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BiLIMSEL PROGRAM

15 Subat 2018

Konu - Konusmaci (ANA SALON) |

09:00 - 10:00 |Acilis

Besin Allerjisinde Dogru Bilinen Yanhslar
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Tanju Ozkan, Prof. Dr. Reha Cengizlier

Allerjist ve Gastroenterolog Goziiyle Besin Allerjisi

HOAY = LA Konusmacilar: Prof. Dr. Deniz Ertem, Dog. Dr. Ahmet Ozen

Olgularla Besin Allerjileri
Konusmacilar: Uzm. Dr. Ayca Kiykim, Uzm. Dr. Burcu Volkan

11:00-11:30 |KAHVE ARASI

Endokrinolojide Dogru Bilinen Yanhslar
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Serap Turan

11:30 - 12:30 D Vitamini Eksikligi ve Dogru Bilinen Yanhslar

’ ’ Konusmaci: Prof. Dr. Abdullah Bereket

Obez Cocuklarda Insiilin Qirenci ve Metabolik Sendrom Yonetimi
Konusmaci: Uzm. Dr. Elif Ozsu

Primer Immun Yetmezlikleri Nasil Taniyalim?
12:40 - 13:25 | Oturum Baskani: Dog. Dr. Elif Karako¢ Aydiner
Konusmaci: Dog. Dr. Safa Baris

12:30-13:30 |OGLE YEMEGI

Hekim Meslek Hatasi ve Hukuki Durum
Oturum Baskani: Prof. Dr. Mehmet Akif Inanici

13:30 - 14:30
Konusmaci: Avukat Mehmet Ali Akgiil
0-18 Yas Canlandirmada Dogru Bilinen Yanhslar
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Eren Ozek, Dog. Dr. Niliifer Yalindag Oztiirk
cy o S
1430 - 15:30 Yenidogan Canlandirilmasinda Neler Degisti?

Konusmaci: Dog. Dr. Aslit Memisoglu
Cocuk Canlandirilmasinda Neler Degisti?
Konusmaci: Prof. Dr. Nurettin Onur Kutlu
15:30 - 16:00 |KAHVE ARASI

Kanser ve Beslenme
16:00 - 16:40 | Oturum Baskani: Prof. Dr. Giilnur Tokug
Konusmaci: Prof. Dr. Rejin Kebudi

16:40 - 17:30 Sazel Rildiriler
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Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Harika Alpay, Prof. Dr. Huriye Nursel El¢ioglu

17:30 - 18:30

Tezler Yarisiyor
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Dilsad Tiirkdogan, Dog. Dr. Berna Cevik Saylan

16 Subat 2018

Saat

Konu - Konusmaci (ANA SALON)

08:30 - 09:00

Akilcr Antibiyotik Kullanim
Konusmaci: Dog. Dr. Eda Kepenekli Kadayifci

09:00 - 10:00

Pediatrist icin Ortopedi
Oturum Baskani: Prof. Dr. Hiilya Bilgen
Konusmaci: Dog. Dr. Aysegiil Bursali

10:00 - 11:00

Probiyotikler: Dogru Bilinen Yanhslar
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Giilbin Gokgay, Prof. Dr. Deniz Ertem

Probiyotikler: Kamita Dayah Hastalik - Tedavi Iliskisi
Konusmaci: Dog. Dr. Engin Tutar

Mikrobiyota ve Infantil Kolikte Probiyotik Kullanimu
Konusmaci: Prof. Dr. Perran Boran

11:00 - 11:30

KAHVE ARASI

11:30 - 12:30

Gida Arzinda Giincel Yaklasimlarin Cocuk Saghgina Etkileri
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Deniz Ertem, Dog. Dr. Engin Tutar
Konusmaci: Prof. Dr. Kenan Demirkol

12:30 - 13:30

Poster Bildirileri

Oturum Baskanlari: Dog. Dr. ibrahim Gékge, Dog. Dr. Asli Memisoglu, Dog. Dr. Eda
Kepenekli Kadayifci, Dog. Dr. Ela Erdem Eralp, Dog. Dr. Safa Barig, Dog. Dr. Olcay
Unver, Dog. Dr. Elif Karako¢ Aydiner, Dog. Dr. Yasemin Gékdemir, Yrd. Dog. Dr.
Omer Dogru, Uzm. Dr. Nursah Eker

12:30 - 13:30

OGLE YEMEGI

13:30 - 15:05

Her Yoniiyle Siv1 Elektrolit Tedavisinde Dogru Bilinen Yanhslar
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Ali Anarat, Prof. Dr. Osman Donmez

Sodyum Dengesi

13:30-14:00 Konusmaci: Dog. Dr. Nurdan Yildiz

Potasyum Dengesi

14:00-14:20 Konusmaci: Dog. Dr. Ibrahim Gokge

Metabolik Asidoz - Alkaloz

Lar )50 Konusmaci: Uzm. Dr. Neslihan Cigek
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14:50-15:05 Tartisma

Atipik HUS’de Dogru Bilinen Yanhslar ve Yenilikler
15:05-15:45 Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Harika Alpay, Prof. Dr. Salim Caligkan
Konusmaci: Dog. Dr. Nur Canpolat

15:45 - 16:15 KAHVE ARASI

Panel: Oksiiriikte Dogru Bilinen Yanhslar
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Elif Dagli, Prof. Dr. Refika Ersu

Kronik Oksiiriigii Olan Cocuga Yaklasim
Konusmaci: Do¢.Dr. Ela Erdem
16:15-17:15
Pediatrik Astimin Uzun Donem Tedavisi Nasil Olmah
Konusmaci: Dog. Dr. Safa Baris

Akut Astim Atak Tedavisine Giincel Yaklasim
Konusmaci: Prof. Dr. Biilent Karadag

Asistanliktan Uzmanhga; Hayaller ve Gergekler
17:15-18:15 Oturum Baskanlari: Dog. Dr. Ahmet Ozen, Dog. Dr. Niliifer Yalindag Oztiirk
Konusmaci: Uzm. Dr. Ihsan Turan

18:30 KAPANIS

17 Subat 2018 (Kurslar)

Pediatrik Acillere Radyolojik Coziimler
Kurs Sorumlusu: Prof. Dr. Dilsad Tiirkdogan

Ensefalopatili Cocuk

09:00 - 09:40 Konusmaci: Prof. Dr. Gazanfer EKinci

Karm Agrili Cocuk
Konusmaci: Prof. Dr. Davut Tiiney

10:20 - 10:40 | KAHVE ARASI

09:00 - 12:00 09:40 - 10:20

Solunum Sikintili Cocuk
Konusmaci: Prof. Dr. Cagatay Cimsit

11:20 - 12:00 | Tartisma
12:00 - 13:00 OGLE YEMEGI

10:40 - 11:20

Pediatrik EKG
13:00 - 14:20 Kurs Sorumlusu: Prof. Dr. Figen Akalin

I. Oturum
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13:00 - 13:20

Genel Bilgiler, Standardizasyon, Hiz ve Aksin Degerlendirilmesi
Konusmaci: Uzm. Dr. Elif Erolu Giinay

13:20 - 13:40

Dalga ve Intervallerin Degerlendirilmesi
Konusmaci: Dog. Dr. Berna Saylan Cevik

13:40 - 14:00

Hipertrofi ve Elektrolit Bozukluklarimin Degerlendirilmesi
Konusmaci: Dog. Dr. Kazim Oztarhan

14:00 - 14:20

Yenidogan ve Cocukta Normal EKG Bulgular:
Konusmaci: Prof. Dr. Figen Akalin

14:20 - 14:40

KAHVE ARASI

14:40 - 16:00

I1. Oturum

14:40 - 15:00

Supraventrikiiler Erken Atimlar ve Tasikardilerin
Degerlendirilmesi
Konusmaci: Dog. Dr. Sevket Balli

15:00 - 15:20

Ventrikiiler Erken Atimlar ve Tasikardilerin Degerlendirilmesi
Konusmaci: Do¢. Dr. Mehmet Karacan

15:20 - 15:40

Bradiaritmilerin Degerlendirilmesi
Konusmaci: Uzm. Dr. Niliifer Cetiner

15:40 - 16:00

EKG Orneklerinin Degerlendirilmesi:
Konusmacilar: Uzm. Dr. Evi¢ Zeynep Akgiin - Uzm. Dr. Elif Erolu
Gilinay

16:00 - 16:30

Degerlendirme ve Kapanis
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KONUSMA OZETLERI

Asistanhiktan Uzmanhga; Hayaller ve Gerg¢ekler

Konusmaci: Thsan Turan*
*Cukurova Universitesi Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dalt

Giris ve Amac:Ulkemizde pediatri alaninda uzmanlagmak isteyen hekimlerTipta Uzmanlik
Sinavi’ndaki (TUS) basarilar1 dogrultusunda, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari egitim
programina dahil olmaktalar. 1987 yilindan bu yana yapilan TUS’da 2000’li yillara kadar
ortalama taban puan agisindan en popiiler bdliimlerden biri olan pediatri, son yillardaki hizl
gerilemesi ile tip fakiiltesi mezunlarinin tercihlerinde daha asagi siralarda yer almaya bagladi
[1, 2]. Arastirmamizda bu tercih degisiminden yola ¢ikarak asistanlik doneminden uzmanliga
pediatristlerin hangi hayaller ile gorevine basladigi ve bu siiregte karsilastiklari ger¢eklerin
onlar1 nasil etkiledigi sorularina yanit arayip, pediatri egitimini gelistirmek admna ¢dziim
Onerileri iiretmeyi amacladik.

Yontem: Aragtirmamizda asistan ve uzman hekimlere yonelik iki ayr1 anket diizenlendi.
Anketler ¢oktan segmeli sorulardan olusturulmus olup her soru i¢in katilimcilarin alternatif
cevap, yorum ve Oneri yazabilecegi ek alanlar mevcuttu. Online davet ile uygulanan anketlere
miikerrer katilimi engellemek i¢in siirlandirma yapildi. Daha aktif veri toplamak adina 5-6
pediatristten olusan gruplarla cesitli toplantilar yapildi. En c¢ok dile getirilen sorunlar i¢in
uluslararas1 uygulamalar ve konu ile ilgili bilimsel makaleler arastirildi. Son olarak eldeki
veriler ile birlikte dort fakiilteden 20 Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 6gretim tiyesi ile yiiz yiize
veya telefon ile goriismeler yapilip fikirleri alindi.

Sonuc:Asistan anketine 232, uzman anketine 156 hekim katildi. Asistan hekimlerin %
43’lnilin idealleri dogrultusunda degil de TUS sonucuna goére pediatri egitimini sectigi
belirlendi. Oryantasyon programina dahil olmayanlar %92, bilgilendirildigi belirli bir
programa gore egitim almadigimi diisiinenler %76’ydi. Asistan hekimlerin en ¢ok dile
getirdigi sorun ndbet sistemi ve psikolojik baski olarak belirlendi. 36 saatlik mesai sonrasi
hasta ve sahsi giivenligin risk altinda olduguna dair bir ¢ok somut 6rnek bildirildi. Bir hasta
yakini tarafindan fiziksel saldir1 ya da hakarete maruz kalmayan asistan hekim orani %10°du.
Bir hastane ¢alisani1 tarafindan saldir1 ve hakarete ugramayan asistan hekim orani ise %44’dii.
Goreve baslamadan 6nce uzman hekimlerin %87’siteorik bilgi agisindan, %39’u ruhsal agidan
kendini hazir hissettigini belirtti. %83’iinlin 6rnek aldigi rol model 6gretim iiyeleri vardi.
%61°1 asistanlik donemindeki baski ortaminin daha fazla oldugunu belirtti. %36°s1 ndbet
sonrasi ¢alistirtldigini bildirdi.

Uluslararasi uygulamalar ve bilimsel makaleler incelendiginde 32 saatlik araliksiz mesainin
hasta ve calisan giivenligini kabul edilemeyecek diizeyde riske attigi tespit edildi [3-5].
Fikrine bagvurulan 20 6gretim {iyesi de bu uygulamaya son verilmesi gerektigini belirtti.

Tartisma:Pediatri egitiminin gelistirilmesi iilkemizde ve uluslararasi alanda stirekli tartigilan
ve glindemde olan bir konudur. Bilimsel toplant1 ve kongrelerde bu konuya daha ¢ok siire
ayrilmas1 gerekmektedir. Egitim veren kurumlarin Onceliginin hekim yetistirmek olmasi
kurumsal yapiin buna gore diizenlemesi gerektigi, goriistiigiimiiz 6gretim iiyelerinin ana
fikriydi. Ciinkii ancak iyi hekim ve iyi pediatrist yetistirerek mevcut sorunlarin Oniine
gecilebilinir. Bununla birlikte tiim sorunlar1 sistemsel goriip, ¢6zliim arayisindan uzaklagsmak
kabul edilemez. 32 saatlik araliksiz mesai uygulamasinin revizyonu bu konuda atilacak
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onemli bir adim olabilir. Daha iyi bir pediatri egitimi i¢cin umutsuzluga kapilmadan, sorunlari
tespit ederek, gercegi arama ve aragtirma motivasyonumuzu hi¢gbir zaman kaybetmemeliyiz.

Referans

1 Abdulkadir Kaya ZA, Yasemin Cayir, Kenan Tastan: 2007-2013 arasi Tipta
Uzmanlik Sinavlari: Bir Trend Analizi. Ankara Medical Journal 2014;14

2 http://www.osym.gov.tr/.

3 Landrigan CP: Sliding down the Bell curve: effects of 24-hour work shifts on
physicians' cognition and performance. Sleep 2005;28:1351-1353.

4 Arnedt JT, Owens J, Crouch M, Stahl J, Carskadon MA: Neurobehavioral

performance of residents after heavy night call vs after alcohol ingestion. JAMA
2005;294:1025-1033.

5 Lockley SW, Barger LK, Ayas NT, Rothschild JM, Czeisler CA, Landrigan CP,
Harvard Work Hours H, Safety G: Effects of health care provider work hours and sleep
deprivation on safety and performance. Jt Comm J Qual Patient Saf 2007;33:7-18.

