kullandid: ve icme suyu aritma
cihazi kullandiklari 6grenildi. Renal uitrasonografisinde sol
bébrek ust pol kaliksiyel sistemde milimetrik tag gorildi.
Tas etiyolojisine yonelik goénderilen idrar kan metabolik
inceleme sonuglar normal olarak sonuglandi. Dustrdigi
tasin analizi infrared spektroskopik ybéntemle yapiid.
Analiz sonucu aliminyum silikat tasi olarak bildirildi. ilk
tag dusturmesinden 3 ay sonra diiglrdigu yeni tag analiz
sonucu benzer sekilde silika tas) olarak rapor edildi.
Hasta klinik izleme alindi. izleminde gastroézofajiyal reflu
nedeniyle U¢ ay sodyum aljinat ve magnezyum aljinat,
katki maddesi olarak da mannitol ve kolloidal silika igeren
antiasit, domperidon ve ranitidin iceren ilaglar kullanmasi
gerekti. Hasta bu tedavileri alirken renal ultrasonografik
olarak izleminde tas gelistirmedi.

SONUG: Uriner sistem tas! etiyolojisi arastirilirken silika
taglari da akla gelmeli, ila¢ ve mama alimi sorgulanmalhidir.
Ancak silika taslarinin her zaman silika iceren besin ve
gida alimi ile ortaya ¢ikmayabilecegi hatirlanmalidir.
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PS-46 [Pediatrik Nefroloji]

OMEGA 3 MULTIVITAMIN PREPERATI KULLANIMI
SONRASINDA GELISEN HIPERKALSEMI VE

NEFROKALSINOZ

Ebru Yilmaz, Kadriye Ozdemir, Cemaliye Basaran,
Erkin Serdaroglu

Dr. Behget Uz Cocuk Cerrahisi Egditim ve Arastirma
Hastanesi Pediatrik Nefroloji Klinigi

GIRIS: Cocukluk cadinda D vitamini zehirlenmesi,
birincil hiperparatiroidizm, immobilizasyon ve malinite
hiperkalseminin ~ temel nedenleridir.  Nefrokalsinoz,
kalsiyum tuzlarinin renal tdblllerde, tibll epitellerinde
veya renal intersitisyal dokuda birikmesidir. Recete
edilen omega multivitamin preparatindaki D vitamininin
fazla olmasi sonrasinda hiperkalsemi ve nefrokalsinoz
gelistiren ve pamidromat ile basanl sekilde tedavi edilen
2 aylik erkek olgu sunuldu.

OLGU: iki aylik erkek olgu, kilo kaybi, kusma ve beslenme
gugligl yakinmalari ile basvurdu. Basvuru Oncesinde
bolgesinde idrar yolu enfeksiyonu tanisi ile tedavi edildigi
ogrenildi. Renal ultrasonografisinde meduller nefrokalsinoz
saptandi. Vital bulgulart ve sistemik muayene bulgulari
hipotonisitesinin olmasi disinda normaldi. Ozgecmisinde
istahsizlik nedeniyle giinde bir kez omega multivitamin
kompleksini 3 doz kullandigi 6grenildi. Laboratuvar
incelenmelerinde serum Ca: 17,4 mg/dL (N=8.4-10.2),
P: 4,77 mg/dL (N=2.7-4.5), ALP:89 kreatinin: 0.8 mg/dL
(N=0.5-1.3), PTH: 2,65 pg/mL (N=15-65), 25(OH) vitamin
D: 361 ng/mL (N=25-80), idrar Ca/kreatinin orani 0,6, TPR
90 % bulundu. Hidrasyon ve dilretik tedavisi basland..
inatgl seyreden hiperkalsemi Pamidronat ile bagariyla
tedavi edildi. Son kontrolde nefrokalsinoz ve hiperkalsemi
saptanmadi.

SONUC: D vitamin iceren multivitamin preperatlar
beslenme destegi olarak verilirken ¢ok dikatli olunmah
ve Onerirken kanita dayali nedenlerimiz  olmalidir.
Bifosfonatlar  gocuklarda  hiperkalsemi  tedavisinde
glvenilir olarak kullanilabilir.

Marmara
sPediatri Kongresi-
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PS-47 [Pediatrik Hematoloji]

TROMBOZLA GELEN BiR AKUT LENFOBLASTIK LOSEMI
OLGUSU

Rabia Emel Senay, Baris Yilmaz, Omer Dogru,
Ahmet Kog

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Hematolojsi ve
Onkolojisi Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: Cocukluk cadr akut I6semilerinde vendz
tromboembolik olaylarsik gdzlenir. Bunlarintemelnedenleri
katater kullanimi, tedavide kullanilan L-Asparaginase ve
steroid gibi ajanlar ile l6semi hicrelerinin olusturdugu
hiperkoagtlabilite durumudur. Bu sunumda tromboz
gelistikten sonra akut lenfoblastik 16semi tanisi konulan
hasta araciligi ile 16semik hicrelerin protrombotik etkisini
vurgulamak amagcland:.

OLGU: Onalti yaginda kiz hasta son bir aydir sol ayakta
sislik, agr1, yirtiyememe ve kilo kaybi yakinmasi ile getirildi.
Bu yakinma ile digs merkezde sol popliteal vende tromboz
saptanmas! nedeni ile baslanan antikoagllan tedaviyi
kullanir halde basvuran hastanin fizik muayenesinde sol
kasiktan itibaren ayada uzanan gode birakmayan sislik
mevcuttu. Laboratuar tetkiklerinde anemi, l16kopeni, LDH
ylUksekligi saptandi; alinan tromboz tetkiklerinde ozellik
saptanmadi. Cekilen doppler ultrasonda sol femoral ven,
popliteal ven ve vena safena parvada lumen icinde akimi
engelleyen trombils saptaninca hastanin antikoagulan
tedavisi tekrar diizenlendi. Hastanin periferik yaymasinda
atipik hiicre gorlilmesi nedeniyle yapilan kemik iligi
aspirasyon incelemesinde %95 oraninda lenfoblast
saptandi. PreB Akut Lenfoblastik Losemi tanisi alan
hastaya St Jude Total XV protokoliine gére kemoterapi
baslandi. Antikoagulan tedavi doz ayarlamasi, anti faktor
10 a duzeyine gore yapilan hastanin mevcut trombozunda
belirgin ~ klglilme ve damarlarda rekanalizasyon
saptanmas: Uzerine antikoagiilan tedavi dozu profilaktik
doza degistirildi. Hastanin 16semi tedavisi konsolidasyon
fazinda olacak sekilde devam ediyor.

SONUG: Trombozla gelen pediatrik hastalarda altta yatan
predispozan bir neden yoksa akut [dsemilerin ayirict
taniya girmesi gerekliligi unutulmamalidir.
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PS2-A48 [Pediatrik 0nk0|0ji]

BEYIN TUMORU OLAN COCUKLARIN INCELENMESI, iic
YILLIK MARMARA DENEYiMi

Baris Yilmaz', Ayse Giilnur Tokug’, Adnan Daggcinar?,
Emel Senay’

"Marmara Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi
Gocuk Sad ve Hastaliklar ABD, Pediatrik Hematoloji ve
Onkoloji, [stanbul

*Marmara Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Beyin ve Sinir Cerrahisi ABD, Istanbul

GiRis: Beyin timérleri gocukiuk ¢agiin en sik gorilen
solid tlimérieri, [6semilerden sonraki en sik kanser tipidir.
Tedavinin temelini iyl bir cerrahi ile timérin mumkin
oldujunca fazla, tercihen hi¢  kalintt birakmaksizin
¢ikariimasi olusturur. Ancak pek ¢ok beyin tumérg
radyoterapi ve kemoterapi ile cerrahi kombine edilerek
tedavi edilir. Ug yasin altindaki ¢ocuklarda radyoterapi
uygulamasinin  sonuglari ok agir morbiditeye neden
oldugu igin, ¢ok sinirh durumlarda kullanilir,

GERECLER ve YONTEM: 31/07/2011-31/12/2014
tarihleri - arasinda,hastanemizde tan almis ve cocuk
hematoloji ve onkolojisi poliklinikierinde izleme alinan 37
erkek ve 33 kiz olmak lizere toplam 70 hasta retrospektif
olarak incelenmistir. Veriler elektronik ortamda Windows
8.1 isletim sistemi altinda (Microsoft, U.S.A.) kaydedilmis
ve IBM SPSS v22.0 programi (IBM, New York, US.A)
kullanilarak analiz edilmistir. istatistiksel anlamhilik igin p
< 0,05 degeri alinmis ve sag kalim analizi olarak Kaplan-
Meier testi kullanilarak yorumlanmistr,

SONUCLAR ve TARTISMA: Tim hastalarda izlem
siresi 1-42 ay araliginda olup, ortalama izlem stresi 17
aydir. Yas dagilimi 3-207 ay, ortalama yas 94 + 58 aydr.
Hastalarin %58'ini yuksek dereceli tiimérier (WHO 1-1v)
olugturmaktadir. Bu siire zarfinda genel mortalite %10’dur.
Ug hasta (%4) takibi birakmis ve son durumundan
haber alinamamistir. Tum  hastalarin %13'0 yalnizca
cerrahi tedavi %8'u yalnizca kemoterapi, %1 yalnizca
radyoterapi, %73ine kombine tedavi verilmis, %5 hasta
ise tedavisiz izlenmektedir En sik bélgesel yerlesim (%21)
serebellum, en gok gdzlenen histolojik tip medulloblastomn
olarak bulundu.

Sonug olarak cocukluk cagi beyin timérieri multidisipliner
calisma ve izlemle yiiz guldlricl olmakla birlikte halen kat
edilmesi gereken uzun bir yol vardir.

, 2 Marmara
oPediatri Kongresi

12 - 14 Subat 2015 / Hilton istanbul Kozyatag

FS-49 [Pediatrik Onkoloji]

BASTA MIBG TUTULUMU OLUP RELAPSTA
NEGATIFLESEN BiR NGROBLASTOM OLGUSU

Nursah Eker, Gtilnur Tokug, Emel Senay, Baris Yilmaz,
Bligra Ytizkollar, Ahmet Kog, Omer Dogru

Marmara - Universitesi  Pendik Editim  ve Aragtirma
Hastanesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Daly, Istanbul

GIRIS: Néroblastom, adrenal medulla  veya sempatik
ganglionlarda normaide bulunan primordial  néral  krest
hlcrelerinden kéken alan ve tim gocukluk gagi kanserlerinin %8-
10'unu olusturan bir timérdur. Erken tan; ve evreleme hastaligin
prognozu acisindan cok Snemlidir Metaiodobenzilguanidin
(MIBG),nérol  krest tiimérlerinde biriken,hastaligin  tanis,
evreleme asamasi, tedavi yanitinin - degerlendiriimesi  ve
yliksek doz ile hastalifin tedavisinde kullanilan bir maddedir,
Tani aninda duyarlihg 7%90,6zgUlligl %100d0r, Relaps
olgularinda ise duyarlilik %70'e dismektedir. Tani aninda MIBG
tutulumu pozitif iken hastalik relaps yaptiginda MIBG tutulumu
saptanmayan néroblastom olgusunu sunmayi amagladrk.

OLGU: Yedi aylik erkek hasta, goziinde sislik ve morarma
nedeniile bagvurdu. Fizik muayenesinde sad gézde exoftalmus
ve rakun goz(i, batin sol tist kadranda kitle palpe edilmekteydi.
Kansayiminda transflizyon gerektirmeyen anemi,biyokimyasal
tetkiklerinde ise LDH ylksekligi disinda 6zellik saptanmadi.
Serumda néron spesifik enolaz (NSE) ve spot idrarda Valin
mandilik asit (VMA) kreatinin oran ylksek saptandi.Batin
ultrasonografisinde sad ve sol surrenalde kitle karacigerde
metastaz ile uyumiu lezyonlar mevcuttu, Karacigerdeki
lezyondan yapilan biyopsi sonucu néroblastom ile uyumlu
geldi. Evreleme amaciyla yapilan MIBG sintigrafisi sonucunda
bilateral surrenaideki kitleler,karacigerdeki lezyonlar,kemik
iligi ve kranium kemiklerinde tutulum saptandi.Hastaya Evre
IV, yiiksek risk néroblastorn tanis ile kemoterapi bagland:.Ug
kir kemoterapi sonrasi tedavi yaniti alindi.Fakat besinci kiir
kemoterapisini almaktayken rakun 96z0, kalvariumda multiple
kitleler olustu.Yapilan dederlendirme sonucu NSE, idrar VMA/
kreatinin degerlerinde ylikselme, kemik iliginde tutulum,beyin
tomografisinde ise kemik lezyonlarinda artis nedeni ile relaps
dlglniildil. Tekrarlanan MIBG sintigrafisinde ise beklenenin
aksine lezyonlarin MIBG tutulumunda belirgin  azalma
mevcuttu.Hasta kemoterapi almaktayken progresif hastaiik
nedeni ile kaybedildi.

SONUC: MIBG, ndroblastom tanisi,
agamasinda kullanilabilen hassas bir yontem olmakia
birlikte,tani  aninda pozitif saptanan olgularda, relaps
agamasmdanegatiﬂe§ebilmektedir.8unedenlerelapS§Uphesi
olan hastalarda sadece MIBG ile degerlendirme yapilmasinin
yeterli olmadig: ve yaniltabilecegi unutulmamalidur,

evrelemesi ve tedavi
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Narmara Universitesi Tip Fakiliesi
Gocuk Sagligr ve Hastahkian AD.

PS-50 [Pediatrik Onkolojil
BiR OLGU iLE MALIGN GLIONORONAL TUMOR

Nursah Eker, Gulnur Tokug, Emel Senay,

Baris Yilmaz, Ahmet Kog, Omer Dogru

Marmara Universitesi  Pendik  Egitim  ve Arastirma
Hastanesi, Gocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dall, istanbul

GIRIS: Cocukluk gagi kanserlerinde en ik gorilme
sikigmi losemilerden sonra santral sinir sistemi (SSS)
tumodrleri  olugturmaktadir. Gliondronal  timorler  ise
astrositik, ganglionic ve nérositik  differansiyasyonlart
bir arada gbsteren, son dénemlerde tariflenen SSS
timorleridir.  Papiller gliondronal  tumorler siklikla
benign seyir gostermekie birlikte, nadir de olsa Ki67
profilasyon indeksi diigiik clmasina ra@mén agresif seyir
gosterebilmektedir. Malign formunda ‘radyoterapi  ve
kemoterapi gerekmektedir.

Malign glionoronal tumor tanist alan oigumuzu sunmay!
amagcladik. /

OLGU: On (¢ yasinda erkek hasta, siddeti gittikge artan
bas agris ve yeni gelisen gift gorme ‘sikayeti ile bagvurdu.
Fizik muayenesinde patolojik bulgusu yoktu. Beyin MRI
incelemesinde sol temporal lobda 44x53x46 mm boyutlu
solid ve kistik komponentler iceren kitle saptandi. Kitle
Beyin Cerrahisi tarafindan énce subtotal, ikinci operasyon
ile total olarak eksize edildi. Post-op beyin MRI'da rezidi
kitle mevcuttu. Histopatoloji sonucu ik degerlendiriimede
glial tamar olarak sonuglandi fakat noronal komponentleri
oldugu igin farkli bir patoloji merkezi ile konsilte edildi ve
sonug supratentorial primitif ndroektodermal timér (PNET)
olarak geldi. Bu iki farkli sonug nedeni ile preperatlar
tictinc bir patoloji merkezi ile konsiilte edildi. Bu dénemde
hastanin seeding metastaz agisindan degerlendiriimesi
yapildi. Spinal MRI normaldi. BOS incelemesinde patoloji
saptanmadi. Hastaya supratentorial PNET  tamisi ile
kranial radyoterapi uyguland!. Uglinc patoloji merkezinin
sonucu ile selluler pleomorfizm, mitoz ve nekrozlarin
varlig, hem glial hem de noronal diferansiyasyonlarin
saptanmast nedeni ile hastaya malign gliondronal tumaor
tanis! konuldu. Radyoterapi sonrasl temazolamid tedavisi
baglanan hastanin tedavisi hala devam etmektedir.

SONUG: Giionéronal timérier hem glial hem de noéronal
komponentler tagtdigindan histopatolojik incelemede glial
ve noroektodermal timérler ile kansabiimektedir. Benign
formu cerrahi eksizyon disinda tedavi gerektirmezken
malign formunda radyoterapi ve kemoterapi uygulanmas!
sag kalimi etkiler. Bu nedenle ¢ocukluk gaginda da nadir
gbrilen bu timaérlerin ozellikle histopatolojik incelemeler
snrasmdaaymcutamdabulunmas&gerektiginidﬁg(jnuyoruz.

Marmara
JPediatri Kongresi
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PS-51 [Pediatrik Onkolojil

PANKREAS TUTUMUMU ILE SEYREDEN BiR
RABDOMYOSARKOM OLGUSU

Rabia Emel Senay', Ayse Gulnur Tokuc',

Nursah Eker', Sinem Dastar?, Barig Yilmaz'
1\armara Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Hematolojisi ve
Onkolojisi Bilim Dali, Istanbul
efarmara Universitesi Tip Fakuftesi,
Hastaliklar Ana Bilim Dal, Istanbul

Cocuk Saghgi ve

GiRiS: Rabdomyosarkom, gocuklarda en stk gorilen
yumusak  doku sarkomudur.  Tam  gocukluk cag!
kanserlerinin %8-10'unu  olusturur. En sik bag-boyun,
ekstremiteler ve genitolriner bolgelerde yerlesir. Uzak
metastazini genelde akcigere, kemik ve kemik iligine,
lenf nodlarina yapmakla birlikte nadiren meme, testis ve
pankreasa da yayilim gosterebildigi bildirilmektedir.

Biz burada inguinal sislik ve sarilik ile bagvuran olan
ve tam aninda pankreas tutulumu  ofan  bir alvoler
rabdomyosarkomiu hastay! sunmay! amagladik.

OLGU: Onbes yasinda erkek hasta son 2 aydir sol kastkta
siglik ve son 5 glindir farkedilen sararma yakinmasi ile
getirildi. Fizik muayenesinde skleralar ve cilt ikierikti.
Sol inguinal bélge ile skrotum altinda anal bolgeye
kadar uzanan sert kitle paipe edilmekteydi. Laboratuar
tetkiklerinde anemi, direki bilirubin, GGT, ALP LDH, AST
ve ALT yilksekligi saptandr. Batin MR goruntilemesinde
intrahepatik safra yollarinda ve koledokta dilatasyon,
pankreas parankimi icerisinde multip! kitieler, batin iginde
cok sayida konglomere LAR skrotal bolgeden baslayip
sol inguinal ve anal bélgeye uzanan kistik ve nekrotik
Kkarakterde yumusak doku kitlesi tespit edildi. Hastanin sol
inguinal bolgesindeki lezyonundan yaptlan biyopsi alveoler
rabdomyosarkom olarak sonuclandr. Akciger ve kemik
tutiumu ile de Evre IV olarak kabul edilen hastaya yliksek
risk rabdomyosarkom tanisi ile kemoterapi baslandi. Ara
degerlendirmede pankreastaki lezyonlar ile batindaki
konglomere LAP'larn kayboldugu, primer kitlede ise tama
yakin kiigliime oldugu saptandi. Hastanin tedavisi halen
devam etmektedir.