Probiyotikler: Dogru bilinen yanhslar;
Mikrobiyota ve infantil kolikte probiyotik kullanim
Konusmaci: Prof.Perran Boran, MD, PhD
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 ABD, Sosyal Pediatri BD

Ik defa 1954°de Wessel ve ark tarafindan infantil kolik "ii¢ aym altindaki saglikli
bebeklerde giinde 3 saatin iizerinde, haftanin en az 3 giinii, en az 3 hafta siireyle devam eden
aglama ve/veya huzursuzluk" olarak tanimlanmigtir. Roma IV kriterlerine gore aglama siiresi
kriterlerden ¢ikarilmis olup infantil kolik, 5 ayin altinda ki bebeklerde biiylime gelisme
geriligi, ates veya hastalik olmaksizin nedeni olmayan rekiiren ve uzayan aglama periyotlar
olarak tanimlanmaktadir. Caligmalarda ise siklikla modifiye Wessel kriterleri kullanilmakta
olup, 3 hafta siireyle yerine 1 hafta siireyle bulgularin olmasi yeterli kabul edilir. Her bes
bebekten birinin etkilendigi yaygin bir durum olup, bagirsak florasindaki degisim,
gastointestinal enflamasyon, olgunlagsmamis sinir sistemi, annenin kaygisi, yetersiz anne-
bebek etkilesimi, bebegin zor mizact gibi gesitli teoriler ileri siirlilmekle Dbirlikte
etyopatogenezi heniiz tam olarak aydinlatilamamistir. Ani bebek 6liim sendromu, infantil
kolik iliskisi ise antropologlar tarafindan gelisimsel siirece baglanmaktadir. Ayrica inek siitii
protein allerjisi ve atopiyle de iliskilendirilmektedir. Kendiliginden ge¢en bir durum olmakla
birlikte, bebege bakim veren kisilerde kaygi, kizginlik ve stres yaratabilir.

Kolik yonetiminde gesitli yontemler onerilmektedir. Bebegi sakinlestirmeye yonelik
davranigsal yontemler ve aile destegi ilk basamak yonetim segenekleri arasinda yer alir.
Emziren annenin inek siitii eliminasyon diyetine alinmasi yaygin olarak uygulanmaktadir,
ancak kamitlarm zayif oldugu ileri siiriilmektedir. Infantil kolikte yaygin olarak kullanilan
simetikon’un ise plasebodan daha fazla etkin olmadigi gosterilmistir. Rezene igeren
preperatlar ise emzirilen kolikli bebeklerde etkin bulunmakla birlikte, ¢alismalarda kisitliliklar
oldugu bildirilmektedir.

Infantil koligin ydnetiminde probiyotikler kullanilmakta olup, ¢alisilan probiyotik
tiirlerinin giivenli oldugu ileri siiriilmektedir. Infantil kolikte probiyotik kullaniminimn etkinligi
aglama veya huzursuzluk siiresinde azalma olarak degerlendirilmektedir. Randomize
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kontrollii ¢alismalarda Lactobacillus reuteri 6zellikle emzirilen bebeklerde kullanilmig olup,
Sung ve ark calismasi disinda aglama siirelerinde %50 ve {izeri azalma saglanan grubun
probiyotik alanlarda kontrol grubuna gore daha fazla oldugu goriilmektedir.

Harb ve ark tarafindan 2016 yilinda yayimlanan metaanalizde L. reuteri 21 giinliik
kullanim sonrasinda aglama siiresinde 56 dakikalik azalma saglayarak emzirilen kolikli
bebeklerde etkin bulunmustur. Ancak infantil kolikte plasebo etkinin oldugu unutulmamalidir.
Ebeveynlere tedavinin etkin olup olmadigi soruldugunda %87’si evet derken, bebeklerin
aglama giinliikleri incelendiginde tedavi yanitinin olmamasi ebeveyn algisinin plasebo etkiden
sorumlu olabilecegini diisiindiirmektedir.

Calismalarda bebeklere probiyotik baslanan ortanca yas 31 giin ile 52 giin arasinda
degismekte olup, L. reuteri (10° CFU) giinde tek doz 21-28 giin siireyle en sik verilen
probiyotik tiirlinii olusturmaktadir. Calismalarda ¢ogunlukla emzirilen bebekler dahil
edilmekte, bazilarinda ise ayni zamanda anneler inek siitli eliminasyon diyetine tabi
tutulmaktadir.

L. reuterinin etkisi; gastrointestinal motilite ve fonksiyonunda iyilesme saglamasi,
antienflamatuar etkisi, immiin yanitin diizenlemesi ve viseral agr1 lizerine etkisi ile
agiklanmaktadir.

Amerikan Gida ve Ilag Dairesi, probiyotik kullanimi agisindan potansiyel riskli grup
olarak bagisiklik sistemi baskilanmis olanlar (kemik iligi veya organ transplantasyonu sonrasi
ilag kullananlar, otoimmiin hastalik icin ilag¢ kullananlar, kemoterapi veya radyoterapi
uygulananlar), yapisal kalp hastalifi olanlar (kapak anomalisi, endokardit Oykiisii), yatan
hastalar, gebeler ve aktif bagirsak hastaligi olanlar1 belirtmektedir.

L.reuteriyi igeren c¢alismalarin dahil edildigi sistematik derleme ve metanalizler
L.reuterinin koligi onlemede degil, anne siitii alan bebeklerin Kkolik tedavisinde etkin
olabilecegini bildirmektedir. Latin Amerikali uzmanlarin 2015 uzlasi raporunda L.reuterinin
infantil kolikte koruma ve tedavide kullanimi &nerilmekle birlikte, diger uzman dernekler su
an icin infantil kolikte rutin probiyotik kullanimi konusunda kesin bir Oneride
bulunmamaktadir.

Kaynaklar
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2. Savino F, Cordisco L, Tarasco V ve ark. Lactobacillus reuteri DSM 17938 in infantile
colic: a randomized, double-blind, placebo-controlled trial. Pediatrics 2010; 126(3):
e526-e533.
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Besin Allerjisinde Dogru Bilinen Yanhslar, Allerjist Goziiyle

Konusmaci: Dog.Dr. Ahmet Ozen

Besin alerjisi yasami tehdit edebilen 6nemli bir saglik sorunudur. Besin alerjisinin tedavi
yonetiminde sorumlu besin ile karsilagmanin engellenmesi, kazara karsilasmalarda ortaya
cikabilecek reaksiyonlarin tedavi edilmesi, riskli hasta gruplarinda epinefrin otoenjektor
bulundurulmasi gibi unsurlar yer alir. Besin alerjisi siklig1 ebeveyn dykiisiine dayali prevalans
calismalarinda ger¢ekte oldugundan daha yiiksek saptanir. Besin yiikleme testi altin standart
tan1 yontemi olup buna gore siklik arastirildiginda ise ebeveynlerin bildirimine dayali
prevalansa gore ¢ok daha az siklikta oldugu goriiliir. Yanlis pozitif besin alerjisi tanisi
gereksiz yere diyet uygulamalarina ve pahali ve kullanmasi gii¢ olan alternatif mamalarin
gereksiz tiiketilmesine neden olur. Besin alerjisinin klinik tipleri altta yatan mekanizmaya
bagli olarak degisiklik gosterir. IgE aracili besin alerjileri besin alimin takiben dakikalar ve
saatler icerisinde bulgu verdiginden taninmasi kolaydir. Halbuki, IgE aracili olmayan besin
alerjileri besinle karsilastiktan glinler sonra bulgu verebileceginden 6tiirii aradaki iliskinin
kurulmasi daha glictlir. Mekanizmaya dayali siniflama ayni1 zamanda tanisal testlerin
belirlenmesinde de yardimcidir.

Bu oturumda besin alerjisi siklig1, semptomlari, klinik tipler ve tanisal testlerin degeri
tartisilacaktir. Kanita dayali olusturulmus giincel besin alerjisi tan1 ve tedavi rehberi esliginde
sik¢a yapilan hatali uygulamalara isaret edilecektir.
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SOZEL BIiLDIiRIiLER

Bildiri No
1

Bildiri Bashg
Rikets

Yazarlar
Fatma Dursun - SBU. Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi
Ece Keskin - SBU. Siileymaniye Kadindogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi

Sunumu Yapacak Kisi
Fatma Dursun - SBU. SBU. Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi

E-Posta: fatmadursun54@yahoo.com - Tel: 5052671403

Bildiri Tiiri
SozIlu Bildiri

Bildiri Ozeti
Vitamin D Bagimh Rikets Tip 1 Vakalarimizin Klinik ve Genetik Ozellikleri

Amag: Vitamin D bagimli rikets tip 1 (VDBR tip 1), alfa hidroksilaz genini kodlayan
CYP27B1 genindeki mutasyon nedeniyle olusan otozomal resesif bir hastaliktir. Klinik ve
laboratuvar bulgular1 nutrisyonel rikets ile benzer oldugu i¢in genellikle baslangicta yanlis
tan1 konulmaktadir. Bu ¢alismada, klinik ve genetik olarak VDBR tip 1 tanisi almis 11
olgunun klinik, laboratuvar bulgular tartisilacak ve genetik 6zellikleri sunulacaktir.

Yontem ve bulgular: VDBR tip 1 tanisi alan hastalarin 6’s1 erkek, 5’1 kizdi. Ortalama
tan1 yas1 13.1 +7.4 ay idi. Fizik muayenede hepsinde yiirimede zorluk, boy kisaligi,
gligsiizliik vardi. Radyolojik olarak tiim hastalarda, riketsde goriilen metafizlerde diizensizlik,
canaklasma ve genisleme mevcuttu. Hastalarin laboratuvar verileri tabloda gosterildi (Tablo
1). 5 hastanin 25-OH vitamin D3 diizeyi, daha 6nce nutrisyonel rikets tanisi aldigt ve vit D3
ile tedavi edildigi i¢in oldukca yiiksekti. Yapilan CYP27B1 gen analizinde, 9 hastada daha
once bilinen mutasyon [5 hastada sadece Tiirkiye’den bildirilmisg intron 1 (c.195+2 T>G)
mutasyonu], bir hastada ise yeni bir mutasyon saptandi.

Sonuc: Akraba evliliginin sik gorildiigii iilkemizde otozomal resesif gegisli VDBR tip
1 gorece sik goriilmektedir. 25-OH vitamin D3 tedavisine beklenen yanitin almamadigi
olgularda VDBR tip 1 ayirict tanida mutlaka akilda tutulmalidir. Bu hastalar yliksek doz
vitamin D3 tedavisi alarak, vitamin D intoksikasyonuna maruz kalabilmektedir.
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Tablo 1: Hastalarin laboratuvar verilerinin sonuglari

_ o5 1-25-OHD3
Hastano L) maidh | (mgdh | (pgim) D (pom)
N: 25-153

11 18 8.0 2.3 441 26 15
1.2 36 7.1 3.1 784 64 10
1.3 18 6.2 2.8 980 120 12

2 9 7.8 3.0 625 45 6

3 14 8.4 2.2 972 194 38
4.1 3 8 2.9 546 50 11
4.2 7 8.9 2.1 423 1325 45

5 14 5.9 34 925 41 <1.3

6 11 6.7 3.6 467 89 154

7 24 8.7 2.3 1397 18.7 215

8 24 8.2 2 571 135 55
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Bildiri No
49

Bildiri Bashg
Fazla Tartili ve Obez Cocuklarda Histopatolojik Steatozis/Fibrozis ile Non-invaziv
Goriintiilemeler ve Kandaki Fibrozis Géstergeleri Arasindaki iliski

Yazarlar

ENGIN TUTAR - MARMARA UNIVERSITESI COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

CEMILE BURCU KESICI - MARMARA UNIVERSITESI COCUK SAGLIGI VE
HASTALIKLARI ANABILIM DALI

BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERSITESI COCUK
GASTROENTEROLOIJI, HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

YUSUF YILMAZ - MARMARA UNIVERSITESI GASTROENTEROLOJI BILIM DALI
CIGDEM ATAIZi CELIKEL - MARMARA UNIVERSITESI PATOLOJI ANABILIM
DALI

RABIA ERGELEN - MARMARA UNIVERSITESI RADYOLOJI ANABILIM DALI
DENIZ ERTEM - MARMARA UNIVERSITESI COCUK GASTROENTEROLOII,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLiM DALI

Sunumu Yapacak Kisi
ENGIN TUTAR - MARMARA UNIVERSITESI COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME

E-Posta: engin_tutar@hotmail.com - Tel: 05324251793

Bildiri Tiirii
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Sozli Bildiri

Bildiri Konusu:

Bildiri Ozeti
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Amag

Non-alkolik yagli karaciger hastaligi (NAFLD) nin hepatosteatozisden steatohepatit ve siroza
kadar evrilen genis bir yelpazesi vardir. NAFLD nin tan1 ve derecelendirilmesinde altin
standart yontem karaciger biyopsisidir. Ultrasonografi, magnetik rezonans goriintiileme ve
bilgisayarli tomografi gibi non-invaziv teknikler NAFLD tanisinda kullanililabilir, ancak bu
yontemlerle hepatik fibrozis tanimlanamamaktadir. Caligmanin amaci; fazla tartili ve obez
cocuklarda, altin standart olan karaciger biyopsisi ile ¢esitli non-invaziv goriintiilleme
yontemlerinin ve kan karaciger fibrozis gostergelerinin karsilastiriimasidir.

Yontem

Ultrasonografik bulgular1 ve aminotransferaz diizeyleri NAFLD ile uyumlu olup tanisal
amagli karaciger biyopsisi yapilmig olan 8-18 yas arasindaki fazla tartili veya obez ¢ocuklar
retrospektif olarak degerlendirildi. Biyopsiden sonrasi tiim hastalara fibrozis ve
hepatosteatozis agisindan transient elastografi (FibroScan) ve controlled attenuation parameter
(CAP) teknikleri uygulanmis, magnetik rezonans spektroskopi (MRS) ¢ekilmisti. Fibrozis
gostergesi olarak tiim hastalarda APRI skoru hesaplanmaisti.

Bulgular

Calisma grubunda yer alan 48 hastanin yas ortalamasi 13.04+2.6 yil, %68.8’1 erkek idi. Boya
gore agirlik ortalamasi %151.9+23.8 olup tiim hastalar obez kategorisindeydi. Viicut kitle
indeksi persentil egrilerine gore ise 5 hasta fazla tartili, 43 hasta ise obez olarak tanimlandi.
Karaciger biyopsisi histopatolojisine gore hastalarin %27.1°inde grade I, %16.7’sinde grade
I, %56.2’sinde grade III steatozis saptanmisti. Hastalarin %60.4’tinde fibrozis s6zkonusu idi
(grade I-11-I1I fibrozis sirastyla %35.4, %16.7 ve %8.3). Hepatik steatozisin CAP ile 6l¢iim
sonuglar1 biyopsi ile anlamli olarak uyumlu idi (p=0.01). Fibrozisi olan hasta grubundaki
APRI skoru ortalamasi, olmayan gruba gore anlamli olarak ytliksek bulundu (p=0.008,
duyarlilik %69.0, 6zgiillikk %73.7, PPD %80, NPD %60.9). APRI skoru hafif ile ileri fibrozisi
ayirdetmede de basarili idi (p=0.001). FibroScan fibrozisin saptanmasinda biyopsi ile uyumlu
idi, ancak fibrozis derecesini belirlemede yetersiz olarak sonuglandi. MRS ile tanimlanan
hepatosteatozis derecesinin, karaciger biyopsisi ile giiclii bicimde uyumlu oldugu goriildii.

Sonuc¢
CAP ve MRS fazla tartili/obez ¢ocuklarda hepatosteatozis derecesini saptamada kullanilabilir.
FibroScan karaciger fibrozisini gilivenilir bicimde tanimlarken, derecesini tayin etmede

duyarli degildir. APRI skoru ise hepatik fibrozis ve derecesini belirlemede giivenilirdir.

Anahtar kelimeler: NAFLD, steatozis, fibrozis
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Bildiri No:
100

Bildiri Bashgi:
Primer Silyer Diskinezi Tanili Hastalarda Konvansiyonel G6giis Fizyoterapisi ile Vibratuar
Pozitif Basing Tedavi Sistemi Yonetiminin Karsilastirilmasi

Yazarlar:

Ibrahim Bingdl - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali

Sevgi Aslan - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali

Emine Atag - Umraniye Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Gégiis Hastaliklari

Yasemin Gokdemir - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim
Dali

Ela Erdem Gokalp - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
Kardelen Gencer - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon
Anabilim Dali )

Evrim Karadag Saygi - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon
Anabilim Dali )

Biilent Taner Karadag - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bilim
Dal1

Pinar Ergenekon - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar: Bilim Dali

Sunumu Yapan Kisi:
Ibrahim Bingdl - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim
Dal1

Bildiri Ozeti:

GIRIS:Primer siliyer diskinezi (PSD), mukosiliyer gecisin bozuklugu ile karakterize genetik
bir hastaliktir. PSD tanili hastalarda ileri donemde bronsiektazi gelisiminin dnlenmesi igin
kullanilan yontemler postiiral drenaj ve perkiisyon ve pozitif ekspiratuar basing tedavi cihazi
Acapella®’dir. Bu ¢alismanin amaci PSD tanili hastalarda Acapella®’nin etkilinligi ve
giivenilirligini arastirmaktir

GEREC VE YONTEM: PSD tanisi ile Cocuk Gogiis Hastaliklart BD’da izlenmekte olan >6
yas olan hastalara konvansiyonel gogiis fizyoterapi (KGFT) ve Acapella® randomize olarak
uygulandi. U¢ aym sonunda calisma grubunu degistirilerek konvansiyonel fizyoterapi
uygulayan grupta son 3 ay Acapella® yontemi ile havayolu temizligi yapildi, Acapella®
grubunda ise son 3 ay KGFT yontemi uygulandi. Hastalarin 1 aylik aralarla FTR
polikliniginde pulmoner rehabilitasyon uyumu ve teknigi kontrol edilmistir. Cocuk GOgiis
hastaliklar1 polikliniginde ise SFT, SpO2 olgiilmiistiir. Akut alevlenme doneminde olan
hastalara alevlenme formu doldurulmus, balgam kiiltiirii alinarak uygun tedavi baglanmistir. 6
aymn sonunda calisma sonlandirilip, hastalara ¢alisma bitiminde SFT, spO2 ol¢ililmiis; 1°den
5’e kadar derecelendirilmis puanlama iceren memnuniyet anketi uygulanmaistir.
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BULGULAR:Calismaya 30 hasta dahil edildi.Hastalarin yag ortalamas1 13,4+3,7 yil ve 21’
(%70) kiz idi. Ortanca tam yas1 1,5 yas idi. Ortanca semptomlarin baslama yasi 1 ay ve
semptomatik siire ortalamasi 11,5+4,1 yil idi. Hastalarin Acapella® kullanimlar1 sirasindaki
ortanca alevlenme sayis1 0,50 iken KGFT kullanimi1 sirasinda 1,00 idi. Acapella® ve KGFT
kullanim1 sirasindaki alevlenme sayilari arasinda anlamli bir fark saptanmadi (p=0,821).
Acapella® kullanan hastalarin, ¢alisamaya basladiktan sonra ilk alevlenmeye kadar gegen
stire ortalamasi 33,75+17,55 giin iken; KGFT yapanlarin ilk alevlenme zamani 31,00+24,69
giin idi. Acapella® oncesi % beklenen FEF5.75 ortalama degeri 63,10+19,19 iken sonrasinda
68,96+£21,77 saptand1 (p=0,024). FEF,5.75 ortalama degeri 2. ayda 72,70+23,00 iken 3. ayda
67,36+18,52 idi (p=0,02, p=0,02). Hastalarin bazal ve 3. Ay sonundaki SFT degeri farklar
hesaplanarak karsilastirildiginda KGFT ve Acapella® kullananlar arasinda anlamli bir SFT
degisikligi saptanmadi (p>0,05).

TARTISMA: PSD hastalarinda KGF’nin Acapella® ile benzer etkinlikte oldugu
saptanmigtir. PSD’ de fizyoterapi yapilmasi ile hastaligin klinik gidisinin daha iyi oldugu
bilinmekte olup hastalarin yas ve klinik durum o6zelliklerine gore fizyoterapi yonteminde
degisiklikler yapilmasi ve kisiye en uygun tedavi yonteminin bulunmasi fizyoterapi uyumunu
arttiracaktir.

Bildiri No:
107

Bildiri Bashgi:
KONJENITAL MIiYASTENI iLE TAKIP ETTIGIMIiZ OLGULARIMIZ

Yazarlar:

Giines Sager - Marmara Universitesi Pediatrik Nérolojisi
GUlten Thomas - Marmara Universitesi Pediatrik Nérolojisi
Olcay Unver - Marmara Universitesi Pediatrik Nérolojisi
Dilsat Tiirkdogan - Marmara Universitesi Pediatrik Norolojisi

Sunumu Yapan Kisi:
Giines Sager - Marmara Universitesi Pediatrik Norolojisi

Bildiri Ozeti:
(")zet:

Giris ve Amag¢: Konjenital miyastenik Sendrom (KMS) yaygin kas gii¢siizliigii , solunum
problemleri, bulbar semptomlar ve/veya oftalmopareziye neden olan 9 /1,000,000 siklikta
goriilen ¢cok nadir bir hastaliktir. Bu ¢calisma ile amacimiz KMS tanisi olan hastalarimizin
klinik 6zellikleri, genetik tani, klinik gidis ve tedaviye yanitlarinin belirlenmesidir.

Materyal ve metod: Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi Bilim Dali
Poliklinigine 2011-2017 tarihleri arasinda 12 adet KMS hastas1 bas vurmustur. Hastalarimiza
tekrarlayan sinir uyarimi ve tek lif elektromiyografi ile néromuskuler kavsak hastaligi tanisi
konmustur.
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Bulgular: Toplam 12 (9 erkek) hastamizin 8 tanesinin sikayetleri postnatal 1. Giin
hipotonisite ve/veya solunum sikintis1 olarak baslamistir. Diger olgularin sikayet baslangic
yaslari sira ile 4 ay, 11 yas ve 13 yas olmustur. 4 aylik bir hastada apne atagi, 11 yas ve 13
yasinda bagvuran hastalarda pitoz ve genel kas giigsiizliigliilk belirtiler idi. Pitoz ilk aylarda
belirgin degildi . 4 Hastamiz postnatal 1giin solunum sikintis1 nedeni ile entube edilmistir. Ug
tanesine trakeostomi agilmistir. Zamanla hastalarimizin solunum ile ilgili problemleri
azalirken ptozis daha belirgin hale gelmistir. 7 hastamizda 6zellikle boyun fleksorlerinde
belirgin genel bir kas gii¢siizliigii vardir. Geg de olsa ylirlimeyi bagarmislardir. 4 aylik apne
ataklari olan 1 olgu ise 8 yasinda ventilatore baslanmis ve halen ventilator ile solunum
destegi almaktadir. Takibe gelen 10 hastamizin 3’linde COLQ geninde homozigot mutasyon
saptanmigtir. Bir hastamizda tiim ekzom dizileme neticesinde CHRN1a mutasyonu
saptanmistir. Kalan hastalarimizin genetik sonuglar1 beklenmektedir.

Takipli olan 10 hastamizdan 6 tanesine asetilkolinesteraz inhibitorii (baslanmuistir. 1 hastanin
sikayetleri kotiilesmis , 4 hastamizda mestinondan fayda gérmemistir. Asetilkolin esteraz
faydasiz olan 4 hastamiza ventolin /efedrin baslanmis ve 3 aylik siire zarfinda miyasteni
skorlamalarinda belirgin bir fark gozlenmemistir. CHRN1A mutasyonu saptanan bir
hastamiza fluoksetin baglanmigtir. 3. Ayin sonunda miyasteni skorunda iyilesme
gozlenmistir.

Sonuc¢: Dogum sonrasi solunum sikintist olan ,emme zayiflig1 olan bebeklerde ve jeneralize
kas gii¢siizliigli ve hipotonisi olan olgularda nadir bir hastalik olan KMS akla gelmelidir.
Baslangig yaslar1 degiskenlik gostermektedir. ilk 1 yasta her zaman oftalmoparezi belirgin
degildir.

Bildiri No:
126

Bildiri Bashgi:
C3 GLOMERULOPATIDE KLINIK SEYIR VE PROGNOZ

Yazarlar:

Neslihan Cigek - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali
[brahim Gokce - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali
Nurdan Yildiz - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali
Mehtap Sak - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dal1
Harika Alpay - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dal1

Sunumu Yapan Kisi: )
Neslihan Cigek - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Bildiri Ozeti:

Giris ve amacg: C3 glomerulopati, son donemde tanimlanmis, alternatif kompleman
sisteminin kontrol mekanizmasindaki bozukluklardan kaynaklanan bir hastalik grubudur.
Daha 6nce membranoproliferatif glomeriilonefrit (MPGN) tanimi altinda iken, son yillarda
ayr1 bir hastalik grubu olarak tanimlanmistir. Glomeriilde belirgin Ig birikimi olmaksizin,
baskin C3 birikimi ile giden bobrek inflamasyonuna sebep olur. Elektronmikroskopik (EM)
gortintiilerine gore Dense Depozit Hastalig1 ve C3 glomerulonefrit olarak ikiye ayrilir. Bu
hastaliklarin tani, prognoz ve tedavileri ile ilgili bilgiler vaka taktimi ve vaka serileri ile
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kisithidir. Bu nedenle calismamizda Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji
Kliniginde C3 glomerulopati tanisi ile izledigimiz hastalarin degerlendirilmesi amaglandi.

Hastalar ve Metod: Klinigimizde takip edilen C3 glomerulopati tanili 6 hastanin klinik,
histopatolojik 6zellikleri ve tedavileri geriye doniik incelenmistir. Hastalarin 31 (%50) kiz,
3’1 (%50) erkekti. Ortalama yas 16.99+4.56, ortalama tan1 yas1 9.82+7.38 yil, ortalama izlem
sliresi 7+6.57 yil idi. Hastalarin son parametreleri degerlendirildiginde ortalama idrar protein
atilimi 50.66+25.42 mg/mz/st, kreatinin ve albumin degerleri sirasiyla 1.29+1.31 mg/dl ve
3.65+0.27 gr/dl saptandi. Tlim hastalarin serum C3 seviyeleri diisiiktli. 3 hastada faktér H
genetik testi yapildi, 1 hastada heterozigot, 2 hastada homozigot mutasyon saptandi. Bir hasta
3 aydir son donem bdbrek yetmezligine ilerledigi icin hemodializ tedavisi alirken, bir hasta
kreatinin 1.75 mg/dl ile takip edilmektedir, diger hastalarin bobrek fonksiyonlar1 normal
smirlardadir. Tiim hastalara kortikosteroid tedavisi, 3 hastaya siklofosfamid, 2 hastaya
siklosporin, 4 hastaya MMF, 1 hastaya ritiiksimab tedavisi verildi. Iki hasta ekulizumab
tedavisi ile izlenmektedir.

Cikarim: C3 glomerulopati, kotli prognoza sahip, son donem bobrek yetmezIigi ile
sonuglanabilen bir hastaliktir. Bu hastalarda alternatif kompleman yolagina ait mutasyonlarin
arastirilmasi ve tedaviye direncli hastalarda C5a inhibitorii ekulizumab tedavisi baglanmasi
diistiniilmelidir.



5. Maramara Pediatri Kongresi
15 -17 Subat 2018

POSTER BIiLDIiRILERI

Bildiri No:
5

Bildiri Bashgi:
Treacher- Collins sendromu

Yazarlar: )
Aygiil Sahbazova - Azerbaycan Tip Universitesi
Nigar Sadiyeva - Azerbaycan Tip Universitesi

Sunumu Yapan Kisi: )
Aygiil Sahbazova - Azerbaycan Tip Universitesi

Bildiri Ozeti:

Giris: Treachler-Collins sendromu TCOF 1, POLR1C veya POLR1D gen mutasyonu ile
otozomal dominan kalitimli genetik bozukluktur. Her 500.000 dogumdan birinde
karsilasilmaktadir. Kraniyofasiyal anomaliler, zigomatik kompleksin, elmacik kemiginin,
cene ve damagin gelisgmemesi solunum yetmezligine ve beslenme yetersizligine neden
olabilir. Anomaliler tipik olarak simetriktir ve dogumdan hemen sonra goriiliir. Dis ve orta
kulak anomalileri isitme kaybi, konusma yeteneginin olmamasina tesvik eder.

Palpebral fissiir, kolobom, dacrostenoz, mikroftalmi en sik goériilen goz anomalilerindendir.
Alt goz kapag anormallikleri gbzlerin kurumasina neden olabilir, bu da kronik tahris ve goz
enfeksiyonu riskini arttirir. Gorme bozuklugu derecesi, okiiler anormalliklerin siddetine ve
kombinasyonuna bagli olarak degisir.

Bazi hastalarda mikrosefali ve psikomotor gecikme gibi davranigsal anormallikler
goriilmektedir.

Anahtar kelimeler: sendrom, Treacher-Collins, mandibulofasyal disostoz.
Materyal-metod: pediatrik muayene, EXO-KQ, isitme testi, genetik konsultasiyon.

Bulgular: 13.09.2017 tarihinde ATU-UPSIM e O.T (42 giin) birden fazla gelisimsel bozukluk
sikayeti ile bagvurdu.