SONUC: Rabdomyosarkom nadiren de olsa pankreasa
metastaz yapabilir ve bu nhastalar ilk bulgu olarak ciltte
sararma ile gelebilir. Sonug olarak sarilik ile bagvuran
pediatrik hastalarda aymct tanida malignite  de
distintimelidir.
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PS-52 [Pediatrik Kardiyoloji]

KABUKi MAKE-UP SENDROMUNDA PARSIYEL
PULMONER VENGZ DONUS$ ANOMALISi VE PULMONER
HIPERTANSIYON

Elif Erolu Glinay, Nilifer Cetiner, Muhsin Arpadz,
Berna Saylan Cevik, Figen Akalin

Marmara Universitesi Pediatrik Kardioloji Bilim Dali,
[stanbul

GIRIS: Kabuki make-up sendromu, mental retardasyon,
gelisme geriligi, multipl anomalilerle birlikte seyreden,
nadir gorilen bir sendromdur. Tipik ylGz gérunimine
kardiyovaskiler anomaliler, diyafragma hernisi, idiyopatik
trombositopenik purpura, otoimmin hemolitik anemi
eslik edebilir. Bildirilen kardiyak anomaliler, ventrikiler
septal defekt, aort koarktasyonu, mitral kapak prolapsusu,
pulmoner, aort ve mitral kapak stenozu, Fallot tetralojisidir.
Parsiyel pulmoner vendz dénis anomalisi, postoperatif
persite eden pulmoner hipertansiyon, morgagni hernisi
ve immun tormbositopeninin eslik ettigi Kabuki make-up
sendromlu bir olgumuzu sunuyoruz.

OLGU: Bes aylik, kiz hasta gocuk VSD ve pulmoner
hipertansiyon tanisi ile izlenmekteydi. Gestasyonel diabetik
anneden 36 hf 2870 gr dogum Oykiisti olan hastada
dismorfik gériniim mevcuttu. Fizik muayenede kaslarda
yaylanma ve lateral kisimlarinda seyrekiik, uzun palpebral
fisstrler, nazal septum kisalifi, belirgin kulaklar, ellerde
parmak yastik¢iklar dikkati cekiyordu. Telekardiyografide
sag hemitoraksta yer kaplayan kitle  gérild.
Ekokardiyografide klcuk apikal muskuler VSD, pulmoner
hipertansiyon saptandi ve parsiyel pulmoner vendz déniis
anomalisinden (PPVDA) suphe edildi. Cekilen toraks BT ve
¢ocuk cerrahi konstiltasyonu sonucunda morgagni hernisi
oldugu ve karaciderin herniye oldugu tespit edildi. Kateter
anijografiye alinan hastada sad pulmoner venlerin sag
atriuma, sol puimoner venlerin sol atriuma agildigi gériildi.
Ortalama pulmoner arter basinci 34 mmHg 8lgiildi.
PPVDA ve morgagni hernisi nedeniyle 12 aylik iken opere
oldu. Takiplerinde sik pndmoni gegiren ve apikal VSD'si
kendiliginden kapanan hastaya pulmoner hipertansiyonda
dizelme olmamasi nedeniyle kateter anjiografi tekrarlandi.
Pulmoner arter basinci 29 mmHg ve vazoreaktivite testi
negatif saptandi. Bosentan tedavisi baglandi. Bir yillik
bosentan tedavisi sonunda ekokardiyografide sag ventrikiil
basincinda disme saptand.

SONUC: Olgumuz Kabuki Make-up sendromunda
daha 6nce bildirilmemis olan parsiye! pulmoner vendz
dénls anomalisi ve postoperatif persiste eden pulmoner
hipertansiyon nedeniyle sunulmaya deger bulunmustur.

12 14 §ubat 2015 / Hilton lstanbul Kozyatam -

PS-53 [Pediatrik Kardiyolojil

KI_\_WASAKi HASTALIGINDA SERUM 25(0H)D VITAMIN
DUZEYLERI

Nurana Abdullayeva, Nillifer Cetiner, Muhsin
Arpadzi, Elif Ginay, Berna Cevik, Figen Akalin
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dall, [stanbul

AMAC: Sonyillarda bir gok inflamatuvar hastalikta Vitamin
D dizeylerinin distk bulundugu bildiriimektedir. Bunun
etyopatogenezdeki roli arastirimaktadir.  Lenfositler,
dendritik hiicreler, makrofajlar gibi 6zellikle antijen
sunan hucreler basta olmak (zere tim immun sistem
hucrelerinde 25 (OH) D vitamini reseptérleri tanimlanmstir,
Bu calismada Kawasaki tanisi alan hastalarda serum 25
(OH) D vitamin diizeyleri arastiriimistir.

GEREG ve YONTEM: Calismaya Aralik 2013- Aralik
2014 tarihleri arasinda klinigimizde Kawasaki tanisi alan,
yaglari 3 ay- 11 yas 10 ay arasinda 11’i erkek 7'si kiz
olmak Gzere toplam 18 hasta alindi. Tiim olgularin klinik
bulgulari ayrnintili olarak degerlendirildi, ekokardiyografik
incelemeleri yapildi. Rutin hemogram, biyokimya testleri
ve akut faz reaktanlarina ek olarak serum kalsiyum, fosfor,
alkalen fosfataz ve serum 25 (OH) D vitamin diizeyleri
calhsildi.

BULGULAR: Kawasaki hastalarinin %38’ komplet, %62'i
inkomplet Kawasaki olarak degerlendirildi. Hastalarin
8'inde (%44) akut dénemde ekokardiyografik olarak kalp
tutulumu saptandi. 3 hastada (%16) koroner arter tutulumu
mevcuttu. Hastalarin serum 25 (OH) D vitamin dizeyleri
11 ng/mL ile 33 ng/mL arasinda (Ort + SD= 19,6) bulundu.
25 (OH) D vitamin duzeyi 12 hastada (%66) tedavi siniri
olan 20 ng/mL'nin altinda, 15 hastada (%83) laboratuvar
normal degerlerinin  altinda bulundu. Kalp tutulumu
olanlarda Vitamin D diizeyi Ort + SD=5,6, olmayanlarda
Ort + SD=7,6 bulundu. Aradaki fark istatistiksel olarak
anlamh bulunmadi (p>0,05).

SONUGC: Diger inflamatuvar hastaliklarda oldugu gibi
Kawasaki Hastalarinda da énemli oranda D vitamin eksik/igi
saptanmig olmasi, bu durumun hastalik etyopatogenezinde
rol oynayabilecegini diistiindtirmektedir.
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Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghig: ve Hastalikiari AD.

PS-54 [Pediatrik Kardiyoloji]
iKI UZUN QT SENDROMU OLGUSU

Nilifer Cetiner’, Figen Akalin', Berna Saylan Cevik’,
Elif Giinay', Muhsin Arpadzi', Koray AK?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediyatrik Kardiyoloji
Bilim Dali, Istanbul

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Kalp Damar Cerrahisi
Ana Bilim Dali, Istanbul

GIRiS: Uzun QT sendromu, QT intervalinin uzamast,
emosyonel veya fiziksel streslerin tetikledigi ventrikuler
tagikardi, Torsades des pointes, ventrikiler fibrilasyon,
senkop ve ani 6limle karakterize iyon kanal hastaligidir.
Klinik bulgular epileptik nobetlerle karisabilmektedir.
Epilepsi tanisiyla izlenen, uzun QT sendromu tanisi
koydugumuz iki olgumuzu sunuyoruz.

OLGU 1: 8 yasinda erkek, iki yidir epilepsi tanisiyla
Valproik asit kullanan hasta efor sonrasi nébetle bagvurdu.
Nobet sirasinda solunumu durmus, babasi tarafindan
reslsitasyon uygulanmisti. Acilde defibrile edilen hastaya
Amiodaron baglanmisti. Amiodaron altinda nébetleri ve
VT ataklan artarak devam etmis, 5 kez kardiyoversiyon
uygulanmisti. Pediatrik Kardiyoloji degerlendirmesinde
VT ataklarinin ‘Torsades des Pointes’ seklinde oldugu
g6rildi. EKG de QTc 0,46 ve 0,56 hesaplandi. Uzun QT
sendromuna bagh “torsades des pointes” tanisi konuldu.
Amiodaron, Valproik asit, Ampisilin+Sulbaktam, Asiklovir,
Haloperido! tedavileri nobetleri tetikleyebilecegdinden
kesildi. Propranolol 6 mg/kg/gin baslandi. Lidokain
ve MgSO4 inflzyonu ile VT ataklar sonlandirids.
Stabilizasyon sonrasi ICD implantasyonu uygulandi, aile
alinmamas! gereken ilaclar konusunda bilgilendirildi. Gen
analizi Long QT3 ile uyumluydu.

OLGU 2: 4 yasinda erkek, iki aydir 2 kez uykudan
uyandiran, ani ¢iglik atma, kol ve bacaklarda kasima
ve biling kaybl ile basvurdu. Muayenesinde kalp
sesleri ritmik, ancak bradikardikti, 2/6° sistolik Ufirim
duyuluyordu. Telekardiyografide kardiyomegali mevcutty,
elektrokardiyografide 2. derece 2:1 gecisli AV blok
mevcuitu, QTc intervali 0,70 msn idi. Ekokardiyografide
sol kalp bosluklar genis, hafif mitral ve aort yetersizligi
mevcuttu. Uzun QT sendromu disinildi, genetik
inceleme istendi, propranolol (4 mg/kg/gin) bagland,
epikardiyal pacemaker implante edildi.

SONUC: Uzun QT sendromlari stresle ortaya gikan
senkopla basvuran hastalarda akilda tutulmal ve
arastinimali, epilepsi ayirici tanisinda distnulmelidir. flag
kullamimi aritmileri tetikleyebilir.
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PS-55 [Pediatrik Kardiyoloji]

KAR_ACiGEB TRANSPLANTINA GIDEN KONSTRIKTIF
PERIKARDIT OLGUSU

Niltifer Cetiner', Berna Saylan Cevik!, Engin Tutar?,
Elif Ginay’, Muhsin Arpaézi’, Koray AK?,

Figen Akalin'

"Marmara Univers/tes/ Tip Fakiiltesi, Pediyatrik Kardiyoloji
Bilim Dali, Istanbul

*Marmara ~ Universitesi ~ Tip
Gastroenteroloji Bilim Dali, Istanbul
3\iarmara Universitesi Tip Fakiiltesi Kalp Damar Cerrahisi
Ana Bilim Dali, Istanbul

Fakiiitesi  Pediyatrik

GIRIS: Konstriktif perikardit (KP), hepatosplenomegali ve
karaciger hastahgi aragtirilirken tam alir, distntimediginde
gbzden kacabilir. Karaciger transplantasyonu yapildiktan
sonra sag kalp yetmezIigi bulgulari ile basvuran ve KP
tanisi alan olgumuzu sunuyoruz.

OLGU: Oniic yasinda erkek, karinda sislik, nefes darligi,
erken yorulma yakinmalariyla bagvurdu. Bir yil 8nce kronik
karaciger hastaligi tanisiyla karaciger transplantasyonu
yapilmistl, @i¢ aydir yakinmalar tekrarlamis, karaciger
fonksiyonlart  bozulmustu.  Kardiyak  oskiltasyonu
normaldi. Batin distansiyonu ve asidi mevcuttu.
Telekardiyografide  kardiyomegali  yoktu, vaskilarite
normaldi. Elektrokardiyografisinde biatriyal dilatasyon
mevcuttu. Ekokardiyografide atriyumlar  genislemisti.
Toraks bilgisayarli  tomografisinde  perikard  kahn,
kalsifikasyon odaklari mevcuttu. Kateter-anjiografisinde
pulmoner wedge basinc yiiksek, end-diyastolik basinglari
esitlenmisti. KP distnllerek perikardiyektomi uygulandi.
Perikard patolojisi kronik fibrindz perikardit ile uyumluydu.
Cerrahi sonrasi hasta hizla iyilesti, karaciger fonksiyonlari
normale dondl, asit ve hepatomegalisi kayboldu.
Transplantasyona kadar giden karaciger yetmezliginin
de KP ve konjesyona sekonder gelismis olabilecegi
diistintildi.

SONUC: Olgumuz KP'in cerrahi girisimie tedavi edilebilir
olmas! ve karaciger yetmez!igi tablosuna yol agan nedenler
arasinda disundlmesi gerektigini vurgulamak amaciyla
sunulmustur.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Sagligi ve Hastalikiari-AD,

PS-56 [Pediatrik Kardiyoloji]

SES KISIKLIGI VE PULMONER HIPERTANSIYONUN
BIRLIKTE GORULDUGU 3 0LGU

Elif Gidnay', Resmiye Besikg?, Niliifer Cetiner,
Muhsin Arpaézi’, Berna Saylan Cevik!, Figen Akalin'
"Marmara Universitesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dal,
Istanbul

“Anadolu Sagik Merkezi, Kocaeli

GiRiS: Geniglemis  kalp odaciklarinin,  pulmoner
hipertansiyon (PH) durumunda pulmoner arterin sol
rekiirren laringeal sinire basisi, buna bagh vokal kord
paralizisi ve ses kisikigi  Ortner sendromu  olarak
adlandiniir. Vokal kord paralizisi hava yolunu daraltarak
PH’a yolacabilir. Ses kistkh@i PH’nun bir belirtisi olabilir
Bu nadir birlikteligi saptadigimiz 3 olgumuzu sunuyoruz.

OLGU 1: 12 yasinda erkek hasta, ses kisiklidr ve efor
dispnesi nedeniyle KBB poliklinigine basvurmus, parsiyel
vokal kord paralizisi saptanmisti. Ufiirim duyulmus ve
98gus rontgeninde kardiyomegali saptanmisti. Pulmoner
arter basinci 90 mmHg olup vazoreaktivite negatif idiopatik
PH tanisi ile Bosentan ve inhale ilioprost baglanmisti.
Tedavinin 4. ayinda ekokardiyografide pulmoner arter
basincinda disme oldugu goériidi, vazodilatér tedavi
sonrasi KBB béliimiine kontrol igin gitmedigi fakat ses
Kisikh@inin diizeldigi 6grenildi.

OLGU 2: 1 aylik yenidogan erkek bebek SVT atagi ile
bagvurdu. ASD (sekundum, genig) ve PH (pulmoner arter
basinci - PA 68 mmHg) saptandi. Ses kisikhidi farkedilen
hastanin KBB poliklinigine bagvurdugu ve parsiyel vokal
kord paralizisi tanis konuldugu 6grenildi. 6 ay icinde
kendiliginden diizeleceginin s8ylenmis oldugu égrenildi. iki
aylikken ses kisiklig dizelmemisti fakat ekokardiyografide
PA basincinda diisme (44 mmHg) gézlendi. Ugtincii ayda
hem ses kisikligi hem de PH dizelmisti.

OLGU 3: 9 yaginda erkek hasta ses kisikligi ve efor dispnesi
ile bagvurdu, obezitesi mevcutiu, ekokardiyografisinde énemli
trikiispid yetersizligi ve PH (PAbasinci 75-80mmHg) saptandi.
Kalp kateterizasyonu primer pulmoner arteriyel hipertansiyonla
uyumlu idi. KBB muayenesinde vokal kord paralizisi
saptanmadi, adenoid vejetasyonu mevcutiu. Hastanin
pulmoner vazodilatér tedavinin (Bosentan+Sildenafil) 5.
ayindaki kontroliinde kilo verdigi, ses kisikliginin diizeldigi,
efor kapasitesinin arttigi gérildu. Ekokardiyografik olarak
tahmin edilen pulmoner arter sistolik basinci 70 mmHg idi.

SONUG: Ses kisikligi ve vokal kord paralizisi bazen sebep,
bazende sonug olarak PH'a eslik edebilmektedir. Bu semptomla
bagvuran hastalarda PH akla gelmeli ve arastirimalidir,
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TRANSKATETER YOLLA AYNI SEANSTA TEDAVI EDILEN
KOMPLEKS PULMONER ARTERIYOVENOZ FISTUL VE
AORT KOARKTASYONU

Elif Glnay', Yalim Yalgin?, Figen Akalin’,

Berna Saylan Cevik’, Niliifer Cetiner’,

Muhsin Arpaéz’

"WMarmara Universitesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dal,
Istanbul

ZBilim Universitesi Pediatrik Kardiyoloji Bifim Dals

GiRI$: Pulmoner arteriyovensz fistiller (PAVF) pulmoner
arter ve venler arasindaki kapiller agmn bulunmadig: direkt
baglantilardir. Klinikte siyanoz, sol ventrikiil yiklenme
bulgulari, paradoksal emboli, hemoptizi ile karsimiza
¢ikabilmektedir.  Herediter hemorajik  telanjiektazi,
hepatopulmoner sendrom ve Fontan dolasimi ile birlikte
veya izole olarak gérilebilir. Transkateter embolizasyon
Gnerilen tedavi yéntemidir. Aort koarktasyonunu ve PAVF
birlikteligi daha énce bildirilmemistir. Aort koarktasyonunun
eglik ettigi kompleks PAVF saptanan olguda her iki
patolojinin ayni seansta transkateter tedavisini sunuyoruz.

OLGU: Onalt yasinda, erkek hasta. Bir yasindan beri sik
alt solunum yolu enfeksiyonlar, 1 yildir egzersiz dispnesi
ve hemoptizi sikayeti meveuttu. Boy ve agirligi 3. persentilin
altinda, Oksijen saturasyonu %92, kan basinci 140/90, (st
ve alt extremite arasinda basing farki saptandi. Femoral
nabizlari zayif, clubbing ve sirtta devamii Grdrimi meveuttu.
Akciger grafisinde sag alt lobda persistan opasite gdrildi.
Ekokardiyografide sol kalp bosluklar genisti, istmusda
aort koarktasyonu gérildi, CW Doppler ile diyastole
uzanan akim elde edildi ve 98 mmHg gradyan Slgildi.
Ajite salin ile yapilan kontrast ekokardiyografide sol kalp
bogluklarina kontrast doniist izlendi. Aort koarktasyonu
ve pulmoner arteriovendz fistiil tanis konuldu. Kateter
anjiografide uzun segment aort koarktasyonu saptand.
Pulmoner arter kontrast enjeksiyonlarinda sag akciger
orta ve alt lobda yaygin arteriovensz fistii gorildi. Aort
koarktasyonu CP kapl stent implantasyonu ile giderildi.
PAVFler sag pulmoner artere Amplatzer vascular plug ! ve
vascular plug Il yerlestirilerek okitide edildi.