Cocuk annenin ikinci gebeligi, ikinci dogumdandir. Tk hamilelik sonlandirilamamisdir.
Ebeveynler akraba degildir. Cocuk hamileliyin 38- ci haftasinda sezaryen ile

3500 gram agirlik, 56 cm boyunda, asfiksi olmadan gobek kordonu boynuna dolanaak
dogulmustur. Apgar 7/8 puan.
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Fizik muayenesi:

Boy: 58 cm(%75), kilo: 4.9 kg(% 50) , bas ¢evresi: 38.5 cm(%50).

Cocugun goz kapaklart sikisiktir, anizocoria kayd ediliyor ve dis kulak kececeyi yoktur. Alt
¢ene zayif geligsmistir. Deri temiz, pembe renklidir. Auskultasyonda stridor tipi solunum ,
sistolik Uiflirlim(2/6) kayd ediliyor.

Batin agrisiz, hepatomegali ve splenomegali yokdur. Dig genital orqan1 erkek tipindedir.
Biitiin reflekslere yanit alinmaktadir.

Konjenital bilateral dis kulak yollarinin daralmasi tikanikligi, bilateral mikrotia .
EXO-KQ: yasa uygun normal.

Odyometri ABR: Kulagin kemikle duymasi normaldir.

Oftalmoloji muayenesi: normal.

Hastaya genetik danigmanlik yapildi.

Sonug: etkilenen ¢ocuklarin potansiyellerine ulasmalarini saglamak i¢in erk?n miidahele

onemlidir. Yararli olabilecek konusma terapisi, 6zel sosyal destek ve diger tibbi, sosyal vey a
mesleki hizmetleri igerebilir. Genetik danigma aileler i¢in fayda saglayacaktir.

Bildiri No:
6

Bildiri Bashgi:
MIYOKARDITIN ESLiK ETTiGi KARBAMAZEPIN 1LISK1L1 DRESS SENDROMU

Yazarlar:
Mecnun Cetin - Van Yiiziincii Y1l Universitesi

Sunumu Yapan Kisi:
Mecnun Cetin - Van Yiiziincii Y1l Universitesi

Bildiri Ozeti:

DRESS (Drug Reaction with Eosinophilia and Systemic Symptoms) sendromu, ates, deri
dokiintiisii, lenfadenopati ve i¢ organ tutulumuyla karakterize, yasami tehdit edebilen ve
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cocukluk ¢aginda nadir goriilen bir gecikmis tip ilag hipersensitivite reaksiyonudur. 8 yasinda
erkek hasta, epilepsi tanisi ile karbamazepin tedavisi baglandiktan 3 hafta sonra, viicudunda
yaygin dokiintii ve ates yakinmalariyla bagvurdu. Fizik muayenede ates, deride yaygin
eritemli zeminde sinirlar belirsiz, basmakla solmayan, birlesme egiliminde olan yamalar ve
plaklar izlendi. Submandibular bolgede bilateral lenfadenopati ve ekokardiyografisinde
myokardit mevcuttu. Literatiirde bildigimiz kadariyla ¢ocuk hastalarda, karbamazepin sonrasi
DRESS sendromu ve buna sekonder myokardit gelisen ikinci olgu oldugu i¢in olgumuzu
tartigmaya sunmak istedik.

Bildiri No:
8

Bildiri Bashgi:
Carpint1 ve bayilma ile acil servise bagvuran wollf parkinson white olgusu

Yazarlar:
EREN GUZELOGLU - YOZGAT SORGUN DEVLET HASTANESI
FATIH KIZKAPAN - YOZGAT SORGUN DEVLET HASTANESI

Sunumu Yapan Kisi:
EREN GUZELOGLU - YOZGAT SORGUN DEVLET HASTANESI

Bildiri Ozeti:

10 yas erkek olgu acil servisimize ¢arpint1 ve bayilma ile 112 tarafindan getirildi. Daha
oncesinde kalp hastalig1 6ykiisii olup olmadigini bilmedigimiz hastanin Ekg sinde
supraventrikuler tasikardi saptadik. Bilinci agik hemodinamisi stabil olan hastaya yarim
ampul diltiazem iv tedavisi uyguladik. Hastanin ritmi sinus ritmine dondii. Hastanin Ekg sini
tekrarladigimizda Ekg sinde kisa pr, delta dalgasi, genis Qrs oldugunu gordiik. Anamnezi
derinlestirdigimizde hastanin daha 1 yasinda iken kalp hastalig1 oldugunu 6grendik.
Epikrizleri aile tarafindan sonrasinda elimize ulastirildi. Hastaya 1 yasinda ebstein anomalisi
ve woolf parkinson white tanis1 kondugunu ve ablasyon onerildigini 6grendik. Hastanin 24
saat izlem sonrasinda aritmisi olmadi. Hastay1 poliklinik kontrolii 6nerisiyle taburcu ettik.

Bildiri No:
10

Bildiri Basllglz 5 o ‘ 5 . ‘
COCUK SAGLIGININ GELISTIRILMESINDE OMEGA YAG ASITLERI

Yazarlar:
Berkin Ozyilmaz Kircali - Istinye Universitesi

Sunumu Yapan Kisi:
berkin Ozyilmaz Kircali - Istinye Universitesi

Bildiri Ozeti:
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Omega yag asitleri; lezzet verici ogeler olmalarindan kimyasal reaksiyonlarda
kullanilmalarina, sinir sisteminin gelisiminden gebelik donemi sorunlarimin azaltilmasina,
cocuklarda saglikll beyin gelisiminden kalp ve damar saghginin korunmasina, EPA ve DHA
formlari sayesinde goz saghiginin korunmasina kadar kisaca saghkl yasamin émiir boyu
stirdiiriilmesinde kilit rol oynamaktadirlar. Bu derlemede ¢ocuk saghgimn gelistirilmesinde
omega yaglarin, ¢ocuk beslenmesindeki yeri, gebelik ve laktasyon donemlerinde omega
yvaglarin kullaniminin ¢ocukluk donemi iizerine etkileri, cocukluk ¢agi hastaliklart ve
tedavilerinde omega yaglarin etkinligi, onerilen omega yag alim miktarlar: konular
incelenmistir.

Bildiri No:
12

Bildiri Bashgi:
Sosyal Pediatri Poliklinigine Basvuran 24-72 Aylik Cocuklarda Kiloluluk ve Obezite
Durumunun Belirlenmesi ve ilgili Faktérlerin Degerlendirilmesi

Yazarlar:
Cansu Surat Helvaci - ANKARA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI
Nazli Atak - ANKARA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI

Sunumu Yapan Kisi:
Cansu Surat Helvaci - ANKARA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI HALK SAGLIGI
ANABILIM DALI- CEBECI HASTANESI- MAMAK/ ANKARA

Bildiri Ozeti:

Sosyal Pediatri Poliklinigine Basvuran 24-72 Aylik Cocuklarda Kiloluluk ve Obezite
Durumunun Belirlenmesi ve ilgili Faktorlerin Degerlendirilmesi

Cansu SURAT HELVACI Nazli ATAK
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Halk Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Halk
Saglig1 Anabilim Dali Saglig1 Anabilim Dali

drcansusurat@hotmail.com nazliatak64@yahoo.com
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Amac: Bu calisma, ¢cocuklarda kiloluluk ve obeziteye etki eden etmenlerin belirlenmesi ve
gerekli onlemlerin alinmasina katkida bulunmak amaciyla yapilmistir.

Gerec ve Yontem: Arastirma, Ankara Universitesi Cocuk Saglig: ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Sosyal Pediatri Bilim Dal1 polikliniginde yiiriitiilmiistiir. Calisma grubuna 400 ¢ocuk
almmustir. Calismada 24-72 aylik ¢ocuklarin kiloluluk ve obezite durumu, DSO 2007
kriterlerine gore Anthro ve AnthroPlus paket programlari ile degerlendirilmistir. Ailelerin
sosyodemografik 6zellikleri, annenin ve ¢ocugun 6zellikleri, cocugun beslenme 6zellikleri ile
ilgili bilgiler 55 sorudan olusan veri toplama formu araciligiyla arastirmaci tarafindan
annelerle yiiz yiize goriisiilerek toplanmistir. Cocuk ve annenin boy ve agirlik dlgtimlerini
arastirmaci yapmistir. Verilerin analizinde, SPSS siiriim 11.5 kullanilmistir.

Bulgular: Arastirma grubunun % 87.5’1 normal; % 9.3’ kilolu ve % 3.3’{i obezdir.
Cocuklarin kiloluluk ve obezite durumunun, annenin gebelikte agirlik artis1 durumu ile iligkili
oldugu saptanmistir. Cocuklarin kiloluluk ve obezite durumu, ¢gocugun ilk 2 yastaki beslenme
ozellikleri, annenin gebelikte gestasyonel diyabet tanis1 almasi, annenin gebeliginde sigara
icmesi, ailede diyabet varligi, annenin ve babanin kiloluluk durumlar ile iligkili
bulunmamustir.

Cok degiskenli lojistik regresyon analizine gore bu gebeliginde gebeliginde 15 kg ve daha
fazla agirlik artis1 olan annelerin ¢ocuklari, gebeliginde 10-14 kg agirlik artis1 olan ¢cocuklara
gore 2.4 kat daha fazla kilolu ya da obez olmaktadir (p= 0.018). Beslenme sorunu olmayan
cocuklara gore, beslenme sorunu olan ¢ocuklar 2.07 kat daha az kilolu ya da obez olmaktadir
(p=0.045). Biberon alan ¢ocuklar, biberon almayan ¢ocuklara gore 2 kat daha fazla kilolu ya
da obez olmaktadir (p= 0.041). Haftalik paketli gida tiiketimi hi¢ ya da 1’den az olan
cocuklara gore, 1-3 kez olan ¢ocuklar 3.7 kat daha fazla kilolu ya da obez olmaktadir (p=
0.042); 4’ ten fazla olan ¢ocuklar 5.7 kat daha fazla kilolu ya da obez olmaktadir (p= 0.006).

Sonug: Arastirmanin sonucuna gore anne gebeliginde fazla agirlik artisi, cocugun biberon
kullanimi, beslenme sorunu varlig1 ve haftalik paketli gida tiiketiminin, ¢gocuklukta kiloluluk
ve obezite durumunun belirleyicileri oldugu diisiiniilmiistiir.

Anahtar sozciikler: Emzirme, Cocukluk ¢ag1 obezitesi, Gebelikte agirlik artisi, Bebek
beslenmesi, Atistirmaliklar
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Bildiri No:
14

Bildiri Bashgi:
Cocuklarda Antiepileptik Ilaglarin Tam Kan Sayimi Uzerine Etkileri

Yazarlar:

Sevim Sahin - Karadeniz Teknik Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi

Elif Acar Arslan - Karadeniz Teknik Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Norolojisi
Betiil Diler Durgut - Karadeniz Teknik Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi
Tiilay Kamasak - Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Norolojisi
Ali Cansu - Karadeniz Teknik Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Nérolojisi

Sunumu Yapan Kisi: )
Sevim Sahin - Karadeniz Teknik Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Norolojisi

Bildiri Ozeti:

Amag: Antiepileptik ilaglar uzun siireli kullanim gerektirdiginden, kan hiicreleri tizerine
etkisinin bilinmesi, ¢ocuk hastalarin izleminde 6nem tasiyabilir. Bu etkiler, epilepsili
cocuklarda yeterince degerlendirilmemistir. Calismamizda, valproat, levetirasetam,
karbamazepin veya okskarbazepin monoterapisi baslanan epilepsili ¢cocuklarda, tedavinin tam
kan sayim iizerine etkileri degerlendirilmistir.

Gerec ve Yontemler: Cocuk Norolojisi poliklinigine idiopatik epilepsi nedeniyle ardisik
olarak bagvuran hastalar, geriye doniik olarak incelendi. Tedavi 6ncesi, tedaviden sonraki 2-6
ay ve 9-16 ay sonraki tam kan sayimi verilerine ulasilabilen 88 hasta ¢alismaya alindi.
Hastalarin, tedavi baslangicindaki yaslar1 dikkate alindi. Hemoglobin, hematokrit, eritrosit,
trombosit, 16kosit sayilari, 16kosit alt tip (lenfosit, notrofil, monosit, eozinofil) oranlari,
eritrosit ve trombositlerin ortalama hacmi ve dagilim genisligi kaydedildi.

Bulgular: Levetirasetam (25 hasta), karbamazepin (20 hasta) ve okskarbazepin (8 hasta)
grubundaki hastalarin, tedaviden 2-6 ay ve 9-16 ay sonrasi degerleri ile tedavi 6ncesi degerler
arasinda istatistiksel fark saptanmadi (p>0,05). Valproat (35 hasta) grubunda ise, ilk 6 ayda,
ortalama eritrosit hacmi (MCV) ve monosit ylizdesinde artis, trombosit sayisinda azalma
mevcuttu (sirastyla, p=0,015, p=0,001 ve p=0,005). Sonraki 9-16 aylik donemde, lenfosit
oraninda artis; notrofil ve eozinofil oraninda azalma eklendi (sirastyla, p=0,016, p=0,014 ve
p=0,01).

Sonuc: Calismamizda, valproat lenfomonositer hiicre oran1 ve MCV degerlerinde artisa;
trombosit sayisi, notrofil ve eozinofil oraninda azalmaya neden olmustur. Sonug olarak

valproat, kemik iligi kokenli tiim hiicreleri etkiliyor gibi goriinmektedir.

Bildiri No:
15

Bildiri Bashgi:
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DIYET VE EGZERSIZ PROGRAMLARI OBEZ COCUKLARIN KARDIYOVASKULER
RiISK PROFILINI NASIL ETKIiLER?