SONUG: PAVE siyanoz, akciger grafilerinde persistan
opasite ve oskultasyonda akciger alanlarinda devaml
aftrim - duyuldugunda ayinci tanida akla gelmelidir.
PAVFlerin embolizasyonu ve aort koarktasyonuna
stent yerlegtiriimesi ayni seansta transkateter yéntemle
yaptlabilir,
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ARITMi GELISEN DUCHENNE MUSKULER DiSTROFi
OLGUSUNDA YUKSEK DOZ STEROID TEDAVISININ
ETKiSI

Aida Koka', Funda Oztung', lbrahim Adaletl?,
Cigdem Orug’, Sezen Atik', Esra Pehlivan’

"I.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim
Dalr Istanbul

2 {J. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Radyoloji Bilim Daly Istanbul

Girig

Duchenne Miskiler Distrofisinde  siklikla dilate
kardiyomiyopati gelisir. ileti bozukluklari ve aritmiler,
genelde, dilate kardiyomiyopati geligtikten sonra meydana

gelir. Bu nedenle hastalara pacemaker veya implante
kardiak defibrilator da takilabiliyor.

BULGULAR:

Bu olguda 14 yasinda acile gdgis agrist ile bagvuran bir
DMD hastas! sunuyoruz.

Fizik muayenesinde hastanin tasiaritmik oldugu, EkG'sinde
ise birinci ve gegici ikinci derece atriyoventrikiiler blogu(
Mobitz tip 2) ile aralikli bigemine bloke atriyal erken
atimlarin eglik ettigi supraventrikiiler tasikardisi saptand!.

Hastada enfeksiyon belirtileri yoktu, laboratuvar bulgular
da normaldi. Ekokardiyografik incelenmesi normal siniriar
icerisindeydi.

AV blogunu arttirmamak igin antitasikardikler baglanamadt.
Hastaya yiiksek doz(60 mg) metilprednizolon baglandi.

Sonug:

Tedavisinin digincii gliniinde hasta birinci derece AV
bloklu sintis ritmisine déndi; 2 hafta sonra ise PR arahig
normale doénda.

0,7 mg/kg steroid idame tedavi altinda olan hastanin EKG
pulguiar! ve sol ventrikl sistolik fonksiyonlari normal kaldr.
Ritm Holter kayitiarinda tiniform ventrikdler ve atriyal erken
atimlar disinda normal sints ritmi vardi.

Tartisma

Genelde, literattrde, steroidler, hastaligin fibrotik dogasini
diizeltebildikleri icin, DMD tedavisinde altin  standart
sayimis.

Bu olguda da, steroidlerin, normal kardiak fonksiyoniari
olan DMD hastasinin aritmi tedavisinde basarii oldugunu
gordik.

PS-59 [Pediatrik Allerji - inmunolojil
HiPER-IgE SENDROMUNUN FARKLI YOZLERI

Rabia Deniz, Ayca Kiykim, Ercan Nain,

Elif Karakog Aydiner, Safa Barig, Ahmet Ozen,

Isif Barlan

Marmara Universitesi, Gocuk Saghgi ve Hastaliklar Ana
Bilim Dali, Cocuk Allerji ve immiinoloji Bilim Dall, [stanbul

GIRIS: Hiper-IgE sendromu (HIES), egzema, tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonfar, stafilokokkal cilt abseleri,
yliksek serum IgE degerleri ve eozinofili ile karakterize
bir primer immun yetmezIiktir. Sporadik formlarin yanisira,
otozomal baskin (STAT-3 mutasyonu) ve otozomal ¢ekinik
(DOCK-8 mutasyonu) kaltim gdzlenmekiedir.

OLGU 1: STAT-3 mutasyonu olan 8 yasinda kiz, ylzde
ve sach deride kizarikiik, itihapli dékuntt, 9 aylikken
dksiriik, hirilti, nefes darhg, 3/yil pnémoni, tirnaklarinda
sekil/renk bozuklugu ile basvurdu. Deride hiperemi, kaba
yilz gorinimi, sit diglerinin retansiyonu, burun kokl
genisligi, sol bag ve isaret parmaginda onikomikoz, sag
Gstte solunum seslerinde azalma, bilateral bazallerde
krepitan raller mevcuttu.

OLGU 2: Kardes olan Olgu 2 ve 3'te DOCK-8 mutasyonu
duslintldd. 13 yasinda erkek, 3-4 yildir ylizde tekrarlayan,
2 aydir burunda gegmeyen uguk ve egzemayla bagvurdu.
Oykisinde; alerjik rinit, sindzit, atopik dermatit, agir su
cicedi gegirme, akraba evliligi; fizik muayenesinde burunda
piirilan akintil graniilomatoz lezyon, ciltte yaygin egzema,
ellerde HPV ve gelisme geriligi; tetkiklerinde; lenfopeni,
eozinofili, IgE yiksekligi ve IgM distklugl meveuttu.

OLGU 3: 6 yasinda erkek, kasint, dokintd, deride
yanmayla bagvurdu. Oykusunde, pnomoni, YBU yatist,
astim, seldiiit, atopik dermatit, moniliazis, akraba evlilidi;
fizik muayenesinde sagh deride seboreik dermatit,
ayak basparmaklarinda tirnak distrofisi, ¢cok sayida
lenfadenomegali, S2 ¢iftlesmesi, 2/6 sistolik Gfarim ve
gelisme geriligi; tetkiklerinde; lenfopeni, eozinofili, IgE
yliksekligi mevecuttu.

SONUGC: Hiperlgk sendromu; DOCK-8 ve STAT-3
mutasyonlari arasinda genis bir spektrum gostermektedir.
Otozomal cekinik DOCK-8 mutasyonu akraba evliliginin
yayginligi nedeniyle tilkemizde siklikla gériimektedir. Tipik
bulgularin varliginda HIES sliphesi 6n planda tutulmalhidir.




- Marméra Universitesi'Tm Fakﬁttesi,

Cocuk Saghigi ve Hastaliklan AD.

PS-60 [Pediatrik Allerji - immunoloji]
ADENOZIN DEAMINAZ EKSIKLiGi - KLINIK ETEROJENITE

Rabia Deniz', Ayca Kiykim?, Ercan Nain?,

Niyar Muzafferova', Safa Barig?,

Elif Karakog Aydiner®, Ahmet Ozer?, Isil Barlan?
"Marmara Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Istanbul

?Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Gocuk Allerji ve [mmiinoloji Bilim Dall,
[stanbul

GIRIS: Otozomal cekinik gecis gosteren adenozin
deaminaz (ADA) eksikliginde, biriken toksik metabolitlere
bagli olugan agir kombine immiin yetmezlik (AKIY); yasami
tehdit eden enfeksiyonlar, kronik ishal ve gelisme geriligi
ile yasamin ilk birkag ayinda ortaya cikar. Bu hastalikla
ilgili deneyimimiz ADA eksikliginin klasik bilgilerin disinda
da bir seyir izleyebildigi yéniindedir. Klinigimizde tani alan
3 ADA eksikligi olgusu sunulmustur.

OLGU 1: 2 aylik erkek, 40 giinlikken kusma, 6ksurik,
hirilti nedeniyle bagvurdu. Anne baba arasinda kuzen
evliligi olan hastanin muayenesinde, gelisme geriligi, ciltte
hafif eritrodermi, ylzde atipik gérinti ve dustk kulak
saptandi. ADA dizeyi dustk bulunan olguda lenfosit
alt grup analizi AKIY tanisi ile uyumlu idi. Olguya enzim
replasman tedavisi planlanmaktadir.

OLGU 1: 1 yaginda erkek, tekrarlayan bronsiolit, akciger
enfeksiyonu, ishal ve gegmeyen pamukguk ile basvurdu.
Fizik muayenesinde; ciltte yer yer makiilopaptiler dokiintil,
BCG skari (+) meveuttu. Lenf dokusu/tonsil muayenede
saptanmadi. Lenfosit sayisi mm3'te 2600 iken, lenfosit alt
grup analizinde sadece CD8 ve CD19 diistikligi oldugu
icin KIY tanisi aldi. Olguya enzim tedavisi planlanmaktadr.

OLGU 3: 23 ginlik erkek. 2 ginlikken iki el isaret
parmaginda kizariklik ve sislik, 1 haftalikken gébek
cevresinde iltihapli dokinti, 12 glnlilkken sol g6zde
koyu sari akintill kizarklik, sik bez dermatiti hikayesi
ile bagvurdu. Anne baba arasinda akrabalik vardi. ADA
tanisi sonrasi enzim tedavisi verilen ve nakil yapilan olgu
posttransplant ddnemde kaybedildi.

SONUG: Deneyimlerimiz gdstermistir ki, ileri yasta ve
beklenenden hafif buigularla seyreden olgularda dahi
ADA eksikligi dusunilmelidir. Kesin tedavisi kemik iligi
nakli iken, nakil 6ncesi dénemde ADA enzim tedavisi
enfeksiyonlari kontrol etmede ve sag kalimi arttirmada
yarar saglamaktadir.
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KONJENITAL NOTROPENIDE YENi BiR ACILIM: JAGN1
GENINDE MUTASYON

Safa Baris!, Elif Karakog Aydiner’, Ahmet Ozen’,
Kenan Delil, Ayca Kiykim', lsmail Oguiltir!,

Ibrahim Barig®, Siiheyla Bozkurt, Isil Barlan'
"Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklan
Anabilim Dali, Gocuk A//er// ve Immiinoloji Bilim Dall,
[stanbul

2Marmara Universitesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, [stanbul
Kog Universitesi, Molekiiler Biyoloji ve Genetik Anabilim
Dali, [stanbul

‘Marmara Universitesi, Patoloji Anabilim Dali, [stanbul

Konjenital ndtropeni (KN); olgun nétrofillerin yoklugu,
yasami tehdit eden bakteriyel enfeksiyonlara yatkinlikla
seyreden bir hastalik gurubudur. KN'ye ELA2, HAX1,
G6PC3, WAS ve GFI1 genlerinde mutasyonlarin neden
olduju saptanmistir. Son olarak Jagunal homolog 1
proteinini kodlayan, JAGNT geni mutasyonlarinin da
kahtilarak hastaliga neden olabilecegi bildirilmistir. 2014
yilinda tanimlanan bu hastalik ile deneyimimiz 2 kardesle
sunulmaktadr.

OLGU 1: 17 yasinda erkek hasta, 9 aylikken gluteal abse
ve lenfadenomegali nedeniyle bagvurdu. Nétropenisi
ve hipogamaglobulinemisi olan hastanin  kemik iligi
aspirasyonunda graniilositer seride matiirasyon duraksamasi
gozlendi. Hastaya IVIG (intravendz gamaglobulin) ve
G-CSF  (graniilosit  koloni stimulan  faktdr) tedavileri
baglandi. Bu tedavi ile kismi yanit alinabildi. Ayni zamanda
blylume, gelisme ve kognitif alanlarda gerilik saptandi.
Takipte enfeksiyon sikligi azalan hastada bronsektazi,
subklinik antitiroid antikor pozitifligi, diistik HDL kolesterol
ve osteoporoz gelisti. immiinfenotiplendirmede RTE
(CD4+CD45RA+CD62L+CD31+) sayllar diisiik saptandi.

OLGU 2: 12 yaginda kiz hasta tekrarlayan cilt abseleri,
otit ve pnémoniyle basvurdu. Boy kisaligi ve égrenme
glcligu saptandi. Notropeni ve hipogamaglobulinemisi
olan hastanin kemik iligi aspirasyonunda gran(lositer
seride matiirasyonda duraksama gézlendi. IVIG ve G-CSF
tedavileri ile enfeksiyonlar kontrol altina alind. Takipte
kardesi gibi santral hipotiroidi, disik HDL, CD4 lenfopeni
ve azalmis RTE hicreler gdzlendi.

SONUC: JAGN1 mutasyonunda saptadigimiz  RTE
dlsUkiigl sadece nétrofillerin degil, lenfositlerin de
olumsuz etkilenebilecedini ve hastaligin sistemik tutuluma
yol agabilecegini dislindirmektedir Tedavisinde bu
nedenle G-CSF/GM-CSF disinda IVIG kullanimi yarar
saglayabilir.




‘Warmara Universitest Tip Fakiiltesi

Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD.

PS-62 [Pediatrik Allerji - immunolojil

OTOREA_KTi_F B LENFOSITLER; PRIMER iMMUN
YETERSIZLIKTEKI YARAMAZ GCOCUK

Ayca Kiykim!, [smail Ogiiliir', Safa Barig’,

Elif Karakog Aydiner', Ahmet Ozen’,

Deniz Yiicelter?, Kaan Boztug®, Isil Barlan’
"Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
Anabilim Dall, Cocuk Allerji ve immiinoloji Bilim Dal,
Istanbul

?Marmara Universitesi, Dermatoloji Anabilim Dall, [stanbul
3Viyana Universitesi, Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Viyana, Avusturya

GIRiS: Protein kinaz delta (PRKCD) eksikligi yeni
tanimlanmis, B hicre proliferasyonunun baskin oldugu
ALPS-benzeri (otoimmin lenfoproliferatif sendrom) bir
primer immin yetersizliktir. Tekrarlayan enfeksiyonlarin
yanisira, lenfoproliferasyon, otoimminite, lupus benzeri
bulgularla dikkati ¢eker.

OLGU: Kuzen evliliginden dogan 3 yaginda erkek
hasta klinigimize ginese maruz kalan bdlgelerinde

belirgin hiperpigmente, yanik benzeri deri
dokintast, hepatosplenomegali, fenfadenomegali
ve tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle bagvurdu.

immunfenotiplendirmede normal T ve NK hicreleri,
artmis naif B ve ylksek CD21low popllasyonu (otoreaktif
B lenfositler) gdzlendi. Deri biyopsisinde vaskilit lehine
bazal membran dejenerasyonu ve apoptoz olmasi, serum
o4 disuklugu, CMV PCR ve ANA pozitifligi (1/320) ile yeni
tammianan PRKCD eksikligi ile uyumlu olarak tam gen
sekanslama analizinde ilgili gende 9. ekzonda missense
mutasyon (c.142>G) saptandi. Deri biyopsi sonuglari ve
lupus benzeri bulgular nedeniyle baslanan hidroksiklorokin
tedavisi altinda deri dokintust, organomegalisi ve
CD21low B hiicre sayisinda azalma gdzlendi.

SONUC: Erken yasta baglayan  otoimminite,
lenfoproliferasyon ve lupus benzeri bulgular varhginda
PRKCD eksikligi akla gelmeli ve imminfenotiplendirmede
B hiicre alt gruplar degerlendirilerek destekleyici bulgular
aranmalidir. Bu hastalarda hidroksiklorokin tedavisi
ile iyi klinik ve laboratuvar yanit elde edilebilecegi
unutulmamalidir.
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PS-63 [Pediatrik Allerji - immunolojil

KRONiK GRANULOMAT(Z HASTALIK VE TUBERKULOZ
iLigKiSi

Ozge Kamer Karalar', Ercan Nair?, Ayg¢a Kiykin?,
Dilek Cicekkéki®, lsmail Ogdilir’, Safa Barig?,

Elif Karakog Aydiner®, Isil Barlan?

"Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Istanbul

lMarmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastalikiari
Anabilim Dall, Gocuk Allerji ve immiinoloji Bilim Dall,
Istanbul

GIRIS: Kronik graniilomatdz hastalik (KGH) nikotinamid
diniikleotid fosfat oksidaz enzimindeki defektlere bagl
gelisen bir immin yetmezliktir. Olgularin cogu X'e
bagl kalitim gosterirken akraba evliliginin sik oldugu
bélgelerde genellikle otozomal gekinik kalitim sergiler. Bu
hastalar daha hafif klinik bulgularla karsimiza gikabilirier.
Tekrarlayan pnémoni nedeniyle bagvuran ve KGH tanisi
alan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: Uc yasinda erkek hasta, ¢oklu lenfadenopati ve
tekrarlayan pnémoni nedeniyle basvurdu. Hikayesinden,
2 aylikken pnémoni nedeniyle tedavi aldigi ve 2 yas 9
aylikken, pnémoni ve ampiyem ile hastanede yattigi
agrenildi. Mediastinal lenf bezi drneklemesinde, EZN
zayif pozitif olmasi Uzerine, tlberklloza ydnelik tedavi
baslanmsti. Aile sorgulamasinda, akrabalik saptanmadt.

Fizik bakida boy ve tarti persantilleri normal, BCG skart
mevcuttu. Bilateral servikal lenf nodlari meveuttu, akciger
sesleri sol tarafta azalmisti, karaciger 5-6 cm, dalak 2 cm
palpabl idi. Nétrofil ve lenfosit sayilari normaldi. Anemi ve
tiroid peroksidaz antikor pozitifligi saptand. immiinglobulin
dederleri normale gore yUksekti. Akciger tomografisinde,
mediastinal bdlgede cok sayida degisik boyutlarda lenf
nodlari, parankimde atelektazi ve pndémonik infiltrasyon
gorildi. Dihidrorodamin test (DHR) sonucu X'e bagl
KGH ile uyumlu olarak saptandi (SI: 1,1). Bu test ile anne
ve anneannede tastyicilik gdrildl. Akciger bulgularinin
BCGitis'e bagh olabilecegi dustnllerek etambutol tedavisi
ek olarak baglandi.

TARTISMA: Ulkemizde tekrarlayan pndmoni olgularinda,
KGH mutlaka distiniimelidir. Ayrica, BCG agis! sonrasi
reaksiyon saptanan veya tliberkiloz gegiren olgularda
yine KGH gbz oninde bulundurulmalidir. DHR testinin
hem tanisal hem de tasiyicilar icin énemi blyUktur.
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PS-64 [Pediatrik Allerji - immunoloji]

KRONIK GRANULAMAT(Z HASTALIK TEKRARLAYAN
ALT SOLUNUM YOLU HASTALIKLARINDA ALTTA YATAN
NEDEN OLABILIR Mi?