Yazarlar: } .
Aysu Tirkmen Karaaga¢ - SBU Kartal Kosuyolu Yiiksek Thtisas EAH
Ayse Inci Yildirnm - SBU Kartal Kosuyolu Yiiksek Ihtisas EAH

Sunumu Yapan Kisi: ) ‘
Aysu Tiirkmen Karaagag - SBU Kartal Kosuyolu Yiiksek Ihtisas EAH

Bildiri Ozeti:

Giris ve Amac:Obezite tiim diinyada ¢ocuk ve erigkinlerin hizla artan bir oranda
karsilagilan bir saglik problemi haline gelmistir. Hipertansiyon, uyku apnesi vb. yani sira
obezite kalp fonksiyon bozukluklarina da sebep olabilmektedir. Obez ¢ocuklara
uygulanacak diyet ve egzersiz programlari ile eriskin donemde obeziteye bagh gelisebilecek
komplikasyonlarin 6nlenmesi miimkiin olacaktir.Bu nedenle ¢alismamizda obez ¢ocuklara
diizenli uyguladigimiz bir diyet ve egzersiz programi oncesi ve sonrasinda biyokimyasal ve
kardiyak fonksiyonlarinin nasil degistigini
degerlendirdik. Metod: Bu prospektif c¢alismaya
hastanemize basvuran 30 obez (16 kiz,14 erkek; ortalama yas (10.8+2.3 yil) ve 10 kontrol (6
kiz,4 erkek; ortalama yas 11.4+2.4 yil) olmak iizere 40 cocuk dahil ettik. Diyet ve egzersiz
oncesini grup 1, sonrasini grup 2 ve kontrolleri grup 3 olarak degerlendirdik. Kilo, boy,
tansiyon olglimlerini yaptik. Viicut kitle indekslerini (VKI) hesapladik. Kanda anliz
ettigimiz glukoz, HbA1C, karaciger enzimleri, total kolesterol, diisiik ve yiliksek dansiteli
kolesterol (LDL-C ve HDL-C), trigliserid ve tiroid hormonlarini kaydettik. Kalp yap1 ve
fonksiyonlarin1 M mod ve doku Dopler ekokardiyorafi ile inceledik. Bu degerlendirmeleri 6
ayllk  bir diyet ve egzersizsonrasinda tekrarladik.Sonuglari istatistiksel olarak
karsilastirdik. Bulgular: Grup 2 nin glukoz, kolesterol, LDL-C
ve trigliserid diizeyleri grup 1’e gore anlamli bir diisiis ve HDL-C anlamli bir yiikselme
(p<0.05) gostermekle beraber grup 3 ile anlamli bir fark yoktu. Tiroid hormon ve karaciger
enzimleri ile tansiyon degerleri grup 2 de grup 1 ve 3’e gore diismekle beraber istatistiksel
olarak anlamli degildi.(p>0.05) Ekokardiyografide, ejeksiyon fraksiyon (EF), fraksiyonel
kisalma(FS), mitral anular plan sistolik(MAPSE) ve doku Dopler mitral
sistolik velosite(TDI-MS) degerleri grup 1°de grup 2 ve 3’e gore anlaml diisiik(p<0.05); TDI
trikiispid erken diastolik velosite(TDI-TE) ise grup 1’de grup 2’ ye gore anlamli diisiik fakat
grup 3’le anlaml bir farka olmadig1
goriildii. Sonug: Obez ¢ocuklarda diizenli diyet
ve egzersiz ile biyokimya ve sistolik kardiak fonksiyonlarda olumlu bir gelisme saglanmaistir.
Obez c¢ocuklarin daha wuzun siireli diyet ve egzersiz uygulamalar1 konusunda
cesaretlendirilmeleri,  eriskin  yaslarda  karsilagabilecekleri ~ kardiyovaskiiler  ve
diger hastaliklar1 6nleme agisindan olduk¢a dnemlidir.
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Bildiri No:
16

Bildiri Bashgi:
Adolesan ¢ocuklarda nutrisyonel anemi nedenleri

Yazarlar:
EREN GUZELOGLU - YOZGAT SORGUN DEVLET HASTANESI

Sunumu Yapan Kisi:
EREN GUZELOGLU - YOZGAT SORGUN DEVLET HASTANESI

Bildiri Ozeti:Bildiri No:
20

Bildiri Bashgi:
LOIS BAR

Yazarlar:
NIGAR SADIYEVA - AZERBAYCAN TIP UNIVERSITESI
AYSEL SIXEMMEDOVA - AZERBAYCAN TIP UNIVERSITESI

Sunumu Yapan Kisi:
AYSEL SIXEMMEDOVA - AZERBAYCAN TIP UNIVERSITESI

Bildiri Ozeti:
Louis-bar sendromu.
NIGAR SADIYEVA, AYSEL SHIKHAMMADOVA.

Giris:Ataksi telenjiektazi sendromu olarak da bilinen Louis-Bar sendromu;serebellar
ataksi,okiiloktanoz telenjiektazi ve immiin yetmezlike karakterize otozomal ressesif kalitim
gosteren bir hastalikdir.insidans1 40.000-100.000 canli dogumdan birinde
karsilasilmakdadir. Ataksi kotii koordinasyonu ve telenjiektazi agilmis kan damarlarmni ifade
eder;her ikisi de bu hastaligin ayiric1 6zellikleridir. A-T otozomal resesif gegis gosteren,okiiler
ve kutanoz telenjiektazi,progressif serebellar ataksi,bagisiklik yetmezligi,diistik
immiinoglobulin konsantransyonlari,iyonlagdirici radyasyona asir1 hassasiyet,yiikselmis alfa-
fetoprotein seviyeleri,sa¢ ve deri degisiklikleri,endokrin anomaliler,bliylime geriligi,krozomal
instabilite ve 6zellikle 16semi,lenfoma gibi malignitlerin insidansinda artis ile karakterize
multisistem tutulumuyla seyreden bir hastalikdir.Hastalik erken yasda gelismeye baslar.

Anahtar kelimeler:Louis-bar sendromu,ataksi,telenjiektazi
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Materyal-metod:pediatrik muayene, MR kan tahlili,sitogenetik ve malekiiler test.

Bulgular:8 yasinda hasta HAMZA BAYRAMOV dengesiz yiiriiyiis sikayeti ile ATU-UPSIM
e bagvurmusdur.Ozge¢misinde sik alt solunum yolu enfeksiyonu gecirme 6ykiisii

vardi. Ataksik yliriiylisii,bulbar konjoktivalarda telenjiektazileri mevcuttu.Hastanin laboratuvar
bulgularinda 1gG1 862.00mg/dL,IgG2 302.00 mg/dL,lgG3 47.80mg/dL,IgG4
37.10mg/dL.(tablo1).Serum IgA diizeyi 0.26g/L,serum IgM diizeyi 1.28g/L,serum IgG
13.3g/L.(tablo2). TOTAL IgE 0.11U/mL,ALFA FETOPROTEIN 130.9ng/mLolarak tesbit
edildi.(tablo 3).Hastanin akciger grafisinde bilateral infiltrasiyon gozlendi.

Tablo 1

DUZEN

LABORATUVARLAR GRUBU

6576963 HAMZA BAYRAMOV  YAS:8(Erkek)

Kabul tarihi:03.10.2017,16:09 Numune Tarihi:30.09.2017

TEST ADI SONUC BiRIM REFERANS ARALIGI
1gG 1 * 862.00 mg/dL 300.00 800.00
Sl 8.62 g/L 3.00 8.00
19G
2 302.00 mg/dL 100.00 450.00
Sl 3.02 g/L 1.00 4.50
19G 3 47.80 mg/dL 15.00 117.00
s 0.48 g/L 0.15 1.17
19G 4 37.10 mg/dL 0.00 125.00

Sl 0.37 g/L 0.00 1.25
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TABLO 2
546530 -1-1  Sn.HAMZA BAYRAMOV E,7

KABUL TARIHI:30.09.2017 13:58:26 CEVAP TARIHI:05.10.2017

TEST SONUC REFERANS ARALIGI BIRIM
IgA(SERUM) 0.26  * 0.35-2 a/L
lgG(SERUM 13.3 6.5-16 a/L
IgM(SERUM) __ 1.28 0.45-2 a/L

Tablo 3

546530-1-1  Sn.Hamza Bayramov E,7 Cavid
KABUL Tarihi 30.09.2017 13:58:26 CEVAP Tarihi:05.10.2017
TEST SONUC REFERANS ARALIGI BIRIM
TOTAL IgE 0.1 0.1-393 IU/ml
(AFP) 130.9  *ERKEK 0.1-8.2 ng/ml

Sonug:fiziksel tedavi,konusma terapisi,gammaglobulin enjeksiyonlar1 zayiflamis bir
bagisiklik sistemini takviye etmeye yardimci olmak i¢in verilebilir,yiiksek dozda vitamin
rejimleri de kullanilabilir,antibiyotikler enfeksiyonlar1 tedavi etmek icin kullanilir.
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Bildiri No:
24

Bildiri Bashgi:
Pediatrik Colyak Hastalarinda Diyete Uyumun ve Uyumsuzlukta Etkili Faktorlerin
Degerlendirilmesi

Yazarlar:

BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK
GASTROENTEROLOJI, HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

BURCU VOLKAN - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

OZLEM K.SENGUL - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

PELIN DOGAN - MARMARA UNIVERSITESI, BESLENME VE DIYETETIK BOLUMU
ENGIN TUTAR - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BIiLIM DALI

DENIZ ERTEM - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

Sl_lnumu Yapan Kisi: o _ .
BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERSITESI COCUK
GASTROENTEROLOIJI, HEPATOLOJI VE BESLENME

Bildiri Ozeti:
AMAC

Colyak hastaligi diyet ile alinan glutenin sebep oldugu otoimmun, inflamatuar enteropati
tablosudur. Bilinen tek tedavi sekli olan 6miir boyu gliitensiz diyet zahmetli ve sabir
gerektiren bir tedavi sekli oldugundan 6zellikle ¢ocukluk yas grubunda diyete uyumsuzluk
takipteki en 6nemli sorundur. Calismamizda ¢ocukluk ¢agi ¢6lyak hastalarinda diyete uyumun
ve uyumsuzlugu etkileyen faktorlerin degerlendirilmesi amaglandi.

METOT:

Caligmamizda 18 yasin altinda tan1 alan ve en az 1 yildir takipli olan randomize 100 hasta
kesitsel olarak incelendi. Hastalarin diyete uyumu serum Anti TTG(doku transglutaminaz)
IgA antikoru diizeyi ile degerlendirildi. Diyete uyum durumuna gére hastalar iki gruba ayrildi.
Es zamanl1 olarak ebeveynlere diyete uyumu etkileyebilecek sosyal, kiiltiirel ve ekonomik
faktorleri sorgulayan anket uygulandi.

BULGULAR:

Calismaya dahil edilen hastalarin %65°1 kiz cinsiyette idi. Ortalama yas ¢alisma esnasinda
12.2 £ 4. 9 yil, tanida 7.4 + 3 y1l olarak tespit edildi. Tanidan sonra gecen siire medyan 4 (ort.
5.1 £4) yild1. Diyete uyum orani1 %55 olarak saptandi. Diyete uyan ve uymayan hastalar
arasinda tani yas1 ve cinsiyet agisindan fark saptanmadi ancak diyete uyumsuz olan hastalarda
giincel yas daha biiylik ve tanidan sonra gegen siire daha uzundu (p<0.05). Tipik
malabsopsiyon semptomlari ile bagvuranlarda diyet uyumu orani atipik ¢6lyak hastalarina
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gore istatistiksel olarak anlaml yiiksekti. Kardes sayisi fazlaligi, kalabalik ev halk: ve diistik
sosyoekonomik diizeyin diyete uyumu olumsuz etkiledigi (p<0.05) ancak anne egitim
diizeyinin uyumda etkili olmadig tespit edildi. Ebeveynlerin %55°1 istemsiz gluten maruziyeti
ve ¢apraz bulagma konusunda bilgi sahibi degildi, %44°ii glutensiz tirlinlere ulagsmada zorluk
yasadigini ifade etti. Ayrica %95 ebeveyn glutensiz tirlinlerin pahali oldugu konusunda
hemfikirdi.

SONUC:

Pediatrik yas grubunda ¢olyak hastalarinda diyete uyumsuzluk orani oldukga yiiksektir.
Yetersiz egitim ve diisiik sosyoekonomik diizey diyete uyumu olumsuz etkileyen en 6nemli
degistirilebilir nedenler olarak géze carpmaktadir. Bu konularda yapilabilecek iyilestirmelerin
hastaligin kontrol altina alinmas1 ve komplikasyonlarin 6nlenmesine olumlu katki
saglayabilecegi distliniilmektedir.

Anahtar kelimeler: Colyak hastaligi, glutensiz diyet, diyet uyumu

Bildiri No:
26

Bildiri Bashgi:
Pediatrik Crohn Hastalarinda Fistiilizan Perianal Tutulumun Degerlendirilmesi

Yazarlar:

BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK
GASTROENTEROLOJI, HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

BURCU VOLKAN - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

OZLEM K.SENGUL - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOIJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BIiLIM DALI

ENGIN TUTAR - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

RABIA ERGELEN - MARMARA UNIVERSITESI, RADYOLOJI ANABILIM DALI
SAMET YARDIMCI - MARMARA UNIVERSITESI, GENEL CERRAHI ANABILIM
DALI

CIGDEM A.CELIKEL - MARMARA UNIVERSITESI, PATOLOJI ANABILIM DALI
DENiZ ERTEM - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

Sl}numu Yapan Kisi: o ' .
BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERSITESI COCUK
GASTROENTEROLOIJI, HEPATOLOJI VE BESLENME

Bildiri Ozeti:
AMAC:
Crohn hastaliginda perianal tutulum hayat kalitesini diigiiren 6nemli bir morbidite nedenidir

ve agresif gidisatin habercisi olarak bilinir. Pediatrik yas grubunda veriler sinirli olsa da
caligmalarda perianal tutulum insidans1 %8-%24 olarak bildirilmistir. Bu 6zel yas grubunda
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tan1 zorlugu gz onilinde bulunduruldugunda gergek insidansin daha yiiksek oldugu tahmin
edilmektedir. Calismamizda fistiilizan perianal Crohn hastalarinin klinik, laboratuar ve
endoskopik bulgularinin incelenmesi ve tanida perianal MR yonteminin etkinliginin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

METOT:

On sekiz yasin altinda tani alan ve en az 1 yildir takipli olan 50 Crohn hastasi ¢calismaya dahil
edildi. Fizik muayenede stipheli perianal bulgusu olan her hastada radyolojik degerlendirme
perianal MRI teknigi ile gerceklestirildi. Fistiilizan perianal tutulum varligina gore hastalar iki
gruba ayrilarak karsilagtirildi.

BULGULAR:

Calismaya dahil edilen hastalarin %58’1 erkekti ve ortalama yas 13 + 3.7 yildi. Fistiilizan
perianal tutulum 26 hastada (%52) tespit edilmis olup tutulum 19 (%38) hastada tani aninda 7
(%14) hastada takip siirecinde saptandi. Yas, antropometrik parametreler, tan1 6ncesi
semptom siiresi, hastalik lokalizasyon ve davranis sekli agisindan iki grup arasinda
istatistiksel fark saptanmadi. Ancak fistiilizan perianal hastalig1 olan grupta olmayanlara gore
daha yliksek hastalik aktivite indeksi (PCDAI) skoru ve trombosit sayisi ile daha diisiik
albumin diizeyi mevcuttu (p<0.05). Perianal fistiilizasyonu olan hastalarda tedavi
yaklagiminda fistiil izerine olumlu etkileri bilinen anti TNF tedavisi dncelikli olarak tercih
edildi ve anti TNF ajanlara maruziyet iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamli farkliydi
(p<0.05). Medikal tedaviye ek olarak perianal fistiilizan 12/26 hastada cerrahi seton
yerlestirilmesi islemi, 6/26 hastada cerrahi abse drenaji uygulanda.