Ercan Nain', Niyar Muzafferova®, Ayca Kiykim?,
Safa Baris', Elif Karakog Aydiner?, )
Yasemin Gékdemir?, Blilent Karadag?, Ahmet Ozen',
Isil Berat Barlan’ . ‘
"Marmara Universitesi gocuk Allerji ve Immiinoloji, Istanbul
2Marmara Universitesi Cocuk Gigils Hastaliklar, Istanbul
S\armara Universitesi Cocuk Saghgr ve Hastaliklari, Istanbul

Kronik graniilomatdz hastalik (KGH), nikotinamid adenin
dintikleotid fosfat oksidaz sistemini kodlayan genlerdeki
mutasyonia karakterize bir fagositer sistem hastaligidir.
Genetik olarak heterojen gegisli olup X'e bagh genotip
(%65-70) en sik rastlanan tiptir Tirkiyede akraba
evliliginin fazla olmasi nedeniyle OR gecisli formlari
daha sik gorilmektedir. Fagosit iginde reaktif oksijen ara
Uranlerinin agiga ctkmamas! sonucu 6zellikle katalaz-
pozitif bakterilere, mantar enfeksiyonlarina, apse, pnémoni
olugsumuna yatkinlik sz konusudur.

Klinigimizde yaptigimiz calismalarda KGH'da en cok
tutulan bolgeler siklik sirasina gére; akciger, cilt, dis eti,
lenf duglimi, kemik ve merkezi sinir sistemi idi. Pnémonik
infiltrasyon disinda, akcigerde gériilen bulgular arasinda
apse, brongektazi, kaviter ve noduler lezyonlar vardi. Bu
olgu sunumu ile KGH'da solunum bulgulari tartigiimistir.

Anne babas! arasinda akraba evlili§i olan 8 yasinda kiz
hastada 3 yildir tekrarlayan pnémoni éykisi meveuttu.
Reaktif hava yolu hastali§i nedeniyle dizenli inhaler
tedavisi almis fakat sikayetleri gerilemeyen hastada
biylime ve gelisme geriligi tabloya eklenmis. Hastanin
fizik muayenesinde; solunum sesleri bilateral kaba,
kardiovaskiler sistem ve batin muayenesi dogal,
boy:120cm (3-10p) ve kilo:20kg(<3p) saptandi. Oz
ge¢misinde tekrarlayan pnomoni, idrar yolu enfeksiyonlari
ve ofit ataklarinin oldugu goriildi. Hastanin PA akciger
goruntllemesinde; sad parakardiak infiltrasyon ve
bilateral hiler dolgunluk, toraks BT'de ise sag akciger orta
lob ve sol akciger Ust lob inferiorda perivaskiiler alveolar
dansite artigi, sol akciger alt lobda perivaskiiler buzlu
cam gorinylst saptandi. Klinigimizde, KGH 6n tanisiyla
yapiian DHR testi sonucunda hastaya KGH tanisi tanisi
konulup takibe alinmigtir.

Bu olgularda ilerlemis enfeksiyon varligina ragmen
semptomlar belirgin olmayabilir. Bu nedenle, kronik akciger
bulgusu ile basvuran hastalarda kronik grantilomatoz
hastalik da akilda bulunduruimaldir.
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PS-65 [Pediatrik Allerji - immunoloji]

MENDELIAN KALITIMLI MIKOBAKTERIUM DUYARLILIK
HASTALIGI SADECE MiKOBAKTERIUM iLE ILISKILI
DEGILDIR

Seda Aras’, Ayca Kiykim?, Ercan Nair?,

Ceren Can?® Safa Baris?, Elif Karakog Aydiner?,
Mehtap Yaziciogil®, Isil Barlan?

"T.C. Saglik Bakanhgr Marmara Un/versites[ EA Hastanesi,
Gocuk Saghgi ve hastaliklart Anabilim Dali, Istanbul

2T.C. Sadlik Bakanligi Marmara Univers/z‘es/ EA Hastanesi,
Cocuk Allerji ve immiinoloji Bilim Dali, Istanbul

*Trakya Universitesi Tip  Fakiitesi, Cocuk Allerji ve
Immiinoloji Bilim Dalr

Mendelian kalitimli mikobakterium duyarlilik hastalg
(MSMD); interferon yolaginda olugan bozukluga bagl,
genis spektrumiu  enfeksiyon bulgulari  (mikobakteri,
salmonella tirleri, mantar ve viral ajanlar) ile ortaya
¢ikabilen bir hastalik grubudur. Bu hastaliktan sorumlu
bazi gen mutasyonlan saptanmis olup (IFNGR1, IFNGR2,
STAT1, IL12B, IL12RB1, TYK2, IKBKG, CYBB, ISG15,
IRF8) hastalik tasidigi mutasyona bagl olarak otozomal
cekinik, baskin, veya X’bagli gecis pateri sergileyebilir.

Aralarinda akraba evliligi olmayan ancak ayni kdyden olan
annebabanin, 3yas 3 aylikkiz hasta, klinigimize tekrarlayan
akciger enfeksiyoniari ve salmonella gastroenteriti, blylime
gelisme geriligi, oral kandidiazis, submandibular lenfadenit
ile bagvurdu. Fizik muayenesinde; viicut agiriigi: 11 (3p),
boy 87 cm (<3p) idi. Oral monoliazis ve submandibular,
servikal bilateral lenfadenopatisi saptanan olguda, BCG
agt skari goruldd. Organomegalisi yoktu. Diger sistem
muayeneleri normaldi. Torax BT’sinde mediastende en
blylgu 6 mm olan multipl lenf nodlar, sol akcigerde 1,5
cm’lik konsolidayon alanlari meveuttur. Servikal lenf nodu
biyopsisi nekrotizan lenfadenit ile uyumluydu. Batin USG
normaldi. Hastanin tekrarlayan akciger enfeksiyonlari
ve salmonella gastroenteriti, kandida enfeksiyonu, lenf
biyopsisinde nekrotizan lenfadeniti olmasi nedeniyle
hastada 6n tani olarak MSMD dusiiniildii. Mutasyon analizi
sonucu IL-12 RB1 geni exon 14 ‘de p. R561X mutasyonu
saptandi. Hastaya interferon gamma tedavisi baslandi.

MSMD, akraba evliliginin sik gérildigi toplumlarda,
sanilanin aksine daha sik gérilir. IL12RB1 tipi en sik
gorulen tip olup, genellikle IFNGR’e gére daha hafif seyir
sergiler. Genellikle IL12RB1 olgulari interferon gamma
tedavisinden daha fazla yarar gériir. BCG asisi sonrasinda
lenfadenopati, tipik ve atipik mikobakteri, tekrarlayan
salmonella ve mantar enfeksiyonlari klinigi ile seyreden
hastalarda ayirici tanida diistiimelidir.
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PS-66 [Pediatrik Allerji - immunoloji]

KOMBINE IMMUN YETMEZLIK SEYRI GOSTEREN iKi ICF
OLGUSU

Ercan Nain', Ayca Kiykim', Elif Karako¢ Aydiner’,
Safa Baris’, Ahmet Ozen', Michael J. Lenardc?,

Isil Barlan’

"Marmara Universitesi Cocuk Allerji ve Immiinoloji Bilim
Dali, Istanbul

2Molecular Development of the Immune System Section,
Laboratory of Immunology,National Institute of Allergy
and Infectious Diseases, National Institutes of Health,
Bethesda, MD, USA

immiin yetmezlik, sentromerik instabilite, fasial dismorfizm
- ICF; otozomal gekinik kahtim gdsteren, enfeksiyonlara
yatkinlik, atipik ytiz gérunimu (hipertelorizm, distk kulak,
makroglossi, mikrognatti), immunglobulin  disukitgu,
degisken néromotor gerilik ve kromozomlarda (1, 9, 16)
kiriklar olugmast ile karakterize bir hastaliktir.

imminolojik olarak yagla beraber belirginlesen T ve B
hiicre distkiigu godzlenebilmektedir. B hiicre varliginda
hipogammaglobulinesi olan olgularda ICF aragtinimalidir.

OLGU 1: 21 yasinda erkek hasta 1 ayliktan itibaren
tekrarlayan ates ve pnomoni, ishal, menial gerilik
ile klinigimize basvurdu. Fizik muayenede ciltte
hiperpigmentasyon, hipertelorizm, digik kulak, uzun
yliz aksi, brongektazi ve splenomegali saptandi. Kronik
karaciger bulgulari clan hastaya idiopatik siroz tanisi
konuldu. Ciddi lenfopenisi ve panhipogammaglcbulinemisi
olan olgunun immin caligmasinda; CD8 artisi, B ve NK
hicre yoklugu goralda.

OLGU 2: Akraba evliligi olan ebeveynlerden dogan
10 yasinda erkek hasta 18 ayliktan itibaren baslayan
tekrarlayan ates, pndmoni sikayeti ile klinigimize
basvurdu. Fizik muayenede uzun ylz aksi, diglik kulak,
hipertelorizm, solunum sesleri bilateral kaba, splenomegali
bulundu. Karacigerde hipoekoik nodlller olan hastanin
{ist gis endoskopisinde 6zafagus varisleri goraldi.
72 saatlik hicre kiltirii sonucunda 1. Kromozomda
trilinear kromozom yapisi saptandi. Ciddi lenfopenisi
ve panhipogammaglobulinemisi olan olgunun immin
calismasinda; CD8 artigl, dislk B ve NK hiicresi bulundu.

Sonug olarak, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen karaciger
tutulumu 6n planda olan hastalarda, hipogamaglobulinemi
ve B hiicre varhginda ICF tanisi distnGlmelidir. ICF tanis
icin hicre kaltGrinin en az 72 satte degerlendirilmesi
gereklidir.
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PS-67 [Pediatrik Alletji - immunoloji]

PRIMER iMMUN YETMEZLIKLERDE OTOIMMUNITE
CESITLILIGI

Hatice Ezgi Baris, Ayca Kiykim, Ercan Nain,

Safa Barig, Elif Karakog Aydiner,

Ahmet Oguzhan Ozen, Isil Barlan

TCSB Marmara Universitesi Pendik EAH, Gocuk Allerjisi ve
Immiinolojisi, Istanbul

GIRIS: Pirmer immiin yetmezlikier otoimmiin bulgularla
seyir gésterebili. Otoimmiinite'nin bir boéliminden, T
ve B lenfositlerde bozulmus santral ve periferik tolerans
mekanizmalari ve otoantikor gelisimi sorumlu iken, diger bir
bolimiinde ise mikroorganizmalarin yetersiz eliminasyonu
sonucu artan inflamasyon sorumiudur.

MATERYAL-METOD: Boluminizde takip edilen ve
mutasyon tanisi olan 22 hastanin otoimminite bulguiar
degerlendirildi.

SONUCLAR: Yaglari 1 ay ile 25 yas arasinda degisen
olgularda en sik gérillen otoimmin hastaliklar sirastyla;
coombs (+) hemolitik anemi (n=7), trombositopeni (n=6)
ve otoimmiin hipotiroidi (n=5) idi. Diger otoimmun bulgular,
lupus benzeri hastalik (n=2), diyabet otoantikor pozitifligi
(n=3), otoimmin hepatit (n=2), vitiligo (n=1), alopezi
(n=1), perikardit (n=1) olarak saptandi. Genetik mutasyon
degerlendirmesinde; IPEX sendromu (n=4), GIMAPS
(n=3), RAG1 (n=2), DOCK8 (n=1), PRKCD (n=1), LRBA
(n=1), WAS (n=1), CGD (n=1), STAT1 (n=1), DiGeorge
(n=1), NEMO (n=1) ALPS (n=1), IL-21R (n=1) ve IRAK-1
(n=1) bulundu.

TARTISMA: Takip sirasinda immiin yetmezlikli olgularda
cesitli otoimmiinite bulgular ortaya gikabilir. Bunu yani
sira, bazi hastalarda, ciddi enfeksiyon bulgulari gikmadan
énce Klinikte ilk bulgular arasinda otoimmunite olabilir. Bu
nedenle, otoimmunitesi olan bireylerde immin yetmezlik
distnulmeli ve sorgulanmalidir.
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PS-68 [Pediatrik Aller)i - immunoloji]

BIR AGIR KOMBINE iMMUN YETMEZLiK OLGUSU: ADA
EKSIKLIGI

Yasemin Akin’, A yse Ayzit Atabek’,

Esin $an Balaban', Fatma Kaya Narter’,

Saime Kaya', Esma Esmi', Elif Karakog®, Safa Baris?
'Kartal Dr. Litfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Klinigi, Istanbul

2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Pediatrik Allerji ve /mm[ino/oj/ Bilim Dali, [stanbul

GIRIS$: ADA(Adenozin Deaminaz) eksikligi: T ve B lenfositler ile
dogal élduriicd hticrelerin gelisim ve fonksiyonlarinda bozukluk
ile karakterize agir kombine imminyetmezlik tablosudur,
Tekrarlayan agir sistemik enfeksiyonlara yol agmasi nedeni ile
cocukluk caginda 6nemli bir morbidite ve mortalite nedenidir.
Burada tekrarlayan akciger enfeksiyonu kiinigi ile bagvuran ve
ADA eksikligi tanisi alan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: 50 ginlik erkek hasta 6ksiirtik, solunum sikintiss nedeni
fle bagvurdu. 37 gh, 2340 gr vaginal yolla dogmus. 1.derece
kuzen olan anne-babanin ilk gocugu. FM'de; takipne(SS:66/
dk) ve dinlemekle akcigerlerde bilateral krepitan raller
duyulmaktayd. Hepatosplenomegali ve/veya lenfadenopati
saptanmadi. Hemogramda; Hib:14.3gr/dl, Hic:%41.7, BK:3500/
mm3[%55PNL(ANS:1925 mm3), %45lenfosit (ALS:1575/mm3]
bulundu. Kan biyokimyast ve kan gazi normal olan hastanin
akciger  grafisinde  yaygin bronkopndémonik  infiltrasyonu
saptanmasi nedeniyle servisimize yatirilarak antibiyotik tedavisi
baglandi. Takibinde 16kopenisi artarak devam eden cocukta
(BK:1000/mm3,  %16PNL(ANS:160/mm3  immin yetmeziik
olabilecedi dusiiniilerek gonderilen ADA aktivitesi: 0 nmol/h/
mg (N:26,4+10), %dAXP(total deoksiadenozin nikleotid):
%48,4(N:<1) saptandi. ADA eksikiigi tanisi koyularak; 3 haftada
bir IVIG verilmesi ve ADA(pegademase bovine:Adagen iM)
enzimi ile haftalik tedaviye baglanmasi, profilaktik olarak
Bactrim ve Triflukan verilmesi kararlagtirldi. Annede CMV
PCR:120 kopya/ml (+), bebekte CMV PCR:<80 kopya/mi(+)
bulununca hastamiza Gansiklovir 12 mg/kg/g 6 hafta siire ile
tedavi basland. Halen servisimizde takip ve tedavi edilmektedir.

iRDELEME: ADA eksikliginde semptomlarin gérilme yas!
degismekle birlikte, geneilikle elnct ve altinci aylar arasidir.
Firsater enfeksiyonlar ézellikle akciger ve karacigerde organ
hasari olusturarak mortalite ve morbiditenin artmasina
neden olur. Bu nedenle ADA eksikligi pediatrik aciller
arasinda yer almaktadir. Yazimizda erken yasta ortaya
gkan direngli respiratuvar enfeksiyon varhginda, 6zellikle
kan tablosuna lenfopeni eslik ediyorsa immiin yetmezlik
yonlinden degerlendirme yapilmasinin 6nemini vurgulamak
amaglanmistir.
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ANTIKOLINERJIK SENDROM BULGULARIYLA GETIRILEN
ATROPIN ZEHIRLENMESI OLGUSU

Zerrin Yalvag', Suat Bicer', Elvin Aliyev!,

Omiir Gérguld', Ebru Tiirkéz Acar®,

Mohammed Charezhaz?, Ayca Vitrinel

"Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bifim Dali

2Yeditepe Universitesi Eczacilik Fakiiltesi, Toksikoloji Ana
Bilim Daly

Alti yaginda erkek hasta ajitasyon, kusma ve atesle
acil servise annesi tarafindan getirildi. Semptomlar
15 dakika 6ncesinde baglamisti. Fizik muayenesinde
ajitasyon, ylizde flushing, pupillerde bilateral midriyazis,
agnli uyarana azalmis olup, biling bulanikhigr ve istemsiz
hareketleri mevcuttu. Glasgow koma skoru 9/15 idi.
Oksijen saturasyonu %99, kalp atim hizi 160/dakika
ve dizenli, kapiller geri dolum siiresi 2 sn idi. Hafif
tagipneik  (38/dakika) olup, akcigerlerin - havalanmasi
ve solunum sesleri normaldi. Barsak sesleri hipoaktifti,
Hastada ensefalit, konvliziyon ve zehirlenme olabilecegi
digtndidd. Anamnezinde son 15 dakikaya dek normal
oldudu, hiperaktivite icin medilfenidat kullandigr dgrenilen
hastanin ailesi travma ve zehirlenme olmadigini ifade
etti. Antikolinerjik toksidrom olabilecedi digiiniilen hasta,
yakinlari  derinlemesine sorgulandiyinda, eczacilik
6grencisi olan kuzeninin evinde kaldigi ve evde ders icin
hazirladigr atropin géz damiasi igeren sisenin bos olarak
bulundugunun &grenilmesi (izerine atropin zehirlenmesi
on tanisiyla yogun bakima alindi, 4 mg iv midazolamia
olusturulan derin sedasyon ve rokuronyumla kas
gevsemesi saglandiktan sonra kafli endotrakeal tiple
entlbe edildi. Gastrik lavaj yapildi, 30 ml mor-kirmizi renkl;
gastrik sivi alinip aktif karbon 1 gr/kg verildi. Antikolinerjik
antidot olarak énce neostigmin, sonrasinda fizostigmin v
verildi. SIMV modunda mekanik ventilasyon uygulanarak
midazolam ile sedasyona devam edildi, fentanil ile analjezi
uygulandi. Sintzal tasikardisi saptanip esmolol tedavisi
uygulandi. Pupillerin 1s1ga yaniti artti ancak midriyazisi
devam etti. Atropin diizeyinin saptanmasi amaciyla aralikii
olarak li¢ kez (basvurudan sonraki 11 ; 13 ve 15, saatlerde)
kan Ornegi alindi, ilk érnekte 1.93 ug/ml atropin dizeyi
(cut-off degeri: 0.40 ug/ml) diizeyde bulundu. Tedavinin
24. saatinin sonunda tasikardisi diizelen hasta ekstibe
edildi.
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PS-70 [Cocuk Acil]

ILAG YERINE YANLISLIKLA BENZALKOLYUM KLORIT
VERILMESI SONUCU OLUSAN KOSTIK OZOFAJIT

Suat Biger', Meltem Ugras’, Oznur Kiigiik!, Ayca
Vitrinel’

'Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dali

2Yeditepe Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Saghgr ve
Hastaliklarr Ana Bilim Dali, Gocuk Gastroenteroloji ve
Hepatolojisi

Kostik maddelere bagdli hasar genellikle kaza sonucu
hastanin almas! veya hastaya bakim sunan kisinin
yanlishikla vermesi sonucu olur. Kostik madde icimi sonucu
yliz ve Ust gastrointestinal sistemde hasarlanma meydana
gelebilir, fizik muayene bulgulari hasari  éngdérmede
yardimci degildir. Burada annenin ilag yerine yanliglikla

verdigi benzalkolyum kiorit sonucu kostik ozofajit gelisen
cocuk hasta sunulmustur.

Uc yidan beri reaktif hava yolu hastaligi ve allefji
nedenleriyle giinde bir kez 5 ml histamin-1 reseptor
blokeri klemastin iceren Tavegyl siispansiyon® dizenli
kullanan 5 yasinda kiz hastaya annes Tavegy! yerine
yanlislikla benzalkonyum klorit (Zefiran forte solisyon®)
vermis. Cocugun tad degisikligini farketmesi ve 6gurmesi
{izerine annesi verdigi ilacin yanhs oldugunu farkedip evde
kusturduktan sonra ilk bir saatin sonunda hastanemize
bagvurdu. Orofarenks dogal, dilde ve agiz ici mukozada
beyaz plak, hiperemi izlenmedi ve hastanin agzindan
salya akmas! yoktu. Oral alimi durdurulup, intraventz
swvi, lansaprazol iv, sikralfat po, metilprednizolon v
baglandi. Yatiginin ikinci gininde st gastrointestinal
sistem endoskopisi yapildi. Agiz iginde lezyon izlenmedi,
{st 6zofagusta lizerinde beyaz plak olan, yaygin ancak
sirkiler oimayan, orta ozofagusta beyaz membrank
noktasal nitelikte, distal o6zofagusta ise alt dzofagus
sfinkteri (izerinde beyaz membranl lezyonlar izlendi. Bu
lezyonlar grade 2 6zofajit ile uyumiuydu. Midede kostik
lezyon gdrilmedi ancak antrumda nodlarite saptandt.
Hastanin takibinde ilk {ic giin yutkunmada zorfuk disinda
yakinmast olmadi, streoid tedavisi bes gine tamamlanip
kesildi. Besinci gun oral yoldan yumusak ve sivi diyet
baslandi ve oral alimi tolere ettigi gdzlendi. Kazanin 28
giin sonrasinda yapilan baryumiu 6zofagus mide ve
duodenum grafisinde 6zofagus yapisinda darlik gérilmedi.

Marmara
oPediatri Kongrest

12~ 14 Subat 2013 / Hifton {stanbut Kozyatag:

PS-71 [Sosyal Pediatril

GOCUKLARIN PSIKOSOSYAL VE FIZIKSEL GELiSIMLERI
UZERINE MEDYANIN ETKILERI

Aysu Tirkmen Karaagag
Kartal Kosuyolu Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk
Sagdihgi ve Hastaliklar, Istanbul

Televizyon ve internet basta olmak Gzere, gocuklari
drglin e@itime baglamadan etkisi altina alan medya,
onlarin psikososyal ve fizikse! gelisimlerine olumsuz
katkilarda bulunmaktadir. Giinimizde gesitli nedenlerle
hem anne hem babanin calisiyor olmasi ve medya
araclarinin dlkenin her tarafinda araliksiz ulagilabilirliginin
saglanmasi, ozellikle televizyon ve tablet bilgisayarlarin
elektronik bakici sekline donusmesine ol acmistir.
Ailelerin cocuklariyla sozel iletisim kurmaya, oyun
oynamaya ve ortak faaliyetlerde buiunmaya yeterince vakit
ayramamalari nedeniyle cocuklar, televizyon programlari
ve bilgisayar oyunlarindaki sanal dunyay! duygu,
disiince ve davraniglarina model olarak almaktadiriar.1
Cocukluklarinda  siddet icerikli televizyon programiari
izleyen kisilerin, erigkin donemde zeka katsayiart ve
sosyoekonomik durumlarindan bagimsiz olarak, daha
ylksek oranda sug tegkil eden saldirgan davranislarda
bulunduklart gdsteriimistir2,3 Televizyon ve bilgisayar
oyunlarina asin ilgi gosteren cocuklarda, daha erken
yasta ve daha yliksek oranda sigara, alkol ve madde
bagimlilig gelistigi rapor edilmistir4,5 Ayrica, gocukluk
cad epilepsilerinin %10'u ekrandaki yilksek kontraslh
gérintiler, belirli desenler ve hizla parlayip sénen isiklar
gibi fotik stimilasyonlarla tetiklenmektedir.1 Yousef ve
arkadaslarinin yaptigi bir galismada, glinde 2 saatten fazla
televizyon ve ekran oyunlari ile vakit gegiren cocuklarda
dikkat eksikligi, davranms bozukluklar, sosyallesme ve
dil gelisimi problemlerinin anlamh olarak daha ylksek
oranda saptandiyl gosterilmistir.6 Polonya'da yapilan
bir caligmada da uzun sire ekran kargisinda oturan
cocuklarda lomber lordozda duzlesme, kifoz ve skolyoz
gibi énemli omurga pozukluklar gelistigi rapor edilmistir.7

Biz cocuk hekimlerinin &nemii bir gdrevi de cocuklarin
saghgina zarar verebilecek fiziksel, organik ya da
psikososyal olaylarin ortaya cikmadan engellenmesine
katkida bulunmaktir. Bu gorev de bize cocuk-medya
etkilesimiyle ilgili mevcut calismalarin sonuglarini takip
etme ve gerekli politikalarin olusturuimasina katkida
bulunma sorumlulugunu yiiklemektedir.
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ERKEN GOCUKLUK DONEMINDE GELISIMSEL TARAMA
TESTI UYGULAMALARI

Selda Kiigik, Perran Boran )

TC Saghk Bakanligi Marmara Universitesi Pendik Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastahklar ABD,
Sosyal Pediatri BD. Istanbul

GiRIS: Gelisimsel gerilik, gocugun bir veya daha fazla
gelisim alaninda &nemli bir gecikme olmasi, yaygmn
gelisimsel gerilik ise 2 veya daha fazla gelisim alaninda
gecikme olmasi durumudur. Amerikan Pediatri Dernegi,
yapilandinimis bir testin 9. 18. ve 24-30. aylarda ve 4-5.
yaglarda uygulanmasini,18. ve 24.aylarda ofistik bulgutar
agisindan taranmasini énermektedir. Gelisimse! tarama
testlerinden Denver Il tarama testi ve riskli gocuklarda
Bayley Il tarama testi yaygin olarak kullaniimaktadir
Onemii gelisimsel gerilik saptanan gocuklarin ¢ogunun,
tarama  programlariyla degil, ebeveyn kaygrlarina
cevap veren hekimler tarafindan veya riskli cocuklarin
yakin izlemi sonucu tan: aldig goérildigiinden, tarama
programlarinin - etkinligi tartisiimaktadir. Bu galismada
tarama testi uygulanan saglkll cocuklarin tarama
sonuglarinin degerlendirilmesi amaglandi.

MATERYAL VE YONTEM: Cocuk  Saghgr izlem
polikliniginde takip edilen bebekler ikingi aydan iki yasina
kadar her muayenede Gelisimi izleme ve Destekleme
Rehberi ile izlenmekte, ayrica 9,18 ve 24-30. aylarda
gocuk gelisim uzmani tarafindan Denver testi ile
degerlendiriimektedir. 2012-2013 dogum kohortu Denver
sonuglar dosya kaytlarindan tarandi.

BULGULAR: 166'sI erkek 149 u kiz olmak lzere toplamda
315 gocugda Denver Il uygulandr. 9. ay test sonuclarinda
273anln (%86.9) normal oldugu, 31'inin (%9.8) sUpheli,
10unun (%3.2) ise anormal oldugu gérildu.Siphel;
saptanan olgularin 14'(inde birden fazla alanda gecikme
mevcut olup, anormal saptanan olgularin 8'inde birden
fazla alanda gecikme gérilda. 18. Ayda uygulanan M-Chat
sonucuna gore 1 ¢ocuk siipheli bulundu.

SONUC: Gelisim tarama testi sonucu anormal olan
bebeklerin tumiiniin riski olan bebekler oldugu, test sonucu
9-12 ayda sipheli olan bebeklerin hepsinin normale
dondugu,bastan normal olup 18. ayda test sonucu sUpheli
¢ikan olgularin ise ge/cikmenin dil alaninda olup iki yasinda
yasgitlanini yakaladig goriildu.
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COCUKLARDA UYKU SORUNLARININ BIR AKRONIMLE
TARANMASI; HEKIMLERE YONELIK BIR EGITIM
MUDAHALESININ ETKINLIGININ ARASTIRILMASI

Refika Ersu’, Perran Boran?, Yasemin Akir?,

Pinar Ay*

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgr ve
Hastaliklar Anabilim Dali, Gogiis Hastaliklan Bilim Dali,
[stanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Sosyal Pediatri Bilim Dalr,
[stanbul

%Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Kiinigi, Istanbul

‘Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Halk Sagligi Anabilim
Dali, istanbul

AMAGC: Cocuklann yaklasik %25 ile 30°unun uyku sorunu
yasadig) bilinmektedir. Sik gérilmesi, kroniklesmesi,
bebek ve ailesi (izerine olumsuz etkileri, mudahale
programlariyla etkin bir sekilde céziimlenmesi her yasta
gocuklarin uyku sorunlari agisindan taranmasi gerekliligini
ortaya koymaktadir.

Hekimlerin gocuklarda uyku sorununu taramalari icin kisa
tarama sorular iceren bir akronim daha buyik cocuklar
icin gelistirilmis olmakla birlikte erken gocukluk dénemi
i¢in bdyle bir bilgi bulunmamaktadir. Bu ¢alismanm amaci
hekimlerin gocuklarda uyku bozukluklari ile ilgili bilgi ve
uygulamalarini gelistirmeye yénelik olarak yapilacak bir
mudahalenin etkinliginin degerlendiriimesidir.

GEREC VE YONTEM: Gocuklarda uyku sorunlarni
tarayabilecek bir akronim gelistirilerek kisa sunumdan
olusan bir egitm midahalesi planiandi.  Ayrica
katihmerlarin - uyku sorunlarini sorgulama, tanima ve
yonetme ile ilgili bilgi ve becerilerini sorgulayan bir anket
olusturuldu. Anket sorulari, literatir isiginda ve uyku
soruniari konusunda galisan cocuk saghdi ve hastaliklar
uzmant 6gretim iyelerine danigilarak olusturuldu. istanbul
Anadolu yakas! igerisinde yer alan Egitim Arastirma
Hastaneleri randomizasyon yolu ile belirlenerek, gocuk
saghgl ve hastaliklari uzmanlan ve uzmanlik Ogrencilerine
ulasiidr. ik anketin ardindan deney grubunda konuyla ilgili
bilgi ve beceriyi gelistirmeye yonelik bir egitim midahalesi
yapildi. Kontrol grubunda ise sadece anket uygutandi.

BULGULAR: On sonuglarda  katilimellann  uyku
konusunda bilgi diizeyinin yetersiz oldugu, hekimlik
uygulamalarinda uykuyla ilgili soru sormadiklarin ve
uyku sorunu olan bir gocuga yaklasim konusunda yetersiz
hissettiklerini belirttikleri gérildu. Yapilan editim sonucu
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bilgi diizeyindeki dedisim yeterli idi. Bilgi degerlendirme
sorularinda egitim etkinligini degerlendirmede yetersiz
goritlen sorular gikartilarak yeni anket olusturuldu. On
sonuglarda hekimiik uygulamalarinda da yeterli degisimin
oldugu, gelistirilen akronimin uyku sorunlarini sormada
kolaylik sagladigi, anlagilabilir ve kolay akilda tutulabilir
oldugu gorilda.

SONUG: On calismada gelistirilen akronim ve hazirlanan
kisa egitim sunumunun yaygin olarak kullanimiyla uyku
sorunlarini sorgulama, ebeveynlere rehberlik etme ve
uyku sorunu ydnetimi konusunda bilgi ve becerilerin
gelistirilebilecedi sonucuna ulasiidi.

118

1214 Subat 2015 / Hilton istanbul Kozyatagi

PS-74 [Pediatrik Gogiis Hastaliklari]

GOCUKLUK CAGINDA iLK PLOROPARANKIMAL
FIBROELASTOZIS VAKASI

Nilay Bas Ikizoglu, Emine Atag, Yasemin Gékdemir,
Ela Erdem Eralp, Fazilet Karakog¢, Refika Ersu,
Biilent Karadag

Marmara Universitesi  Tip  Fakiltesi,

| Cocuk  Gdgiis
Hastaliklan, Istanbul

GiRIS: Cocukluk ¢aginda interstisyel akciger hastaliklari
(IAH), interstisyel ve alveoler inflamasyon ve fibrozis ile
seyreden, cogunlukla kronik, morbidite ve mortalitesi
yiksek bir grup hastaliktim. Ploroparankimal fibroelastozis
(PPFE) nadir gorilen bir {AH olup literatiirde gocuklarda
bildiriimemistir. Ozellikie Gst loblarda belirgin plevral
kalinlasma, subplevral elastozis ve intra-alveolar fibrozis
ile karakterizedir. Hipoksemi, tasipne, dispne, solunum
fonksiyon testlerinde (SFT) restriksiyon bulgularina ek
olarak bu hastalikta gogls 6n-arka capinda azalma ve
tekrarlayan pnomotoraks tipiktir. Etyoiojide genetik ve
oto-immiin mekanizmalarin rol oynadigt ileri striimustar.
Genellikle progresif seyirlidir ve steroide yanitsizdir.

OLGU: 15 yasinda erkek olgu 2 yiidir olan kuru 6ksrik,
eforla nefes darligi ve kilo alamama sikayeti ile bagvurdu.
Fizik muayenesinde bliyime gelisme geriligi olan hasta
tasipneikti, gégls oOn-arka cap! dardi. Ust zonlarda
solunum sesleri azalmisti. SpO2 oda havasinda %98
olciildi. SFT'de agir restriksiyon bulgulari saptandi (FVC
%30, FEV1 %32, FEV1/ FVC %109). Akciger vollmleri ve
CO difiizyon kapasitesi dustktu. Toraks BT'sinde 6zellikle
apikal boligelerde belirgin buzlu cam gorinimd, plevra
komsulugunda intra-interlobiiler kalnhk artigi, tibuler
bronsektaziler ve en blyigd 11 mm mediastinal LAP
mevcuttu. Bronkoskopisi normal olan hastada interstisyel
akciger hastaligi dustnilerek akciger biyopsisi yapildi.
Biyopsi sonucunda pléroparankimal fibroelastozis tanisi
kondu. Oral prednisolon tedavisi baglandi. Tedavi ile klinik
diizelme saglanamadi. Biyopsi sonrasinda tekrarlayan
pnémotoraks ve pndmoni nedeniyle yatislar olan hasta
halen destek tedavisi ile takip ediimektedir.

SONUG: interstisyel akciger hastaliklart  cocukluk
caginda nadir olup kronik oksirik, efor dispnesi, tarti
aliminda yetersizlik ve tasipnesi olan, diffiz radyolojik
bulgulari saptanan, antibiyotik ve inhale steroidlere
yanitsiz vakalarda mutiaka ayirict tanida dustniimelidir.
Literatirde bildirilmemis olsa da pléroparankimal
fibroelastozis cocukluk ¢aginda gérulebilir.
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COCUKLUK GAGINDA FLEKSIBLE FIBEROPTIK
BRONKOSKOPI DENEYIMI: 320 OLGUNUN
DEGERLENDIRILMESI

Seda Aras’, Giiniz Yaséz', Ezgi Baris’,

Nilay Bas Ikizoglu?, Emine Atag?, Ela Erdem Eralp?,
Yasemin Gokdemir?, Fazilet Karako¢?, Refika Ersu?,
Blilent Karadag?

'T.C. Saghk Bakanligi Marmara Un/'vers/tes/.EA Hastanesi,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, stanbul

2T.C. Saglik Bakanligh Marmara Universitesi EA Hastanesi,
Gocuk Gdgiis Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul

GIRIS VE AMAG: Fleksible Fiberobtik Bronkoskopi
(FOB), gocuk gogus hastaliklar boliminde tan ve
tedavi amaciyla sik kullaniimaktadir. Bu galismanin
amaci Marmara Universitesi Cocuk Gogis Hastaliklari
Polikliginde  yapilan FOB’larin endikasyonlarini,
bulguiarini, kemplikasyonlarini, tani ve tedaviye katkilarin
degerlendirmek amaclanmistir.

MATERYAL-METOD: Kiinigimizde Ocak 2011 ve Mart
2014 tarihleri arasinda yapilan bronkoskopiler retrospektif
olarak incelenmistir. 320 hasta calismaya dahil edilmistir.

BULGULAR: Olgularin 186 erkek (% 58.1) ve 134 (%41.9)
kiz hastadir. Yas ortalamasi 5.41( + 5.1 ), yas arahgr 2
ay- 20 yastir. FOB endikasyonlari en sik tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari, kronik oksirik, bronkopulmoner
displazi ve beraberindeki persistan hiriltidir. 71 hasta
(%22.2) bronkoskopik olarak normal olarak bulunmustur.
Bronkoskopi sirasinda en sik pariilan (58 hasta,%18.1)
ve ser0z sekresyon (39 hasta, %12.2 ), laringomalazi
{44 hasta, %13.8) ve trakeomalazidir.(13 hasta, %4.1).
Bronkoalvaolaj lavaj 6rneginden génderilen kiltiirlerde
170 hastamin kiltirinde (%55) Greme yok iken, 26
hastada h.influenza (%8.1), 9 hastada p.aerigunosa (%
2.8), 3 hastada m.tiberculosis (%0.9), diger Uremeler
(%3.2) olarak bulundu. Sadece 1 hastada ( %0.3 )
anestezi uygulanma sirasinda desattirasyon gelisti, servis
takibinde normale déndu.

SONUC: Fleksible Fiberobtik Bronkoskopi Pediatrik gogls
hastaliklarinda tani ve tedavide sik kullanilan gtivenli bir
ydntemdir.

PS-76 [Pediatrik Gogiis Hastaliklari]
BiR OLGU SUNUMU: JOUBERT SENDROMU

Emine Atag, Nilay Bas ikizoglu, Ela Erdem Eralp,
Yasemin Gokdemir, Fazilet Karakog, Refika Ersu,
Blilent Karadag

Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dalr

JOUBERT SENDROMU

GiRIS: Joubert sendromu (JS) oldukga nadir gértldr,
otozomal ressesif ya da X'e bagl olarak kaltilir ve
hipotoni, ataksi, gelisme geriligi, anormal gdz hareketleri
ve solunum anomalileri ile karakterizedirBu sendroma
dismorfik ylz bulgulari, progresif retinal displazi, kolobom,
konjenital kalp hastaligr, mikrokistik bébrek hastaligl,
karaciger fibrozu ve iskelet anomalileri gibi bulgular eslik
edebilirJS’ nun patognomonik kranyal manyetik rezonans
inceleme bulgusu, serebellar vermis hipoplazisi, superior
serebellar pedikiil kalinlagsmasi ve interpedikiiler fossanin
belirginlesmesiyle olusan molar dis belirtisidir. Anormal
solunum paterni beyin sapinin etkilenmesine bagli olarak
olusur ve kisa sreli takipne ataklarimi izleyen apne ile
karakterizedir.