SONUC:

Fistiilizan perianal tutulum varligi Crohn hastalarinda yiiksek tedavi maliyetli 6nemli bir
morbidite nedenidir. Calismamizda fistiilizan perianal tutulum orani1 %52 orani ile literatiirde
bildirilenden belirgin yiiksek bulunmustur. Perianal MRI fistiilizan perianal tutulumun ve
olas1 komplikasyonlarin tanisinda tercih edilmesi gereken, giivenilir bir yontemdir. Perianal
tutulumun tanis1 farkli medikal ve cerrahi tedavi segeneklerinin giindeme gelmesinde,
komplikasyonlarin 6nlenmesinde yol gostericidir.

Anahtar kelimeler: Crohn hastaligi, perianal tutulum, perianal MRI

Bildiri No:
28

Bildiri Bashgi:
Demir Eksikligi Anemisi Olan Colyak Hastalarimizda Es Zamanli H.pylori Enfeksiyonunun
Etkisinin Degerlendirilmesi

Yazarlar:

BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK
GASTROENTEROLOJI, HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

BURCU VOLKAN - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

OZLEM K.SENGUL - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
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HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

ENGIN TUTAR - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

CIGDEM A.CELIKEL - MARMARA UNIVERSITESI, PATOLOJI ANABILIM DALI
DENiZ ERTEM - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

Sqnumu Yapan Kisi: o .
BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERSITESI COCUK
GASTROENTEROLOJI, HEPATOLOJI VE BESLENME

Bildiri Ozeti:
AMAC:

Colyak hastaligr ince bagirsakta inflamasyon ile karakterize olup mukozal hasar yoluyla
malabsorpsiyona yol agabilir. Demir eksikligi anemisi ¢olyak hastalarinda en sik bulgulardan
biridir. Peptik iilser hastaliginin en 6nemli nedenlerinden biri olan H.pylori enfeksiyonun
azalmis Fe depolar1 ve Fe eksikligi anemisi ile iligkisi bilinmektedir. Calismamizda tanida Fe
eksikligi anemisi bulunan ¢6lyak hastalarinda es zamanli H.pylori enfeksiyonu varliginin
klinik ve laboratuar parametreleri {izerine olan etkisinin degerlendirilmesi hedeflenmistir.

METOT:

Calismada <18 yasinda biopsi ile kanitlanmis ¢6lyak hastaligi tanisi alan, histopatolojik
bulgular1t Marsh 3 ile uyumlu toplam 183 hasta degerlendirmeye alindi. Tanida Fe eksikligi
anemisi olan hastalar es zamanli H.pylori enfeksiyonu agisindan incelendi. Tiim hastalara Fe
takviyesi (4 mg/kg/giin) ile glutensiz diyet tedavisi uygulanmis, H.pylori poziif olan hastalara
ayrica eradikasyon tedavisi verilmisti. Hastalar H.pylori varligi durumuna gore iki gruba
ayrilarak tanidaki ve tedavi altinda 3.aydaki laboratuar parametreleri agisindan karsilastirildi.

BULGULAR:

Fe eksikligi anemisi 104/183 (%56.8) hastada tespit edildi. Ortalama yas 7.6 = 4.7 yildi ve %
66 hasta kiz cinsiyetteydi. Hastalarin %31.7’sinde (33/104) hizl1 iireaz test ile tespit edilmis
H.pylori pozitifligi ve histopatolojik olarak dogrulanmis H.pylori enfeksiyonu mevcuttu.
H.pylori pozitif olan grupta ortalama yas daha biiyiiktii. Iki grup arasinda tanida ve tedavinin
3. ayindaki hemoglobin diizeyi ile ortalama eritrosit hacmi (MCV) agisindan istatistiksel
olarak anlamli fark yoktu. Ancak H.pylori pozitif olan grupta ferritin diizeyleri anlamli olarak
daha diisiiktii (p<0.05). Tedavi altindaki 3. ayda hastalarin yalniz %58’inde anemi diizelmisti.
Tedaviye diren¢ oran1 H.pylori pozitif olan grupta (%63), H.pylori negatif (%32) olan gruba
gore istatistiksel olarak anlamli yiiksekti (p<0.004).

SONUC:

Fe eksikligi anemisi, ¢Olyak hastalarimizda oldukga yiiksek oranda mevcuttur. Es zamanh
H.pylori varlig1 Fe eksikligi anemisinin iyilesmesini geciktirir, daha uzun siire tedavi
gerektirebilir. Fe’in kognitif ve psikomotor gelisimde tartisilmaz rolii bilinmektedir. Bu
nedenle ¢ocukluk cagi ¢dlyak hastalar1 Fe eksikligi anemisi ve eslik edebilecek H.pylori
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varlig1 agisindan mutlaka incelenmeli; takipte, iliskili laboratuar parametreleri dikkatli
degerlendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Colyak hastaligi, Demir eksikligi anemisi, H.pylori

Bildiri No:
34

Bildiri Bashgi:
ANNELERIN DOGUM SONU DONEMDE BEBEK BAKIMINA YONELIK
GELENEKSEL UYGULAMALARI

Yazarlar:

Aysegiil Ozdemir - Biilent Ecevit Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Hemsireligi Anabilim Dali Yiiksek Lisans Ogren

Meltem Kiirtiincii - Biilent Ecevit Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Hemsirelik Bliimii

Sunumu Yapan Kisi: )
Aysegilil Ozdemir - Biilent Ecevit Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Hemsireligi Anabilim Dali Yiiksek Lisans Ogrencisi

Bildiri Ozeti:Bildiri No:
35

Bildiri Bashgi:
TGFRB2 mutasyonu saptanan Loey Dietzs Sendromlu Bir Olgu Sunumu

Yazarlar:

Seda Aras - Cocuk Saglig ve Hastaliklart ABD, Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastanesi
Huriye Nursel Elgioglu - Cocuk Genetik Bilim Dali, Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi
Gabor Matyas - 3- Kardiyovaskiiler Genetik Tan1 Merkezi, Ziirich

Sunumu Yapan Kisi:
Seda Aras - Cocuk Sagligi ve Hastaliklart ABD, Okmeydan1 Egitim ve Arastirma Hastanesi

Bildiri Ozeti:

Loey Dietz sendromu(LDS); ilk kez 2005 yilinda tanimlanmis otozomal dominant gegis
gosteren bir konnektif bag dokusu hastaliidir. En sik aortik olmak iizere diger vaskiiler
anevrizmalarla karakterizedir. Diger ilave bulgular olarak arterial tortusite, hipertelorizm,
yarik damak, bifid uvula, araknodaktili, pectus deformiteleri goriiliir. Simdiye kadar
tanimlanmis 6 geni mevcuttur. (TGFRB1,TGFRB2,SMAD2,SMAD3,TGFB2 VE TGFB). Biz
bu olgumuzda {ifliriim ve hiperelastik eklemler ile prezente olan ve yapilan tanisal ve
molekiiler incelemelerle TGFRB2-LDS tanisi alan bir olguyu sunarak farkindaligi artirmak
istedik.

Bagvuruda 12 yas 9 aylik erkek hasta. Hasta 7 yasindayken sik sik siniizit ve {ist solunum yolu
enfeksiyonu gecirme nedeniyle basvurdugu hastanede kardiyak iifiirtim tespit edilmis.
Ekokardiyografisinde aort kokii dilatasyonu, aort kapak prolapsusu, aort yetmezligi
saptanmis. Eklemlerde hiperekstansibilite, ciltte kolay morarma ve iifiirlim saptanan hasta
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EDS 6ntanisi ile merkezimize yonlendirildi. Oykiisiinden prenatal ve postnatal dzelligi
olmadig1 6grenildi. Sol ayaginda ige doniikliik ve bilateral inguinal herni nedeniyle ameliyat
Oykiisii mevcut. Soygeemisinde 6zellik yok. Ailede benzer vaka yok. Fizik muayenesinde
VA:53kg(75-90p),boy:153cm(50-75p),Bas gevresi:55.5cm(%90p), TA:90/60mmHg,Kulag
uzunlugu:148cm,AS:79c¢m,US:69cm;AS/US:1.14. Bifid uvulast mevcut. Gdzlerde
hipermetropisi var. Cilt ince ve kadifemsi yapida,hiperelastik degil. Ekstansor ylizlerde skar
ve ekimozlar mevcut. Kalpte 3/6 siddetinde diyastolik {ifiiriim mevcut. Beighton skorlamast
8/9. Pectus karinatus,sol ayakta i¢e doniikliik, bilateral pes planus mevcut. Hastanin
gonderilen mutasyon analizinde Loey Dietz Sendromu ile iliskili TGFBR2 mutasyonu
c.1570G

LDS gectigimiz 10 yil i¢erisinde tanimlanmis bir bag dokusu hastaligi olup Marfan
Sendromu,Ehlers-Danlos sendromu ve ailesel aortik anevrizma sendromu ile ortak klinik
ozellikler tagimaktadir.Hastalik otozomal dominant kalitilmaktadir. Vakalarin yaklagik
2/3’linde de novo mutasyon saptanir. Ailesel olgular daha hafif bulgularla seyredebilir. Klinik
bulgularin erken taninarak kardiyolojik goriintiileme yapilmasi, erken tani alan olgularda
losartan ve beta blokdr baglanmasi, aile taramasinin yapilmasi vaskiiler anevrizmalarin
progresyonunun dnlenmesinde oldukga etkili ve hayat kurtaricidir.

Bildiri No:
39

Bildiri Bashgi:
Nadir bir olgu: Soktaki Aplazia Kutis Konjenita Tanili Hasta

Yazarlar:

Esra Tiire - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Fatih Akin - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Ayse Simsek - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Abdullah Yazar - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Hatice Yilmaz - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Sunumu Yapan Kisi: )
Esra Tiire - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Bildiri Ozeti:

Giris: Aplazia kutis konjenita (AKK) dogumda izole ya da yaygin cilt yoklugu ile
karakterize, ¢esitli sendromlarla birlikteligi olabilen, nadir goriilen bir hastaliktir. Bu yazida
hemorajik ve hipovolemik soka neden olan AKK vakasi nadir goriilmesi nedeni ile
sunulmustur.
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Olgu: 2aylik kiz hasta dogumundan beri olan sacli derideki lezyondan olan kanama sikayeti
ile bagvurdugu merkezden kan sekerinin 350 mg/dL, kan gazinda metabolik asidozu olmasi
nedeni ile diyabetik ketoasidoz Ontanisi ile tarafimiza refere edildi. Hastaneye kabuliinde
genel durumu orta, huzursuz, soluk, soguk goériiniimde idi. Fizik muayenesinde kalp tepe
atim1 190/dk, solunum sayis1 74/dk, tansiyon arteriali 62/41mmHg kapiller dolum zamani1 3 sn
idi ve idrar ¢ikis1 yoktu. Sa¢h deride 8x7 cm genisliginde, iilsere lezyondan siddetli kanama
mevcuttu. Laboratuvar analizinde WBC:31900 ul, ANS:9610 Hgb:7,5 g/dL, PLT:912000 ul;
CRP: 86mg/dL, kan sekeri:566 mg/dL, INR: 3,3, PT: 33,4 sn, aPTT: 64,1 sn D-Dimer: 2,6
pg/mL, pH: 6,8 pCO2: 41 mmHg pO2: 54,8 mmHg cHCO3: 6,5 mmol/L idi, diger
laboratuvar testlerinde patoloji yoktu. Hastaya serum fizyolojik yiikleme yapildi, mayi ve
vankomisin, sefotaksim tedavisi baglandi. Taze donmus plazma ve eritrosit siispansiyonu
verildi. NaHCO3 yiikseltici ve insiilin inflizyonu baslandi. Yakin kan sekeri takibi yapildi.
Basindaki lezyonun pansumani degistirildiginde arteryel vasifta kanamasi oldugu goriildii ve
adrenalinli spangla bas1 yapilarak durduruldu. Hasta AKK lezyonunun enfeksiyonu,
hipovolemik (hemorajik) sok, stres hiperglisemisi ve dissemine intravaskiiler koagulasyon
tanilar1 ile yogun bakim tinitesine yatirildi. Takibinde genel durumu, tasikardisi, takipnesi,
kapiller dolum zaman ve hipotansiyonu ve kan sekeri normale geldi. Idrar ¢ikis: artti. Hasta

lezyona yama yapilmast ve AKK’ye eslik edebilecek anomalilerin arastirilmasi i¢in servise
devredildi.

Tartisma:

Bizim vakamizda oldugu gibi AKK hayati tehdit eden komplikasyonlarin ortaya ¢ikmasina
sebep olabilmektedir. Bu vakada AKK’da klinik taninin 6nemine dikkat ¢ekmenin yaninda ve
hipovolemik sokta erken ve agresif sivi resiistasyonunun hayat kurtarici oldugunu tekrar
hatirlatmak istedik.

Bildiri No:
40

Bildiri Bashgi: _
Nadir bir olgu: Solunum Yetmezligine Sebep Olan Subglottik Infantil Hemanjiom

Yazarlar:

Abdullah Yazar - Necmettin Erbakan Universitesi Meram T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Hatice Yilmaz - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Fatih Akin - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Esra Tiire - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Ayse Simsek - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Sunumu Yapan Kisi: )
Abdullah Yazar - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Bildiri Ozeti:
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Giris: Dogumda veya siklikla yasamin ilk ay1 i¢erisinde ortaya ¢ikan ve ¢ocukluk ¢aginin en
sik selim vaskiiler tiimorii olan infantil hemanjiomlar en sik bas —boyun bolgesinde
goriilmektedir. Bu yazida solunum yetmezligine neden olan hemanjiom vakasi nadir
goriilmesi nedeni ile sunulmustur.

Olgu: 2.5 aylik kiz hasta acil servisimize 3 giindiir olan sik nefes alma ve boyunda biiyiiyen
kitle sikayeti ile bagvurdu. Ozge¢mis ve soygegmisinde zellik olmayan hastanin genel
durumu orta, Spo2: 93-95, viicut sicakligi 36,77, kalp tepe atimi 165/dk, tansiyon arteriyel
71/43 mmHg, solunum sayis1 68/dk idi. Fizik muayenesinde yanakta ve ¢enede 3x4 cm, canlt
kirmizi renkte, ylizeyden kabarik hemanjiomu mevcuttu. Her iki akcigeri solunuma esit
katiliyor, ancak takipnesi, subkostal, interkostal ¢ekilmeleri ve stridoru mevcuttu. Diger
sistem muayeneleri normaldi. Rutin labaratuvar tetkikleri normaldi. Oksijen destegi verilen
hastanin takibinde solunum sikintisinin devam etmesi tizerine CPAP destegi verildi. Yiizeyel
doku ultrasonografisi ’Sag masseter kasi1 komsilugundan boyuna uzanan 3 cm ¢apinda cilt
altinda doppler incelemesinde kanlanma saptanan hiperekoik alan (Hemanjiom )’ seklinde
yorumlandi. Takibinde desatiire olan, kan gazinda hiperkarbisi olan ve solunum yetmezligi
gelisen hasta entiibe edilerek yogun bakim iinitesine yatirildi. Propranolol 12 saatte bir 1
mg/kg/glin ve metilprednisolon 1 mg/kg/giin olacak sekilde baslandi. Tedavi dncesi
ekokardiyografisi yapildi. Propranololun 6 aydan kiigiik bebeklerdeki ciddi yan etkilerinden
dolay1 yakin takip edildi. Takibinde boyun ve yanaktaki hemanjiomu belirgin geriledi, hasta
extiibe edildi. Extiibasyon sonrasi stridoru ve solunum sikintisinin olmamasi; yanak ve boyun
bolgesinde bliylimiis hemanjiomun {ist hava yollarina basi yaparak solunum yetmezligne
sebep oldugunu diisiindiirdii. Hastanin propranolol tedavisi ile taburcu edildi.

Tartisma: infantil hemanjiomlar asemptomatik durumlardan fonksiyon kaybina neden
olabilen komplikasyonlara kadar degisik klinik tablolarla karsimiza ¢ikabilir.
Kortikosteroidler, interferon alfa, vinkristin, siklofosfamid ve propranolol gibi medikal
tedaviler ile timor boyutunda kiigiilme saglanabilmektedir. Biz de vakamizda kortikosteroid
ve propranolol tedavisinden dramatik fayda gordiik. Sonug olarak kortikosteroid ve
propranolol hemanjiom tedavisinde ilk segenek olarak kullanilabilen giivenli ilaglardir.

Bildiri No:
41

Bildiri Bashgi:
Beyinde Infarkta Yol Acan Oyun: Nefes Tutma Yarist

Yazarlar:

Fatih Akin - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Abdullah Yazar - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Esra Tiire - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Ayse Simsek - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Hatice Y1lmaz - Necmettin Erbakan Universitesi Meram T1p Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dal1

Sunumu Yapan Kisi:
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Fatih Akin - Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Bildiri Ozeti:
Giris:

Nefes tutma yaris1 veya korotis masaj1 yaparak bayilma deneyimi yagsamak 6zellikle
ergenlik ¢agindaki ¢ocuklarda sik rastlanan tehlikeli bir oyundur. Nefes tutma yariginin beyin
infarkt1 gibi ciddi bir komplikasyona neden olmasi nedeni ile bu olgu sunulmustur.

Olgu:

On {i¢ yasinda erkek hasta, oyun amaci ile nefes tutma yarismasi yaparken bayginlik
gecirmesi ve 1-2 dakika suur bulanikligi nedeni ile acil servise basvurmus. Bayilmadan 2-3
saat sonra kusmasi olmasi nedeni ile hastanemiz ¢ocuk acil servisine refere edildi. Bu yarig
oncesi kosusturma halinde oldugu 6grenilen hastanin; bir dakikadan uzun stire nefesini
tuttugu ve bayginlik gecirip diistiigii ancak kafasini herhangi bir yere carpmadigi 6grenildi.
Klinigimize geldiginde suuru acik, atesi 36,9 ?, nabz1 96/dk ve arteryel tansiyonu 110/60
mmHg idi. Sistem muayene bulgular1 ve rutin labratuvar testleri normaldi. Difiizyon beyin
manyetik rezonans goriintiileme sonucu sag frontal lobda akut infarkt ile uyumlu pargali
difiizyon kisitlilig1 olarak yorumlandi. Enoksaparin sodyum tedavisi baslandi, servis
takibinde genel durumu iyi olan hasta dnerilerle taburcu edildi.

Tartisma:

Ani olarak ortaya ¢ikan, kisa siireli, kendiliginden diizelen ve toniis kaybinin eslik
ettigi biling kaybi senkop olarak tanimlanir (1,2). Serebral kan akiminin 6-8 saniye kesilmesi,
beynin oksijenasyonunda % 20’lik azalma tam bilin¢ kaybina yol agabilmektedir.

Literatlirde nefes tutma yarisi ile ortaya ¢ikan senkop veya beyin hasari ile ilgili
veriye rastlanmadi. Ancak bu duruma benzer Craig 1967 yilinda yayimladigi makalesinde
nefes tutarak dalan sporcularda dalmadan 6nce hiperventilasyon yapmalar1 halinde dalis
esnasinda senkop gelisme riskinin arttigini belirtmektedir. Bunun nedeni hiperventilasyon ile
kan CO2 diizeyi ciddi olarak diisiiriiliirken ayn1 oranda kan O2 diizeyinin artmamasidir (3).
Bizim olgumuz da nefes tutma yaris1 dncesinde kosusturma yani hiperventilasyon
halindeymis. Hastamizda nefes tutma sonucu ortaya ¢ikan senkopun nedeninin bu mekanizma
oldugu kanisinday1z.

Sonug olarak hastamizda ortaya ¢ikan serebral infarkt masum goriinen bir oyun

sonucu ortaya ¢ikmistir. Ebeveynlerin, ¢ocuklarla siirekli birlikte olan bakic1 ve 6gretmenlerin
bu konuda ¢ok dikkatli olmas1 gerekmektedir.

Kaynaklar

1-Alehan F, Alehan A. Cocukluk ¢aginda goriilen senkoplar. Tiirk Klinikleri Pediatri Ozel
2003;1(3):240-6.
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2-Serdaroglu A. Senkop ve konviilziyona benzer durumlarin ayirici tanisi. Tiirk Klinikleri
Pediatri Ozel 2003;1(2):144-8.

3-Craig AB Jr (1961) Causes of loss of consciousness during underwater swimming. J Appl
Physiol 16:583-586
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Bildiri Ozeti:

Giris: Karaciger yetmezIligi iki haftadan kisa siirede gelisirse fulminan, 2-4 haftada gelisirse
akut karaciger yetmezligi seklinde adlandirilir. Bu yazida hizla karaciger yetmezligi gelisen
ve saatler i¢inde karaciger nakli yapilan bir hasta sunulmustur.

Olgu: 2 yasinda erkek hasta 3 giin 6nce kusma, uyku hali, ajitasyon, beslenememe, ates
sikayetiyle dis merkeze bagvurmus. Yapilan tetkiklerinde AST ve ALT degerinin 2000’in
{izerinde oldugu goriilmiis, USYE tedavisi verilmis. Kustugu i¢in antibiyotik kullanamamus
ancak 240 mg parasetamol suruptan 4 doz 3 saat arayla almis. 3. Gilin uyku halinin artmasi
nedeniyle ayn1 merkeze tekrar bagvurmus, AST ve ALT degerlerinin 5000’in lizerinde olmast
ve AntiHAV IgG pozitifligi nedeniyle tarafimiza ayaktan génderilmis. Kabuliinde genel
durumu koétii, uykuya meyilli idi. Parmak ucu bakilan kan sekeri 36 mg/dL geldi, %10
dekstroz ile miidahale edildi. Sistem muayene bulgularinda 6zellik yoktu. Laboratuvar
tetkiklerinde WBC:17700 ul, ANS:16200, HGB:10,4 g/dL, PLT:338000 ul, Glukoz:38
mg/dL, Albiimin:4,2 g/dL, T.Bil:2,6 mg/dL, D.Bil:2,1 mg/dL, AST:18763 U/L, ALT:7597
U/L, pH:7,4, pC0O2:21,6 mmHg, cHCO3:13,1 mmol/L, Laktat:6,5 mEq/L, INR:10,3,
PT:78,7sn, APTT:48,5sn idi, diger laboratuvar testleri normaldi. Hastada fulminan karaciger
yetmezligi diislintildii. Yiikseltici NaHCO3 infiizyonu baslandi, dektrozlu mayi verildi ve
yakin kan sekeri takibi yapildi. Konya Nakil Ekibiyle goriisiildii, nakil karar verildi ve ¢ocuk
yogun bakim servisine devralindi. Yogun bakim takibinde bir kez ndbeti oldu. Hasta Hepatik
Ensefalopati Evre III olarak degerlendirildi ve tedavisi baglandi. Lavman yapildi, sodyum
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benzoat verildi. Plazmaferez tedavisi yapildi. Bu arada vericiler arastirilmaya baslandi. Uygun
verici nakil ekibi tarafindan secildi, ameliyata alind1 ve hasta plazmaferezden birkag saat
sonra nakil i¢in ameliyata alindi. Postop ¢ocuk yogun bakim ekibinin kontroliinde, cocuk
gastroenterolojinin ve genel cerrahinin Onerilerileriyle takip edildi. Halen tedavisi devam
etmektedir.

Tartisma: Hepatik ensefalopati evre III ve IV hastalarin mortalitesi % 70’dir. Akut karaciger
yetmezliginin tedavisi karaciger naklidir, diger segenekler sadece destekleyici tedavidir. Bu
nedenle erken tani ve erken yapilan karaciger nakli hayat kurtaricidir.
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Bildiri Ozeti:

Kalitsal agammaglobulinemi, B lenfosit gelisimindeki duraklama sonucu mutlak B lenfosit
sayisinda ve immiinoglobulin (Ig) yapiminda azalma ile ortaya ¢ikan bir hastaliktir.
Vakalarin %85'inde bruton tirozin kinaz (BTK) adl1 gende mutasyon saptanirken son yillarda
siirlt sayidaki olguda BTK dis1 genlerde de mutasyon belirlenmistir. Primer immiin
yetmezliklerin antikor eksikligi grubunda yer alan bu hastaliklarda hayatin ilk 5 yilinda
tekrarlayan bakteriyel enfeksiyonlar, ¢ok diistik serum Ig diizeyleri, B hiicre yoklugu
goriilmektedir. Akraba evliliginin sik oldugu tilkemiz gibi toplumlarda BTK dig1
agammaglobulinemilerin sik oldugunu diisiinmekteyiz.

3 yasinda erkek hasta, 3 ayliktan itibaren nedeni bilinmeyen ve sik tekrarlayan ates, diare,
artrit ve hepatit nedeniyle klinigimize basvurdu. Serum IgG, IgA, IgM, IgE diizeyleri
saptanamayacak kadar diisiik bulunan hastanin lenfosit alt grup analizinde CD19 ve CD20 (+)
B hiicreleri olmadig1 goriildii. Bunun yaninda CD4/CDS hiicre orani ters bulundu. Agir
enfeksiyon gecirme Oykiisii nedeniyle olguya diizenli antibakteriyel proflaksi ve intravenoz Ig
replasman tedavi baglandi. Agammaglobulinemi tanis1 konulan hastada monositlerde bakilan
BTK ekspresyonu normal saptandi. Anne baba arasinda akrabalik olan hastanin yapilan ileri
nesil dizileme ve Sanger konfirmasyonu sonucunda otozomal ¢ekinik gegis gosteren IGHM (u
agir zincir) geninde 1-4 ekzonlarda yeni bir delesyon saptandi.
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IGHM gen defektinde XLA'ye gore daha erken baslangi¢ ve daha ciddi enfeksiyonlar
gozlenmektedir. Yapilan genetik calismalarda BTK genindeki mutasyonun erken B hiicre
gelisimini pro B den pre B gecisi sirasinda kismi olarak engellerken, IGHM gen mutasyonu
ise daha erken donemde gelisimi tamamen engelledigi saptanmistir. Sonug olarak bu olgu
bildirimiyle Bruton dis1 otozomal ¢ekinik agammaglobulinemilerin klinik 6zellikleri ve yeni
tanimlanan mutasyon hakkinda bilgi verilmesi amaglanmustir.
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Bildiri Ozeti:

Marfan Sendromu, otozomal dominant kalitim gosterir ve 15. kromozom iizerindeki fibrillinl
genindeki mutasyonlardan kaynaklanir. Klinik olarak cilt, kardiyovaskiiler sistem, iskelet
sistemi sorunlart ile okiiler problemler goriiliir. Hastaligin klinik agirlig1 degiskendir.
Neonatal Marfan Sendromu (nMFS) ise Klasik Marfan Sendromunda gére daha kotii
prognozlu ve daha erken yaslarda bulgulari belirmeye baslayan bir klinik bir tablodur.
Kardiyovaskiiler bulgular1 daha agirdir, mitral ve trikiispit kapak yetmezlikleri daha ¢ok
goriiliir, bunun yaninda eklem kontraktiirleri, ectopia lentis, pulmoner amfizem de daha sik
goriiliir. nMFS’a yol agan mutasyonlar 15 kromozomdaki FBN-1 geninin 23-32. exonlari
arasinda toplanmustir (1). Bu ¢alismamizda agir kardiyak sorunlari, iskelet deformitesi, atipik
yliz goriinlimii nedeni ile klinigimizde izledigimiz ve nMFS tanis1 koydugumuz bir hastamizi
sunacagiz.