OLGU: 47 gunlik erkek bebek anormal solunum paterni
ve oksijen ihtiyact nedeniyle yatirildi. Normal spontan
dogumla, zamaninda dogmustu ve Apgar skoru normal idi.
Dogumdan sonra solunum sikintisi nedeniyle yenidogan
yogun bakim Unitesine yatirimisti. 9 yasinda JS tanili
bir ablasi vardi. Fizik muayenede dismorfik ylz bulgulari
(hipertelorizm, genis burun kéki, belirgin alin), periodik
solunum paterni, sistolik Gfiirimu, nistagmus ve hipotonisi
vardi. Kranyal ultrasonografide vermis gorintilenemedi
ve posterior fossada mega sisterna magna gérinimi
vardi. Kranyal MRI' da molar dis belirtisi gordldi. Batin
ultrasonografide bilateral ¢ok sayida renal kistler ve
ekokardiyografide abiklspit aorta ve aort stenozu
saptandi. Aile dykisu, klinik ve radyolojik bulgularla JS
tanisi konulan hastanin yapilan polisomnografisinde cok
sayida santral apne epizodlari saptandi, hasta BIPAP ile
S/T modunda basariyla tedavi edildi.

Sonug: Bu vaka solunum anomalisi olan her vakaya
polisomnografi  yapiimasi  gerekiiligini ve noninvaziv
mekanik ventilasyon ile gok kiigik yastaki hastalarin bile
basariyla tedavi edilebilecedini gostermektedir.
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PS-77 [Genel Pediatri]

NADiF_{ GORULEN POLAND SENDROMU VE TiROIDDE
PARSIYEL ATROFISI OLAN KIZ OLGU

flknur Kurtulus Cankurt
Kartal Yavuz Selim Deviet Hastanesi

GiRiS: Poland sendromu pektoralis majér kasinin
tek tarafli yoklugu, ipsilateral degisken derecelerde
Ust ekstremite deformiteleri ve gogls on duvarinin
cesitl malformasyonlari ile karakterize konjenital bir
sendromdur. insidans! 1/30.000 olan sendrom erkeklerde
kadinlara oranla daha sikhr. viicudun sag tarafinin sola
gore daha sikhikla tutuldugu bildirilmistir. Etiyolojisi tam
olarak bilinmemekle birlikte subklavian veya vertebral
kan akiminitn embriyolojik dénemde bozulmas: ile
ortaya cikabilecedi dustniimektedir. Nadir olarak ASD,
dekstrokardi, g6z anomalileri, renal anomaliler ve Moebius
Sendromu eslik edebilir.

OLGU: Anne ve baba arasinda 1. derece kuzen evliligi
(teyze cocuklar) olan 3 yas 9 aylik kiz hasta Gst solunum
yolu enfeksiyonu sikayeti ile poliklinige getirildi. annenin
gebelik oykiusinde laktasyon doneminde baglayan
gebelik ve anemi birlikteligi mevcuttu. Fizik muayene
de say aksiller bélgede ¢okiklik saptanan hastanin
dykusiinde tespit edilmis bir tanisi yoktu. Sag pektoralis
major palpe edilemeyen hastanin fizik muayenesinde hafif
skolyoz disinda ek anomali ve deformitesi yoktu. Gekilen
Doppler USG ile pektoralis major agenezisi dogrulandi.
Ekokardiyografi ve laboratuvar tetkikleri normaldi. Gekilen
toraks ve batin MR'da tiroid sag lobunun sola kiyasla
atrofik boyutlarda olmasi disinda vertebra, toraks ve batin
ici organlarda ek anomaliye rastlanmadi.

TARTISMA: Patofizyolojisi ve genetik penetransi henliz
kesin olarak tanimlanmamug nadir gérilen ve erkek
cinsiyette daha sik gérilen Poland sendromu olgumuz;
kiz cinsiyette olup el anomalilerinin eslik etmedigi ancak
tiroid atrofisi birlikteligi olan nadir gérilen sendromun
hafif bir varyanti oldugu icin ve herhangi bir semptoma
sebep olmadan erken yasta insidental saptandigi igin bu
sendroma dikkat gekmek igin sunuldu.
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PS-78 [Genel Pediatri]

UZAMIS SARILIK SIKAYETI iLE TANI ALAN PILOR
STENOZU-OLGU SUNUMU

Lale Pulat Seren, Abdlilkadir Bozaykut,

Rabia Gonlil Sezer, Sevcan Kayas, Glilcan Aky(z
Zeynep Kamil Kadin ve Gocuk Hastaliklar1 Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Istanbul

Hiperbiliriibinemi yeni dogan déneminde sik gorulen ¢okiu
nedeni olan bir durumdur.Bazi olgularda sarilik uzayabilir.
Bu durumda etiyolojide fizyolojik sarilik nedenlerinden
uzaklastlarak farkli nedenler akila gelmelidir.

Bu yazida;uzamig saniik sikayetiile hastanemize bagvuran
2 aylik erkek olgu ele alind.Olgumuz evde dogdugundan
dogum tartisi bilinmiyordu.Anne baba yiiksek lisans
mezunu olmasina ragmen; bebegin sagdlik kuruluglarinda
yenidogan rutin muayenesi ve asilar yapiimamisti.Bir
ayhikken sariligi fark edilen olguya sarihgi yénunden sirtina
ve gogsiine hacamat uygulanmisti.Yaklagik iki hafta once
kusma sikayeti ile gittigi saglik kurulugsunda ki tartisi 4660qr.
oldugu ifade edildi.Hastanemize bagvurusunda tartisi
3750 gr. idi.Olgu anne situ ile beslenmekteydi.Kusma,
tarti kaybi,uzamis sarilik ve inguinal herni nedeniyle
servise yatirlan olgunun yapilan ileri tetkiklerinde;pilor
stenozu tamis! aldi.Cocuk cerrahi tarafindan piloromyotomi
operasyonu yapildi ve sifa ile taburcu edildi.

Olgu; uzamis sariik nedenleri arasinda mutlaka pilor
stenozununda distiniiimesi gerektigi ve ailelerin egitim
duzeylerl ile ilgisiz olarak ginimiz tibbl tedavilerinin
diginda alternatif yollarin kullaniimas agisindan ilgi cekici
bulunmustur.
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PEKTUS KARINATUM’UN CERRAHI TEDAViSI: MiNiMAL
INVAZiV MARMARA DENEYiMi

Bihter Sayan, Nezih Onur Ermerak, Cagatay Cetinkaya,
Zeynep Bilgi, Hakan Omerc/kog’/u, Tung Lagin,

Korkut Bostanci, Mustafa Yiiksel

Marmara Universitesi Gogis Cerrahisi Anabilim Dal,
Istanbul

GIRIS: Pekius Karinatum (PK) ‘un cerrahi tedavisi son 10
yilda acik cerrahi tedaviden, pektus karinatum’un minimal
invaziv cerrahi onarimi (MIRPC) olarak adiandirilan cerrahi
teknige yénelmistir. Marmara Universitesi Gogus Cerrahisi
Klinigi olarak minimal invaziv yéntemie opere ettigimiz 141
Pektus Karinatum (PK) hastamiz) sonuglaryla sunuyoruz.

GERECLER VE YONTEM: Agustos 2005 — Aralik 2014
tarihleri arasinda Klinigimizde 141 pk hastasi minimal
invaziv ydntemle opere edilmigtir. Hastalarin bilgileri
glneel olarak veri tabanina iglenmistir. By veritabanindan
retrospektif olarak inceleme yapilmistir.

SONUCLAR: Ameliyat endikasyonlari kozmetik nedenii
olan hastalarin medyan yas| 16,5 (10-33 yag) idi. 123
(%87) erkek, 18 (%13) kadin olan hastalarin tamam; tek
bar ve bilateral birer stabilizérle opere edilmistir. Ameliyat
medyan siiresi 60dk (50-100dk) olup hastanede kalig
stresi medyan 5 glndar (1-210 gin). En sik gorilen
erken dénem komplikasyonlar: 12 vaka ile pnémotorakstir,
Bu hastalarin 3 tUp torakostomi, ikj tanesi plevral
kateter ile tedavi edilmistir. Yarg yeri enfeksiyonu (9
hasta), cilt erozyonu (3 hasta), tel kinlmasi (3 hasta) ve
gecmeyen agn (1 hasta) diger sik gorilen erken dénem
komplikasyonlanidir. En ik gérilen gec komplikasyonlar
ise 9 hasta ile yara yeri enfeksiyonu ve 7 hasta ile
Overcorrection'dir. Bu giine kadar 60 hastamizin bar 2-3
yil arasi takip sonrasi cekilmistir. Yasam kalitesi anketimiz
sonucunda hasta memnuniyeti %96 olarak tespit edilmistir.

TARTISMA: Pektus Karinatum'un tedavisinde MIRPC
ylksek hasta memnuniyeti, disiik morbidite oranlar ile
kisa ameliyat stresi ve hastane yatis avantajlaryla seckin
ve tercih edilen cerrahi metottur.

PS-80 [Genel Pediatri]

STERNAL KLEFT: KONJENITAL DEFORMITENIN
GERRAHI ONARIMI (MARMARA UNIVERSITES] GOiis
CERRAHISIDENEYimi)

Cagatay Cetinkaya’, Nezih Onur Ermerak’,

Binter Sayan', Adamu Issaka', Korkut Bostanct’,
Nihal Durmus Kocaaslan?, Mustata Yiiksel'
"Marmara Universitesi GOgiis Cerrahisi Anabilim Daly,
Istanbul

*Marmara Universitesi Plastik
Anabilim Dall, [stanbul

ve Rekonstriiktif Cerrahi

GIRIS: Sternal Kleft embriyolojik  geligimin  tgtincii
haftasinda sternum orta hattinda flizyon kusury nedeniyle
ortaya ¢ikmaktadir. Bu nadir gorilen deformite komplet
veya parsiyel olabilmektedir. Superior, inferior ve kompilet
olarak sinflandiridmistir. ki yenidogan kiz hasta ve 23
yaginda kadin hastada cerrahi tecrliibemizi sunmaktayiz.

GERECLER VE YONTEM: Komplet sternal klefti olan
yenidogdan kiz hasta pediyatri polkliniginden tarafimiza
yonlendirildi. Sternum bilateral deperioste edildikten sonra
PDS ile sternum siitire edilerek fiksasyon sadlandi. ikinci
hasta kozmetik sikayetlerie poliklinigimize basvurdu.
Sternum  superiorunda parsiyel klefti vard). Sternum
deperioste edildikten sonra celik tel sttirler konularak
yaklastirildi.  Sternum arasinda kalan bosluga rezeke
edilmis olan 2.3, ve 4 kostakondral kartilaj parcalari
yerlestirildi. Ugtincii hasta intrauterin periyotta izole sternal
Kleft 6n tanisiyla takibe alindr. Postnatal 5. gun opere edildi.
Hastada sternal aralikia orofarengeal uzanim gosteren,
hava yolunu obstriikte eden kitle gérildi. Kitle rezeke
edilip sternumun ik yani gore-tex mesh jle kapatild.

ilk ki hasta Postoperatif 5. ginlerinde taburcu edildi.
Komplikasyon gériilmedi. Uctincii hastaya (ictincii ayda
st hava yoiu darligr sebebiyle trakeostomi acildi. Takibi
surliyor.

SONUC: Tim hastalarda kozmetik sonuglar tatmin
ediciydi. Ek anomaliler sebebiyle bir hastaya trakeostomi
agildi. Respiratuar komplikasyon gériilmedi.

TARTISMA:  Sternal kleft respiratuvar dinamikleri
bozarak solunumsal stkintilara neden olan konjenital bir
deformitedir. Defektin dlzeltiimesinde cerrahi onarim
efektif olup uzun dénem sonuglar tatmin edicidir.
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JEUNE SE_NDROIVIU’NDA LATERAL TORASIK
EKSPANSIYON: MARMARA DENEYiMI

Bihter Sayan', Nezih Onur Ermerak’,

Cagatay Cetinkaya', Adamu Issaka’,

Korkut Bostanct', Giirsu Kiyar?, Mustafa Yiiksel
"Marmara Universitesi Gdgis Cerrahisi Anabilim Dall
Istanbul

2fjarmara Universitesi Gocuk
[stanbul

Cerrahisi Anabilim Dall,

GiRIiS: Jeune Sendromu adiyla da bilinen nadir gorilen
otozomal resesif bir hastalik olan asfiktik torasik distrofi,
dar gogus kafesi gibi iskelet displazileri ile karakterizedir.
Bu hastalarda lateral torasik ekspansiyon segkin tedavi
metodudur. Bilateral veya unilateral torasik ekspansiyon ile
tedavi edilmis (i hastadan olugan tecriibemizi sunuyoruz.

GERECLER VE YONTEM: Tim hastalar radyolojik ve
Klinik olarak tant almislardir. ik hasta efor dispnesi ile
bagvuran 16 yaginda erkek hastaydt. Once sol hemitoraksa
lateral torasik ekspansiyon yapildi. ki kot titanyum
plaklaria genigletildi. Uc ay sonra sag hemitoraksa da
ayni iglem uygulanip 5 kot aynt yontemle genigletildi. Sag
hemitoraksa uygulanan operasyonun alt ay sonra hasta
ikinci kez opere edilerek sol hemitoraksta ilave olarak u¢
Kot daha titanyum plaklar araciligyla genisletildi. fkinci
hastada (¢ kot igin plaklarla genisletme yapildi ancak
hasta postoperatif 6. gin septik sok sebebiyle kaybedildi.
Uctinct hasta iki yasinda poliklinigimize bagvuran bir erkek
hastaydl. Sag hemitoraksta 5 kot kesilip toraks ekspanse
edildi. Bir yil sonra kontralateral hemitoraks 5 adet kot
genigletilerek basarili bir sekilde opere edildi.

SONUC: ik hastanin sikayetleri geriledi ve pulmoner
fonksiyon testlerinde pumoner rezervin arhigt goruidd.
ikinci hasta eksitus oldugundan postoperatif parametreler
takip edilemedi. Uclinctl hasta kictk yas! dolayisiyla,
pulmener fonksiyon testleri yapilamad.Hasata klinik
olarak rahatladl.

TARTISMA: Lateral torasik  ekspansiyon; Jeune
Sendromu’'nda torasik kaviteyi genisleterek semptomlari
rahatlatan ve iyi kozmetik sonuglar sunan seckin cerrahi
tedavi metodudur.
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KALCA AGRISIYLA GELEN NADIR BIR OLGU: FEMUR
BASI EPIFIZ KAYMAS]

Betiil [lhan Bayram', Mehmet Mufit Orak?, Ebru
Sahin', Budak Segkin?, Ozan Ozkaya’

iFatih Sultan Mehmet Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

2Fatin Sultan Mehmet Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Ortopedi ve Travmatoloji Klinidi, istanbul

GiRiS: Femur basi epifiz kaymast adolesan cagdaki
gocuklarda gorilen  kalga bozuklarindan  birisidir.
Proksimal femoral epifizin posterior ve inferiora dogru
yer degistirmes ile karakterizedir. Etiyolojisi tam olarak
aydinlatilmamig olmakla birlikie obezite, travma ve baz!
hormonal (hipotiroidi, hipopituatirizm gibi) bozukluklarla
birliktedir.

OLGU: 10 yasinda kiz hasta 2 aydir devam eden sag
kalgada agri ve ylrimede zorlanma sikayeti ile gocuk
romatolojisi poliklinigine bagvurdu. Fizik muayenede sad
kalgada hareket kisithihigr (ozellikle i¢ rotasyon) ve agr
mevcuttu. Diger eklemlerinde artrit bulgusu ve ek paiolojik
pzellik yoktu.156 cm boyunda ve 64,5 kg olan hastanin
BMI:26,3kg/m2 ve 95 persentil izerinde idi. Obezite
disinda sistemik fizik muayenesi normaldi.

TARTISMA ve SONUGC: Femur Ust ug epifiz kaymalar
adélesan yas grubunun gnemli hastaliklarindan biridir.
Hastalar hizli bayime periodunda ve obezdir. Epifiz
plagr buyume aktivitesine bagll olarak daha genistir.
Epifiz plagi kikirdak yapida oldugu icin daha disuk
mekanik yuklenme giictine sahiptir. Hastalar artmis vucut
kitle indeksinin etkisi ile veya minimal travma sonrasi
kalca agrist yakinmasi ile klinige bagvururlar. Hastanin
agrill ekstremitesi dis rotasyon postirtindedir ve kalca
ic rotasyonu agriidir. Femur basl epifizi posteriora ve
inferiora yer degistirir. Tanist pelvis AP (anteroposterior) ve
kurbaga (frog leg) pozisyonunda direkt grafi gekiimesi ile
konabilir. Bilgisayarl tetkiklere gerek yoktur. Hastanin klinik
tablosunun ilerlememesi igin immobilize ediimesi ve acilen
operasyonu gerekmektedir. Hastaligin tedavisinde temel
amag oncelikle kaymanin stabilizasyonu ve femur baginin
beslenmesinin korunmasidir. Bu olguyla kalga agrisi ve
hareket kisithhigi ile bagvuran gocuklarda dzellikle obezite
ve hormonal bozukluklar eslik ediyorsa femur bas! epifiz
kaymasininda akilda tutulmasi gerektigini vurgulamak
istedik.
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ATIPiK KAWASAKI HASTALIGI (MUKOKUTANOZ LENF
NODU SENDROMU): OLGU SUNUMU

Ozlem Erdede, Dilek Giller, Ozlem Temel,

Serpil Degirmenci, Erdal Sari, Gllcan Akyiiz,

Irmak Dicle Sargin, Feyza Mediha Yildiz

Zeynep Kamil Kadin ve Gocuk Saghigi Hastaliklar Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Istanbul

GiRIS: Kawasaki hastalii ilk kez 1967 yilinda Japonya'da
tammlanmis olan genellikle 5 yasin altindaki ¢ocuklarda
gorilen bir sistemik vaskdilit sendrom olup ates, dékintd,
bilateral ekstdatif olmayan konjunktival konjesyon, servikal
lenfadenit, el ve ayaklarda siglik ve eritem ile karakterize
bir vaskiilittir.. Atipik veya inkomplet seyirli vakalarin varligi
nedeniyle 5 glinden uzun siiren atesgli olgularda Kawasaki
hastaligi akla getiriimeli ve hastalar kardiak komplikasyonlar
agisindan ekokardiografi ile degerlendirilmelidir.

OLGU: iki yaginda erkek hasta kizamik kabakulak kizamikgik
asisi yaptirdiktan sonra baglayan yiksek ates sikayetiyle
bagvurdugu saglik kurulugunda oral antibiyotik tedavisi
baglanmig. 5 glinden beri atesi devam eden ve dékintiisi
baglayan hasta tarafimiza sikayetlerinin devam etmesi (izerine
bagvurdu.Hastanin 8zgegmisinde ve soygecmisinde 6zellik
bulunmadi. Fizik muayenesinde; ates 38 °C, nabiz 110/ck,
solunum 44/dk, dil ve dudaklari pariak kirmizi renkli gériinimde
olup vlcudunda makilopapiler dokiintiler, bilateral
nonpdrilan konjunktivit, farenks hiperemik, makiilopaptiler
dokintl ve bog skar yerinde kizarikik saptandi. Laboratuar
incelemede,akut faz reaktanian yiksek, trombositoz saptand.
Seftriakson tedavisi baglandi. Ekokardiografisinde (EKO)
minimal perikardiyal eflizyon, hafif mitral yetmezlik, sekundum
ASD saptandi. Batin USG de safra kesesi édemi gozlendi.
Dusmeyen atesi olan hastanin diger kriterleri de géz dniine
alinarak 2gr/kg/doz intravendz immunglobulin(IVIG) 12 saat
inflizyonla verildi. Asetilsalisilik asit (ASA) 80 mg/kg/gin doz
baglandi. IVIG sonrasi hastanin atesi olmadt.

TARTISMA: Kawasaki hastaliyi en sk 6 ay ile 5 yas
arasinda gorillen sistemik bir vaskilit olup, gelismis
Ulkelerde, gocuklardaki edinsel kalp hastaliklarinin en
&nde gelen nedenidir. Ayirici tanida toksik sok sendromu
(streptokokal-stafilokokkal), kizil, enterovirus, adenovirus,
kizamik, parvovirus, Ebstein-Barr virus, sitomegalovirus,
mikoplazma, riketsia, leptospira enfeksiyonlar benzer
tablolara neden olabildikleri icin diistintilimelidir.

SONUG: Bu vakamizi diigmeyen atesi bes giinden uzun siiren,
ozellikle 5 yas altindaki hastalarda klinik bulgularn dikkatle
incelenerek ayirici tanilar iginde distiniilmesini ve tedavinin
erken baglanmasinin énemini vurgulamak icin sunduk.

PS-84 [Genel Pediatri]
SYDENHAM KORESI: OLGU SUNUMU

Serpil Degirmenci, Ozlem Temel, Niliifer Eldes,
Erdal Sari, Dilek Gliller, Gilcan Akyliz,

Almala Pinar Ulutas, Feyza Mediha Yildiz

Zeynep Kamil Kadin ve Gocuk Saghgi Hastaliklari Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Istanbul

GIRIS: Sydenham koresi akut romatizmal ateg’in (ARA)
major komplikasyonlaridan biridir ve gocuklardaki akkiz
kore nedenlerinden en sik gériilenidir. Akut romatizmal
ates gelismis ulkelerde sikhgi ve énemi giderek azalmakia
birlikte az gelismis ve gelismekte olan Ulkelerde hala
edinilmis  kalp hastaliklarinin  en  é&nemli nedenini
olugturmaktadir. Kore, ARA nedeniyle izlenen 7-12 yas
arasidaki gcuklan yaklasik Ggte birinde gériilmektedir.
ARA o6zellikte gelismekte olan (lkelerin hala énemli bir
sorunudur. Bu nérolojik bozukluk, yizii ve ekstremiteleri
iceren istemsiz ve hizli hareketler ile karakterize olup kas
zayih@i ve emosyonel dengesizlikle beraberdir.

OLGU: 11 yasinda kiz hasta yaklasik 20 gindiir ellerde
istemsiz hareketler, yUrlime bozuklugu ve yazi yazmada
bozulma sikayetleri ile basvurdugu saglik kurulusundan
tarafimiza sevk edildi. Fizik muayenesinde, genel durumu
iyi, bilinci agik, koopere, sistem muayeneleri dogal
saptandi. Laboratuar tetkiklerinde akut faz reaktanlari
normal, ASQ pozitif saptandi. Ekokardiyografide 3. derece
mitral yetmezlik saptanan hastaya ARA Kkarditi tanis
konularak steroid tedavisi baglandi. Kiinik bulgular ile
hastaya Sydenham Koresi tanisi kondu ve haloperidol
tedavisi baglandi. Takibinde diizelme saptand..

TARTISMA: Sydenham koresi Aziz Vitus dansi,
romatizmal kore,korea minor ve St Johannis koresi olarak
da bilinmektedirGiniumiizde Sydenham koresi ARA’nin
major kriterlerinden biri olarak modifiye Jones kriterleri
arasinda yer almaktadir ve tek basina ARA tanisini
koydurmaktadir. Sydenham koresinin nedent; basta bazal
ganglionlar olmak GOzere beyine karsi gelisen sekonder
immun reaktivitedir. Ozellikle kaudat nukleustaki néronlara
karg! antikorlarin saptanmasi bu hipotezi desteklemektedir,
Sydenham koresinin ayirici tanisinda sistemik lupus
eritematozus, ilag reaksiyonlart ve Wilson hastaligi
digtintimeli ve gerekli tetkik ve tedaviler yapilmalidir.

Olgumuzu streptokoksik enfeksiyonun basit bir tedavisi ile
dnlenebilecek olan kardit ve korenin énemini vurgulamak
amaci ile sunmak istedik.
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ACIL SERVISTE TETANOZ YONETIiMi; UNUTULAN BIR
KABUS; OLGU SUNUMU

Olcay Sah', Eda Kepenekl?, Nurhayat Yakuf,

Ayse Karaaslan?, Ahmet SoysaF, Mustafa Bakir®
"Marmara Universitesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Istanbul

2MMarmara Universitesi Gocuk Enfeksiyon Hastalikiar Bilim
Dall, [stanbul

GIRIS: Tetanoz, agrili kas spazmlar ile seyreden,
hayati tehdit eden ve klinik bulgularla tanmst konulan bir
enfeksiyon hastalhigidir.

Bu yazida acil servise basvuran, dyki ve klinik bulgulardan
yola gikilarak tetanoz diistinilen 10 yaginda bir kiz gocugu
sunulmustur.

OLGU: 10 yaginda kiz hasta acil servise 2 glndur olan
gigneme ve yutkunmada zorlanma, sirt ve bacaklarinda
agril kasima sikayeti ile basvurdu. Oykiide ates,
biling kaybi, nobet, ilac kullanimi yokiu. Agilannin
bazilanmin  yapildigi; ancak ilkdgretim  birinci  sinif
agllarinin yapilmadid 6grenildi. Bagvurudan 10 giin 6nce
aya@ina pash ¢ivi battigi, 2 gln sonra tetanoz asisinin
yapildigi; ancak immunglobilin yapilmadigi &grenildi.
Fizik muayenede biling agik, koopere, oryante; ancak
ajite idi. Cene kaslarinda spazm oldugu icin genesini
acamadigindan (trismus) orofarenks degerlendirilemedi.
Risus sardonikus gériniimii, ense sertlidi, paravertebral
kaslar ve karin kaslarinda rijidite, her iki alt ekstremitesinde
dorsal fleksiyon, agrili kas spazmlari meveuttu. Laboratuar
incelemesinde beyaz kire 5.400/mm3, hemoglobin 12.8
g/dL, trombosit 338.000/mm3, C-reaktif protein 21mg/L
(N: 0-5), kreatin kinaz: 134 U/L (N: 0-190) idi. Bobrek
ve karaciger fonksiyon testleri, elektrolitler, koagulasyon
parametreleri ve vendz kan gazi normaldi.

Hastada 6yki ve klinik bulgulardan yola ¢ikilarak tetanoz
dustnildi. idame sivi tedavisi baglandi, isik ve ses
uyaranlari azaltilarak monitorize edildi. Metronidazol
tedavisi 30 mg/kg/gln intravendz basland. insan kaynakli
tetanoz immiinglobulini tedarik edilerek; tetanoz izleminde
gerekli olan sedatizasyon, klrarizasyon ve mekanik
solunum destedi tedavileri icin cocuk yogun bakim
Unitesine sevk edildi.

SONUC: Tarkiye'de 2009 yili itibari ile tetanoz eliminasyon
hedeflerine varimis olmakla birlikte, 6zeliikle asgilan
eksik olan bir gocukta halen akilda tutulmas: gereken bir
hastaliktir.
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KIZAMIK OLGULARIMIZIN DEMOGRAFIK OZELLIKLERI,
HA§TALIGIN_IVI_0RBiD.iTE VE MORTALITESININ
DEGERLENDIRILMESI

Ozde Nisa Tirkkan, Zehra Esra Onal,

Tamay Glrblz, Cigdem Sag, Cagatay Nuhoglu
Istanbul  Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma
Hastanesi Cocuk Klinigi, istanbul

GiRiS: Kizamik ve Kizamikgigin Eliminasyonu ve
Konjenital ~ Kizamikgik  Sendromunun  Engellenmesi
Programi'yla 2010 yilinda Dinya Saghk Orgiiti’niin
hedeflerine ulasiimasima ragmen, kizamik olgu saytlari
artmistir. Bu nedenle bu arastirmada, salgin kontroline ve
dnlenmesine yardimei olabilecek etkenleri ortaya koymak
{izere, klinigimizde kizamik tanist alan 18 yas alti gocuk
olgularin demografik verileri yani sira, hastaligin morbidite
ve mortalitesinin degerlendiriimesi planlanmigtir.

GEREC ve YONTEM: Galismamiz Ocak 2013 - Mayis 2014
tarihlerinde klinigimize getirilen 20 kizamik olgusunu igeren
retrospektif bir aragtirmadir. Hastanemiz Etik Kurulundan
HNEAH-KAEK 2014/35 karar numarasiyla onay alinmigtir.
Calismaya Kizamik, Kizamikgik ve Konjenital Kizamikgik
Sendromu Siirveyansi Daimi Genelgesi'ndeki kesin vaka
tanimlamasina uyan hastalar dahil edilmistir. Veriler
hastalann dosyalarindan, tibbi kayitlarindan ve Saglik
Bakanhg Kizamik/Kizamikgik Vaka inceleme Formu
verilerinden elde edilmistir.

TARTISMA ve SONUCLAR: Olgulanmiz yaz aylarinda
kiimelenerek kizamik hastahiginin normal seyrinden farkl
dagilim géstermistir ve Saglik Bakanlig istatistikleri Yilliklari'ma
bakildiginda ilkemizde 2012 yilinda 349, 2013 yilindaysa 7405
olguylabir Kizamik salgini oldugu goriilmektedir. Olgularimizda
°,78,5 oraninda bronkopndémoni, %14,2 oraninda diyare ve
konviilziyon, %7,1 oraninda ensefalit ve perikardit géruimistar.
Amerikan Hastaliklart Onleme Merkezine (CDC) gore en sik
komplikasyon diyareyken calismamizda bronkopndmonidir.
Komplikasyon oranlarindaki  yiikseklik  (%70)  dikkate
alinarak Tirk cocuklarinda yeterli ve dengeli besleneme,
kizamik hastaliginin  seyrini  agirlastirabileceginden g6z
éninde  bulundurulmalidir.  Olgulanmizin hicbiri - yabanci
uyrukiu olmasa da sinir komsulanimizdaki siyasal belirsizlik
nedeniyle goc alan (lkemizde gelenlere asi kampanyalar
diizenlenmelidir. Olgularimizin %60'inda kizamik olgulanyla
temas Oykiisii olmasi, indeks vakalarla temasiilara
zamaninda ulasilamadigini ya da bazi olgularin bildiriimedigini
dustindlirmektedir. Hizli ve etkin bir salgin kontroll igin,
bulagic hastaliklarin bildirimini kolaylagtinp hizlandirmak
uzere ulusal cevrimici veri agl kurulmalidir.
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2008-2013 YILLARI ARASINDAKI AKUT BAKTERIVEL
MENENJIT TANILI OLGULARIN DEGERLENDIRILMES]

Berkin Berk, Yasemin Akin, Fatma Kaya Narter,
Canan Girsen, Esra Cetinkaya Polatoglu, Ayse
Ayzit Atabek, Ismail Hakki Akbeyaz

Kartal Dr. Lijtfii Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk

Klinigi, Istanbul

GIRIS: Menenjit beyin omurilik sivisinda (BOS) hiicresel
ve biyokimyasal degisikliklerle seyreden inflamatuvar bir
hastaliktir. Tan) ve tedavilerdeki gelismelere ragmen tim
dlnyada ciddi morbidite ve mortalite sebebi olmaya devam
etmektedir. Bakteriyel menenjitlerde en sk Haemophilus
influenzae (H. influenzae tip b agisinin rutin uygulanmadig
toplumlarda  halen %45), Streptococcus pneumoniae
(%18) ve Neisseria meningitidis (%14) saptanabilmektedir.
Galismamizdaki amacimz verilerimizi tlke ve diinya verileri
ile karsilastirmaktr,

GERECLER ve YONTEM: Hastanemiz Cocuk Klinigi'nde
Ocak 2008-Ocak 2013 tarihleri arasinda akut bakteriyel
menenjit tanisi ile takip edilen olgular: retrospektif olarak
demografik ézellikleri, predispozan faktdrler(PDF), klinik
bulgulari, laboratuvar degerler, tedavi 6zellikleri ve sonlanim
agisindan incelenmistir,

BULGULAR: Akut bakteriyel menenjit tanisi ile incelenen
616 cocuk hastada kiz-erkek orani 0.6 olarak saptand.
PDF olarak % 9,52'sinde kafa travmasi, % 8,69'unda
ventrikiiloperitonea| sant varhigr mevcutty. Hastalarin %
54,2" sinde basvuru sikayeti ates yUksekKligi iken %1214
konvulziyon ve %10,7’si basagrisi ile bagvurdu. %20,5’ inde
meninks irritasyon bulgusu pozititi. BOS kiltir Gremesi
%11,6 hastada izlenirken kan kdltdr pozitifligi ise %9,1" di. %
9,1 hastada rekiirren menenjit saptandi. Bir hasta menenijite
bagl komplikasyonlar nedeniyle ex oldu. PDF (+) olanlarda
meningokok ve diger bakteri ireme varligi PDF (-) grubundan
istatistiksel olarak anlami yuksek saptandi.

TARTISMA ve SONUCLAR: Yas, cinsiyet, bagvuru sikayetleri
ve fizik muayene bulgulari yéninden Ulkemiz ve dinya
verileri ile uyumiuy bulunurken; BOS ve kan kilturleri iremeleri
Ulkemiz verileri ile uyumlu ancak diinyadaki kiiltiir lreme
ylzdelerinin altinda saptanmistir. Bu durum hastalarimizin
basvuru  8ncesi antibiyotik  kullanim oranmm  yiksek
olmast, laboratuariarimizin calisma kosullar ve gelismis
Ulkelerdeki teknolojilerin kullaniimamasing baglanabilir,
Komplikasyon ve mortalite yizdeleri ise diinya verilerinden
disiik saptanmigtir. Galismamizda H.influenzae tip b asisinin
litkemizde rutin uygulamaya girdigi 2006 yilindan sonraki
doénem incelendiginden etken olarak S.pneumoniae diinya ve
Ulkemiz verileri ile uyumlu olarak yiiksek bulunmustur.
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ABALI Saygin
ABDULLAYEVA Nurana
ACAR Ebru Tirkdz
ADALETLI Ibrahim

AK Koray

AKALIN Figen

AKAY TAYFUN Glilsen
AKBEYAZ ismail Hakki
AKIN Yasemin

AKSOY KARTG! Sevim
AKYUZ Giilcan

ALDEMIR Huseyin
ALIYEV Elvin
ALPAY Harika

ALTUNTAS Ulger

ARAS Seda

ARCAGOK Baran Cengiz
ARIKAN Eylem Emel
ARPAQZU Muhsin

ATABEK Ayse Ayzit
ATAG Emine

ATAY Zeynep

ATIK Sezen

AVAR Ozge

AY Pinar

AYATA Ali

AYAZ Nuray Aktay

AYDIN Bilgihan
AYDINER Elif Karakog
AYDOGAN Gondl

$S-06, PS-25, PS-26
PS-53

PS-69

PS-58

PS-54, PS-55
PS-52, PS-53, PS-54
PS-55, PS-56, PS-57
PS-20

pS-87

PS-16, PS-68, PS-73
pS-87

SS-01

PS-14, PS-17, PS-18
PS-78, PS-83, PS-84
pS-32

PS-69

PS-38, PS-39, PS-40
PS-41, PS-42, PS-43
PS-44

PS-38, PS-43, PS-44
PS-65, PS-75

PS-13, PS-15

pS-37

PS-52, PS-53, PS-54
PS-55, PS-56, PS-57
PS-68, PS-87

PS-74, PS-75, PS-76
$S-06, PS-25, PS-26
PS-58

pS-22

PS-73

PS-13

PS-31, PS-32, PS-33
PS-34, PS-35

SS-07

pS-65

PS-35
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BABAY Sofia

BAKIR Mustafa
BALABAN Esin San
BALKAYA Seda
BALTACIOGLU Feyyaz
BARIS Ezgi

BARIS Hatice Ezgi
BARIS ibrahim
BARIS Safa

BARLAN Isi

BARLAN lsil Berat

BAS Serpil

BAS iKiZOGLU Nilay
BASARAN Cemaliye
BASARAN Burcu

BAYRAK Nevzat Aykut
BAYRAM SIRINOGLU Melis
BENZER Meryem

BEREKET Abdullah

BERK Berkin
BESIKGI Resmiye
BICER Suat

BILGEN Hiilya
BILGEN Hiilya Selva
BILGI Zeynep
BiLIM Biisra
BORAN Perran
BORNAUN Helen
BOSTANCH Korkut

BOZAYKUT Abdiilkadir

BOZKAYA Sema
BOZKURT Siiheyla
BOZTUG Kaan
BUGUR ibrahim

PS-25

PS-85

PS-68

PS-32

PS-29

PS-75

PS-67

PS-61

PS-59, PS-60, PS-61
PS-62, PS-63, PS-64
PS-65, PS-66, PS-67
PS-68

PS-59, PS-60, PS-61
PS-62, PS-63, PS-65
pPS-66, PS-67

PS-64

5$S-06, PS-25, PS-26
pS-74, PS-76
PS-45, PS-46

SS-01

55-08, PS-05

PS-15

PS-44

$S-03, SS-05, 55-06
PS-23, PS-24, PS-25
PS-26

PS-87

PS-56

PS-69, PS-70

PS-13

PS-15

SS-04, PS-79

PS-11

ps-72, PS-73

PS-32

$S-04, PS-79, PS-80
PS-81

$5-03, $S-05, PS-23
PS-24, PS-78

pS-14

PS-61

PS-62

PS-38
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CAN Ceren

CANKURT Ilknur Kurtulus
CENK Miriivvet
CHAREZHAZ Mohammed
COSKUN Senay

CAKAN Mustafa

GAM Sevda
CEKIG Osman
CELIKEL Gigdem

CETINER Niliifer
CETINKAYA Cagatay

CEVIK Berna
GEVIK Berna Saylan

GIGEK DENIZ Neslihan

GIGEKKOKU Dilek
GIL Merve Demir
GIL Metin

DAGGINAR Adnan
DASTAN Sinem
DEGIRMENCI Serpil
DELIL Kenan
DENIZ Rabia
DOGRU Omer

EKER Nursah
EKINCI Gazenfer
ELGIOGLU Nursel

PS-65
PS-77
PS-09, PS-10
PS-69
PS-13

PS-31, PS-32, PS-33
PS-34, PS-35

PS-26

PS-13

S5-07, SS-08, PS-01
PS-03

PS-52, PS-53, PS-54
PS-55, PS-56, PS-57
5S5-04, PS-79, PS-80
PS-81

PS-53

PS-52, PS-54, PS-55
PS-56, PS-57
PS-38, PS-39, PS-40
PS-42, PS-43, PS-44
PS-63

PS-31

PS-33

PS-48

PS-51

PS-18, PS-83, PS-84
PS-61

PS-59, PS-60
PS-47, PS-49, PS-50

PS-49, PS-50, PS-51
PS-29
PS-19, PS-20

ELGIOGLU Nursel Huriye
ELDES Niliifer

ER Ali

ERALP Ela Erdem
ERDEDE Ozlem

ERDEM ERALP Ela
ERFIDAN Erkan
ERGELEN Rabia

ERGUN Tiilin

ERMERAK Nezih Onur

ERSU Refika

ERTEM Deniz

ESMi Esma

GEMICI Ozge
GENG Hamide Seving
GIRGIN Feyza incekoy

GOKGE ibrahim
GOKDEMIR Yasemin

GORGULU Omiir
GULLER Dilek

GUNAY Elif

GUNAY Elif Erolu
GUNES Pinar
GURAN Tilay

GURBANQV Ziya
GURBUZ Tamay
GURSEN Canan
GUVEN Sergin

PS-21

PS-84

PS-34

PS-75

PS-83

PS-74, PS-76
PS-32, PS-33, PS-35
5S-07

PS-20

55-04, PS-79, PS-80
PS-81

PS-783, PS-74, PS-75
PS-76

55-07, $S-08, PS-01
PS-02, PS-03, PS-04
PS-05

PS-68

PS-05, PS-40, PS-43
PS-33, PS-34, PS-35
PS-06, PS-09, PS-10
PS-11

PS-38, PS-39, PS-40
PS-42, PS-43, PS-44
PS-64, PS-74, PS-75
PS-76

PS-69

PS-14, PS-17, PS-18
PS-83, PS-84

PS-53, PS-54, PS-55
PS-56, PS-57

pPS-52

PS-16

S5§-03, 5S-05, PS-23
PS-24

SS-06, PS-26

PS-86

PS-87

PS-38, PS-39, PS-40
PS-41, PS-42, PS-43
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VITRINEL Ayca

YAKUT Nurhayat
YALGIN Yalim
YALINDAG 0ZTURK Niliifer

YALVAG Zerrin
YASAR Adem
YASOZ Giiniz

YAVUZ Sevgi
YAZICIOGLU Mehtap
YENER Stkril
YILDIRIM Timur
YILDIZ Feyza Mediha

YiLD!Z Nurdan
YILMAZ Baris
YILMAZ Ebru
YILMAZ Pelin
YUCE Necla
YUGELTEN Deniz
YUKSEL Mustafa

YUKSEL Ozgiir Haki
YUZKOLLAR Bisra

ZLOTOGORSKI Abraham

PS-69, PS-70

PS-85
PS-57
$S-02, PS-07
PS-12
PS-69
PS-37
PS-75
PS-35
PS-65
PS-16
PS-34
PS-14, PS-17
PS-83, PS-84
PS-38, PS-39
PS-42, PS-43
PS-21, PS-47
PS-49, PS-50
PS-45, PS-46
SS-08
pS-37
PS-62
$S-04, PS-79
PS-81
PS-37
PS-49

PS-25

, PS-08

, PS-18

, PS-40
, PS-44
, PS-48
, PS-51

, PS-80
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GARDASIL,

[Kuadrivalan Human Papitlomaviriis
(Tip 6,11,16,18) Rekombinant Asisi]

Bir nesil genc kiz ve genc kadin,
- asilanmak igin sjze glveniyor

GARDASILe-HPV™ye bagh bircok hastalig onlemeye yardima olan rahim agz kanseri agis:

Rahim Agzi Kanseri

GARDASILe, 9-26 yas arast geng kiz ve gene kadinlarda, HPV Ti
genital siglller ve infeksiyonun énlenmes; I¢in endlke olan bir asidir. GARDAS|Le, ajinin Icerigindeki etken maddelere
kontrendikedir, GARDASILs'In bir dozuny aldiktan sonra agiry duyarhlik semptomlar| gdsteren bireylere diger GARDASIL:
Snerlimemektedir, Gozienen yaygin advers reaksiyonlar ates ve enjekslyon bélgesinde eritem, agr, sislik ve kasintidir. Bazen du
gdzlenmistir, GARDASILe lle asttama asilanan kisilerin tamande koruma saglamayabilir, Bu asi aktif genita sigitler; rahim agzi kanseri
vajinal Intraepitelyai neoplazilerin (CIN, VIN veya ValN) tedavisinde kullantimak amactyla tasarlanmamistic. By ast HPV

Onerilen Doz Semas;:'

3 DOZ - Hastalarmza ag! uygulamasinin 3 doz olarak yapidigindan emin olunuz,

1. Dozdan 6 ay sonra

Kisiler; 0, 2ve 6, aydaki asilama takvimine uymalan yéninde bilgllendirilmelidir. Bununia birlikte, klinlk calismalarda 3 dozun tamamini 1 yillik strede alan kistlerde etkinlik gosterlimistir.
Referans: 1. GARDASILe Kisa Oran Bligisi.

GARDASILe uygulamadan once liitfen Detayh Uriin Bilgisi'ne bagvurunuz.

SE{fomavleas (Tip 6. 11, 16, 18} rekombinant asiechr. Formald: GARDASIL kuaditvaten HPY (Tip 6, 13, 16, 18) reic:
(dinct madde olarak {odyun klor0r, L-htidin: pollsorbat 80, sodyum boret, enjekstyanivk oy Igesir. Endikasyen!
ASiLe, N i nedan ofdudu agag:dakl durumiatin onlesonoss Srdikedir: Servikal Kanser, vaina) kanker, wubvar ksesbe
alK) evre 2 ve evie 3. GARDASILe, PV G, 11 16 or Thos: neden cldudu su durumiarin dafenmesinde eadikedin: Servikal Intrae, el nece'a
Bitinct doz: belilenan tarinte, (xindl dor: BiIndi dorgan 2 37 50014, B0ONC dox: bltinel dordan & a5 corre 1 ilerln 0, 2 ve 6. aydaki asdams (1t
Bling 250ncd doz e Ikincl dazdan en a7 3 ay somrs ulanmahdir, Kuﬁlmms Ji've box : GAROASILS 0.5 mLtik 3 ayn
skOler, subkutan ve intiddermal yolla enjekte cdimemelldir. Onceden dotduroimus shjestar rs

i3 80 miksogeam KpY Tip 16 L1 protetni®s, 20 mikrogram

o & 11; 15 x4 18 tiplerinin neden oldugu hanaikiotin aciun e oroum
telilreopian (%) evie 2 ve evre 3, vajina intes

31k geng Gz ve adinar kgin Snenlmektedis, Ug Doziuk
birey'srde gortent=giir, Alternatd ayisms

8 mkesam HEY Tio 1 Lt prece
21 Haran Paplomayinis (N

N et 2ve e 3,
7578 CARZAS,

i

Wiar

it yan Larahng Intramoikoler Slarak yquianmalidr, GARDASILe

Z
oy e e
3nim iincir ve bitden fazia Kiyide kufly, N L g ZS8L ALD 0 Baeri'en tim dozu kullandmahder, Kullyac ice gaikalayin
emen 8nge tertce caikalama ayf 10ipansiyomny koo Jein gereklidie, Sertce calkatandiktan sons GARGAGLY o2 31 b 2 e % e onitol edineldin, PartkGier vaisa veys tenk dogiphiei
iy niz, Onceden dol daraimas eo ceriginin 1Gmin eniekte ediniz, s ropltatyontare ligkin £k Bilgiter: G ARGAS E {7 Buek ve kaeacider yatmealigh olan Aanlatards. 3 ysn
dak § i ve elkinlig) 2 : Aginin €kin iedd ayardrre ik sempiomlare gdstéren blreyiere diger GARDASILL dorian
Yerlimemelidie, Siddetll akut bir ategi hasta s CARDASILe Gyguiaman erteinamends, Ancal ety L3 o) $o10num yolu enfeksiyony veya ¢ oy nlemler; Tom eolektabl ajlarda oidugu glbt, o
{rgulanmatindan santa ortaya rikabllen nacir sna Mo I gun Ubbl tedavt hes zaman haze bulnduesieg e 1 2itlarda o'dugy'g doece HAY tip &, 11, 16 vi 18°Gen kaynakianan haolbls
aglar. Qolayiy acst nlemlerin alinmasing devam egiimeligic GARDASILo'interapdtik etlisf g ostens ra oz genital leryonlacin tedavit Icin endike degidls Apons 1P
bagh diber bilinen feryc tur, i servikal taramanin yeclnl tuimaz. Hichir 411 $1100 erion olmadigindan ve G "amagacagindan, rutin tervikel tarams brittk amecy lajr ve yerel dneriiere
imalidir. lmmon yanit bozulm e kullammina liskin verl yoktur, Gogia bl ferier Susred] tedo boan GENEUK bir delexy, v s, Trombosliopenl veya pihtlaimra boruklugy eede intramoskoler
ygulamadan sonra kanama olsbi de [(kkatle uygulenmalidir. Korunns srest gonces 3/seik bilismemektedic. O dotiy serinin Lav.y girierce DASILy'in gebe L, Ivacl meveut degiidi,
GARDASIL®'In gebelik $1135inda kulianimina i veril guvenitir dedildly, gy nedenle GARDAS L e'in Qebeik prasinda kullanim nerilmerretiedy, i ¢lee—e Eneminde Kulianim: GAAI A uilanilatiti, Ayca ag
imminofenitest, aginin uy doneimde emairen veyy emairmeyen kadimgrdn oot otn . lag 4 ; Klintk gal reserin W11 £ Ve viLImin prepasatiar kullanasiardyy. At £IDIgL Immonclealtesi ve
ey ormonal Kontrasepifier ile Bististe Ko Uk calsralatds GARDASICS arg eptiflerin kullanim GARDASILa" im0 yanitiarc etk Tememiptie, Seercaer
e Blrlikte Kuilanimm: Kiinik gal nosupresyon miktannin dsak oldudy ket <dilmistir. Sisiey . KUtlammina (ki higof y s, Immunotupresil ajanlar (cartikoiteratdler.
aatimetabolitler, aikiiieyil I tedavt edilen bitayler Akl badctomsna cotimal yanit vermeyeb v, nt, 253t {rekombinant ile &5 1amanh {ayus eneksiyon baigeilnde) uygulanabidigini
gontermekiedir, Arag ve Makin, A aSNETa mAkin kulianma Becersint 3 hilodigini partersn Nk fan ) s ave et atania g v LSt Cok yaygin: Phrelsl gojeklyon belgenn
eritem, abu v yilik. Yaygn: Eojekstvon bolgaiinds kansma'v Lunnt. 1 ypn S5 Ta TEKD gostenmiy iitenmeyen ceaksiyanfar Deri ve dort s Ao, Solucun, toratk ve ety 1 gl barta ko 6 i Yol do1g1im. Dot 3jimi ve tedavis: Genel olarak dod ayunyie Cidh]
o repiLwin Sneriien ki dos arite bers ern Favm e SLalklert Fatmakoterapaiil grup: Vhal Ap ATE Lasroodes § N M Py o 6, 11, 15 raee ks U proienins yokek do snzerd partikalierinden (VE®'ler) hagulan 82
i

15 ve 1810 2eyde il virds by
N Cpiesinden HFY 16 ve 18 gens Trararcpsial kod iy stk eerell sandat Guplatl (4 273} ve adenokarsinoma In sity (AlS) oigulariain yailayk
X kign - : 3, VIH 271 ve v

prol . : 2nizma;
Simayan, rekombinant kuadrivalan br acip. Yap fos viral ONA l;umtdl&lndem hacreterl anfekte vdemes, capalamar Yeya hastaliga neden olamaziar Apds bo
v

p 6. 11, 16 ve 18'den kaynaklanan rahim agzt kanseri, vulvar veya vajinal kanserler; prekanserdz veya displastik lezyonlar;

$707nden o yaksek evieil vulvar displazl (ViN 23) olgularn astk G30"nden sorumidur, HPV 16 va' 18 Saber sl vafinal skua Sa500m Ul A4da b g G er WY Ul gt kalan CHi ail 213 aiguiatinin 8.20-30'Undan sorumludur. 15V & e
I Beoltal saif lgularinin yakiafik $90Indan sorsmiom s i) ai v 18 CI t veya dG)0K evroll Gapiatinig 3es s 'sinden so Lain KTk etk SH 390 n BV entelsiony vartydi i on tarsms yumadod dahil Flip autandigt 4 plaseba kontrolid,
§iftker, randomize Faz v I elinik catiosgs dnguunmulmlfnn Siincil etkiolik son noktalan HEV 6. 11, 16 way s 13- N, VaiN) ve . ture i) (010kol 015, FUTURE 1), WPV 6, 11, 16 veys 18'c
23t krani unnkngon (Protokal 007) va HEY 16'va bagl kronlk enfeialyony (Protorol o5y Jeermistir. Protokol 913'de GARD, nHPV 6. 11, 16, . 3) vega AL S GA Yl (%35 GA: 87.2, 98,7). Protokol 013de 2
SARDASILW'In HEV 6, 11, 16, 18 bagh CIN 1des) T 5100 {495 GA: 84.1, 100.0) ve kombine snaheds sy s g (493 GA81.4, 93.2). Sirleiik dnalizde (Protorol 603 011 0r Do 00d0 (K95 GA: 414, 100.0). Kronik 3
gofakslyon kin 12 ay tanimina dayanarak (e o5 13 /UK danemda &1 a2 2 pOZITIC Grne, Kronik HEY 16 ln’ekxl’ynnum Xorn etiiniik Frotokol 005'de %93.3'65 (495 (Ar 791 3 Ye100°d0 (%195 GA: 43.3, 100.0). Goncal veya =
e ksiyonu ofan klsliery Hastalatin biylln?rni PCR porliif veiveys getopozttif oldugu HeV tiplerindan kaynaklanan m:u”. Kary) korunmaya (3kin Fghtr &, ikl gbm kalan HPV tiglering ba{h io’
Kiinik n korundular, Kilnfk Galymataria Mgt ilgiter cln detayh: Oran biigling bahnlz./mmdnﬂ/mhi" (Anic QlcenTewtes HPY aslarinda koruma ife (s Gret beir: Ty, 0 ruplatinda GARDASILe alan Kiyllorin sitayla &
%393.9, ) %599.8 ve %99.6' 3.doadan tonrakl Layds anti by, ANGHEV 1T, anti-HEY 16 ve antl-HPV-18 seremontil mlaqndl.GAanlet.in.ﬁm;ﬂu.’qa,mdmudLuan FaLLe fdaitianlata Ratline i Kink bir 42t s (ot ARDASILe'in 10-15 yay arau kizlarda ve erkeklerdek| Immonclenitesint &
1623 ya3 arasi adolesan ve geng kadinlsrgsy] immOnalenite e korp e, i plubunan %99.1- 41000 3 dozdan sonraki L;3da tom ai terctiplerine seroporiud hate geid el SOIOXC 07 de s moum Sni PV 6, 19,16, 18 QRav 1acy 7:3703 982iendi. GM Dler 24.ay1n vonuna kader sreldh e Jonrmong 260. X
252 kadar stabllize olarak gézlem donerl S0 Kadiolardakt far Ul Calymatarda 7 v, adofesann sl tie 18 ay I i 3 AN EESER Yanta Lain Kan Vs Aplamadan, Snts 2y mes) sim ) dine sercocafiif isn Hiianmig bireylerde anamne ik yamita 13kin kentiad 2
$E181aa. Farmakoklnstk Szoliklar: Apiat i fssmag ko) Sixililetin dearlendirlimest qerebniemeternr: sy dnces) Oenlile vertierl: Tetl dot ve tekrach dog tabsirr s e ot SR Ea0eg Insanlar win 6161 bir tehike garolmempun Foi ey SEEiRler, Fadimic maddeter: Sadybm Kiorde, LHistiin,
olisorbat 80, Sady: Snickstyontak s0. Gegmslztikler: Billoen herhang, b lmm?lgl bulunmsmaktagir, Raf Gmrdh 35 ay. (ks cre, fi3 Sl danipmadan kulfenidmarmatide, Conslyim ey i s o ot de ve ambilaiinds sallsyimz, Saklams Kojullant 30 s 9ic o1 Beakliklards Quidolabindal saklayiir, &
agurmayioiz. Donmus Grdalec) (6.0 kultanmayni. ey Koruyunuz. Raf Smrd 16 sy Tigey Griinden arta kalan m; n Imhas: ve diger S1ef Salemler: Rerhanal bis vafion, 2wy Gricvera aik matery ot lakal in Imha edilmelidic, Onceden doldutyiimug €ajektor tek kulliam icingir ve o
birden fazla kisice ¥ullanuimamatisn. Aot teders soila:gi sekityle kiifamimalidic seytelimie v X nwn dnetilen 1am dozy kul . Kull Brice byice TV gahubradan hemen dnce vertse (aikaiama ay sorpamsipams ey Rotomak iin gereildlr, Tieart takeim faki va ambilsf H
Igerigi: Enjekidr Aurups $2tmakopes) Boldm 3.2.1'6 uygun Tig 1 cam 2oletoe (1,5 i) kullanifacakisr, Ruhs ot Pl plm ve adresi; Merck Sharp Dohme (facian 116, g St T £ad. Agiarls Ku'e o 2 IOk KAt 6 7-8.5:10-11.27 Erentepe / litanpen Aotecrs g e 45082007 - 1 lk rubsat tarthl / ruast S
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