4 yasindaki erkek hasta, G4P4 anneden NSD ile term dogmus ve dogum sonrast solunum
sikintis1 gelismesi lizerine 15 giin kiivezde yenidogan yogun bakim iinitesinde izlenmistir.
Anne ve babasi 1. derece kuzen olan hasta klinigimize 4 yasinda atipik fiziksel 6zellikleri
nedeniyle basvurulmustur Hastanin fizik muayenesinde uzun yiiz goriiniimii, yliksek damak,
derin yerlesimli gozler, elastik kulaklar, agir kifoskolyoz, toraks deformitesi,

araknodaktili, eklem laksitesi saptanmis olup kardiyovaskiiler sistem muayenesinde 2/6
sistolik tiflirlim tespit edilmistir. Yapilan kardiyak ekosunda mitral ve trikiispit kapak
prolapsusu ve yetmezligi ile aortik kok dilatasyonu tespit edilmis ve kalp yetmezligi
tedavisine baslanmistir. G6z muayenesi normal tespit edilmistir. Molekiiler analizinde
fibrillinl geninin 25 ekzomunun 3116. niikleotidinde c. 3116G>A missense mutasyonu
saptanmis olup sonucunda 1039 kodonda sistein yerine tirozinin gectigi tespit edilmistir, p.
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C10 39Y. Anne ve babadan yapilan molekiiler analizlerde annenin ayn1 mutasyonun mozaik
tasiyicist oldugu tespit edilmistir

Klinik olarak nMFS, Klasik Marfan Sendromundan, kardiyak manifestasyonlarin daha agir
seyretmesi ve erken baslangi¢li olmasi ile ayrilir, bununla uyumlu olarak bizim hastamizda da
kardiyak manifestasyonlar kendini 4 yasinda gostermis ve kalp yetmezligi tedavisi
baslanmistir. Agir kifoskolyoz, toraks deformitesi ve eklem laksitesi kalp bulgularinin
yaninda mevcuttur. Hastada 15 kromozomun FBN1 geninde ¢.3116G>A mutasyonu tespit
edilmis olup anne tasiyicidir. Ayni mutasyon daha 6nce bir hastada tanimlanmis olup 30
yasindaki hastada mitral yetmezlik, MVP, aort dilatasyonu tespit edilmis ve hasta aort kapak
operasyonuna gitmistir. Bizim hastamizda oldugu gibi yiikksek damak, araknodaktili, eklem
laksitesi de mevcut olan hastada g6z muayenesinde miyop da tespit edilmistir (2). Bizim
hastamizda g6z bulgularinin olmamasinin nedeni yasinin kii¢iik olmasi ve bunlarin bazilarinin
ileri donemlerde tespit ediliyor olmasi ile agiklanabilir. Hastamizda tespit edilen ¢.3116G>A
mutasyonu sonucu FBN1 proteinindeki highly conserved sistein, yerine tirozin gegmis ve
protein i¢indeki disiilfit bagi bozulmustur. Bunun sonucunda protein iizerinde bulunan
Calsiyum binding epidermal growth factor (cbEGF) like domain12 bozulmus ve klinigin
Marfan Sendromunda daha agir seyrine yol agmstir(3).

Kaynaklar:
1)Tiecke, Frank, et al. "Classic, atypically severe and neonatal Marfan syndrome: twelve
mutations and genotype-phenotype correlations in FBN1 exons 24-40." European journal of

human genetics: EJHG 9.1 (2001): 13.

2)The UMD-FBN1 Mutations Database,
http://www.umd.be/FBN1/4ADACTION/DMD_EX1/25

3) Revencu, Nicole, et al. "Congenital diaphragmatic eventration and bilateral uretero-
hydronephrosis in a patient with neonatal Marfan syndrome caused by a mutation in exon 25
of the FBN1 gene and review of the literature.” European journal of pediatrics 163.1 (2004):
33-37.
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BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERSITESI COCUK
GASTROENTEROLOIJI, HEPATOLOJI VE BESLENME

Bildiri Ozeti:
Giris

Sindirilemeyen organik veya biyolojik maddelerin gastrointestinal sistemde birikmesiyle
olusan kitlelere bezoar adi verilir. Bezoar olusumunda, mide ve gastrointestinal sistem
anatomi ve fizyolojisindeki degisiklikler ile yabancit maddenin israrli olarak alim1 sorumludur.
Hastalarin ¢ogunda mental ya da davranigsal bozukluk klinik tabloya eslik eder. Bezoarlar
gastrointestinal sistemde en sik midede goriiliir, midede yerlesen bir bezoarin ince
bagirsaklara olan uzanimi1 Rapunzel sendromu olarak adlandirilir. Dispeptik yakinmalar ile
bagvuran, 1srarli sa¢ yeme (trikofaji) dykiisii bulunan ve Rapunzel sendromu gelisen bir
trikobezoar olgusu sunulmustur.

Olgu

On ii¢ yasinda kiz hasta bir yildir devam eden karin agrisi, bulanti ve aralikli kusma
sikayetiyle bagvurdu. Fizik muayenede epigastrik bélgede umblikulusa uzanan keskin sinirli,
agrisiz kitle palpe edildi. Lenfadenopati ve organomegali saptanmayan hastanin diger sistem
muayene bulgulari normaldi. Laboratuvar parametrelerinde patolojik bulgu saptanmayan
hastada mide-duodenum grafisinde mide kapasitesinde artis ve heterojen dolum defektleri
tespit edildi. Endoskopik degerlendirmede kardiadan itibaren mideyi tama yakin dolduran,
pilordan bulbus ve duodenuma uzanan, iizerinde sa¢ telleri izlenebilen kitlesel yap1
gozlendi,antrumda iilsere lezyon saptandi. Trikobezoar olarak degerlendirilen ve endoskopik
olarak ¢ikarilamayan kitle nedeniyle hastaya cerrahi islem uygulandi. Trikobezoarin midenin
seklini aldigi ve duodenum 3. kismina kadar uzandig: goriildii. Hasta Cocuk Psikiyatrisi
Anabilim Dali tarafindan izleme alindu.

Sonug

Trikobezora kitleleri yavas biiytimeleri nedeniyle, genellikle uzun asemptomatik olarak
kalmaktadirlar. Bezoara bagli olarak bulanti, kusma, zayiflik, tart1 kayb1 yakinmalar
goriilebilir, besin, vitamin ve mineral eksiklikleri gelisebilir, muayenede karinda kitle ele
gelebilir. Kontrastl grafiler, ultrasonografi, bilgisayarli tomografi ve magnetik rezonans
goriintiiliime bezoar tanisinda duyarli olmakla birlikte, endoskopik inceleme en yliksek
duyarliklik ve 6zgiilliige sahiptir. Trikobezorlar erken tan1 konulamadiginda iilserasyon,
kanama, perforasyon, peritonit gibi ciddi komplikasyonlara neden olabilir. Rapunzel
sendromu olgularinda ek olarak ileus, tikanma sarilig1, pankreatit, stiperior mezenterik arter
sendromu, intussusepsiyon gelisebilir.

Sonug olarak, gastrointestinal sistem semptomlari ile bagvuran ve psikiyatrik bozuklugu olan
adolesan kiz hastalarda trikobezoar olasilig1 akilda tutulmalidir. Erken tan1 olasi
komplikasyonlarin 6nlenmesinde énemlidir. Tekrarlarin 6nlenmesi agisindan mutlaka
psikiyatri danigimi yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: Rapunzel sendromu, trikobezoar, trikofaji



5. Maramara Pediatri Kongresi
15 -17 Subat 2018

Bildiri No:
52

Bildiri Bashgi: ‘
Antibiyotik Kullanimi Iligkili Akut Generalize Ekzantematoz Piistiilosis: Bir Olgu

Yazarlar:

Betiil Senyiirek - Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Saglhig ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Eda Kepenekli Kadayif¢1 - Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk
Enfeksiyon hastaliklar1 Bilimdali

Sunumu Yapan Kisi: )
Betiil Senylirek - Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali

Bildiri Ozeti:

Akut generalize ekzantematoz piistiilozis (AGEP), klinik olarak ani baglayan, atesle birlikte
tiim viicutta yaygin piistiiler dokiintii ile seyreden nadir goriilen bir dermatozdur. Vakalarin
%90 'ninda ila¢ kullanim &ykiisii mevcut olmakla birlikte nadiren viral ve bakteriyel
enfeksiyonlar, civa gibi agir metaller de etken olabilmektedir. Muayene bulgusu olarak,
eritemli zemin tizerinde, folikiiler yerlesimli olmayan, ¢ok sayida steril piistiille
karekterizedir. Burada, pndmokokkal menenjit sebebi ile seftriakson ve vankomisin tedavisi
kullanilan ve antibiyotik kullanimindan ii¢ hafta sonra ates, yaygin eritem, yiiz ve ekstremite
Odemi ile bagvuran, akut generalize ekzantemat6z piistiilosis tanisi alan, steroid tedavisine
dramatik yanit alinan 5 yasinda bir ¢ocuk hasta sunulmaktadir.

Bildiri No:
53

Bildiri Bashgi: 5 5
OZAFAGUS DARLIGINA BAGLI GELISEN BESIN TIKACI

Yazarlar: )
Meltem Giimiis - SBU Konya Egitim Arastirma Hastanesi
Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Sunumu Yapan Kisi: )
Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Bildiri Ozeti:

AMAC: Ozafagusun besin artiklar1 ile tikanmas1 genellikle yapisal ve islevsel olarak
sindirim sistem bozuklugu olan hastalarda rastlanabilen bir sorundur. Kusma,
hipersalivasyon, yutmada giigliik, agrili yutma, dispne baslica semptomlardir. Yenidogan
doneminde 6zafagus atrezisi nedeniyle opere edilmis 6zafagus darlig1 devam eden ve besin
tikaci saptanan bir olgu sunmaktayiz.
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OLGU SUNUMUE: 4.5 yas erkek hasta 2 giindiir devam eden beslenme sonrasi bogazda
tikanma hissi, yutamama ve kusma ile basvurdu. Ozge¢misinden 2 giinliikken 6zafagus
atrezisi nedeniyle opere oldugu, kati gida alim1 sonras1 defaten sikayeti oldugu 6grenildi.
Muayenesinde persentil geriligi disinda sistem bulgular1 normaldi. Ust gastrointestinal sistem
endoskopisinde 6zafagus liimenini tama yakin dolduran sindirilmemis besin artig1 goriildii.
Besin tikaci ¢ikartildi. Gidanin uzun siire 6zafagusta kalmasina bagli darligin iist kismindaki
mukoza iilsere goriiniimde idi. Servise yatirilarak {ilser tedavisi diizenlendi. Beslenmesi
ayarlandi. OMD'de 6zafagus orta 1/3 kesiminde darlik devam eden hastaya 6zafagus
mukozasinda diizelmenin ardindan dilatasyon islemi planlandi.

SONUC: Altta yatan 6zafagus hastaliklar1 6zafagus yabanci cisimlerine meyili artirmaktadir.
Tanida hastanin Oykiisii ve semptomlart yardimcidir. Bu klinikte basvuran hastalarin hizli
sekilde endoskopi yapilan merkezlere yonlendirilmesi gerekmektedir.
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Bildiri Ozeti:

COCUK ISTISMARINDA DOGRU BILINEN YANLISLAR VE SAGLIK
CALISANLARININ BiLGI DUZEYI

Oznur YILMAZ', Aysel TOPAN?

'Hems., Biilent Ecevit Universitesi Saghk Bilimleri Enstitiisii, Cocuk Saghg ve
Hastahklar1 Hemsireligi Anabilim Dal Yiiksek Lisans Ogrencisi, Zonguldak / Tiirkiye

0znur5294@gmail.com

2Yrd. Dog. Dr., Biilent Ecevit Universitesi Saghk Bilimleri Fakiiltesi Hemsirelik
Boliimii, Zonguldak / Tiirkiye

Ozet: Amac: Bu derleme gocuk istismarinda dogru bilinen yanlslarin neler oldugunun
bilinmesi ve saglik ¢alisanlarinin bilgi diizeyleri amaglandi. Yontem: Konu ile ilgili literatiir
taramalarini igermektedir. Bulgular: Yapilan taramalarda bir ¢ok makale taranmis olup;
cocuk istismarinda iilkemizde oldukca fazla olgu goriilmiistiir. Dogrucan ve Yildirim (2011)
yilinda bes ay boyunca alt1 gazetededeki istismar haberlerini incelemis olup haberde 176 sinin
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istismara maruz kaldigini, istismarlarin %16°s1 fiziksel, %9°u duygusal, %64’ cinsel
istismar, %11’ 1 ekonomik istismar olup, magdur ¢ocuklarin cinsiyetleri, %23 oraninda erkek
cocuklar, %75 oraninda kiz ¢cocuklar olusturuken %2’sinde cinsiyet belirtilmemis,
istismarcilarin 6zelliklerine bakildiginda, istismarcilar biiyiik bir oranda (%72) ¢ocugun yakin
cevresinden, tamdig kisiler olusturmakta oldugu anlasilmistir. Terzi ve Ozbay (2012) yilinda
yine iki gazetede 3 ay boyunca dokiiman incelemesiyle 119 ¢ocugun istismara maruz
kaldigini, ¢ocuk istismari ve ihmali vakalarinin % 55,46’s1 fiziksel istismar, % 30,251 cinsel
istismar, % 3,36’s1 duygusal istismar ve % 10,93’ii ihmal oldugu, magdurlarin cinsiyeti %
51,26’s1 magdurlarin kadin, % 30, 25’1 erkek oldugu, % 6,72’si vakada her iki cinsiyette de
magdurun oldugu ve % 11,76’s1 ise magdurlarin cinsiyetini verilmemis, ¢ocuk istismar1 ve
ihmali vakalar1 incelendiginde vakalarin % 57,14’ ailede, % 10,09°u okulda ve % 32,77’si
cevrede gerceklesmistir. Golge ve arkadaslarinin (2012) Istanbul’ da yapmis oldugu
calismada , devlet, egitim arastirma ve tiniversite hastanelerinde ¢alisan 112’si hekim, 138 ‘i
ebe-hemsire olmak iizere toplam 250 saglik ¢alisanina, ¢ocuk istismari ile ilgili egitim ve
mesleki tecriibelere iliskin sorular sorulmus olup katilimeilarin yaridan fazlasinin egitimleri
sirasinda ¢ocuk istismari konusunda bilgi aldiklart ancak mezuniyet sonrasi ¢ok azinin bu
konuyla ilgili egitim, seminer veya toplantiya katildiklar1 belirlenmistir. Sonug: Yapilan
caligsmalar sonucunda ¢ocuk istismarin yasandigi goriilmektedir. Bu sonu¢ dogrultusunda,
cocuk istismarini konu alan tezlerde ve makalelerde son yillarda artis gostermekle birlikte,
sayica yetersiz olup konuya iliskin akademik ¢aligmalarin sayisinin artmasi gerekmektedir.
Saglik ¢alisanlarinin ¢ocuk istismar1 konusunda bilgi diizeylerinin arttirilmasi ¢cocuk
istismarini azaltmada etkili olacag: diistiniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Cocuk Istismari, Saglik Calisan

Bildiri No:
60

Bildiri Bashgi:
Eozinofilik Ozefajit

Yazarlar: )
Meltem Giimiis - SBU Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi
Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi T1p Fakiiltesi

Sunumu Yapan Kisi: )
Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Bildiri Ozeti:

AMAC: Eozinofilik 6zefajit 6zafagus mukozasinin eozinofil 16kositler ile infiltrasyonudur.
Cocuklarda nadir goriilen bu durumun bulgular1 gastro6zefageal reflii ile benzerdir. Yutma
giicliigii nedeniyle basvuran olguyu sunmak istedik.

OLGU SUNUMU: Yutma giicliigii nedeniyle ¢cocuk cerrahisi ve kulak burun bogaz béliimii
tarafindan takip edilen, uzun siiredir antireflii tedavi kullanan hasta sikayetleri gegcmemesi
nedeniyle konsulte edildi. Oykiisiinde zaman zaman deri dokiintiilerinin ortaya ¢iktig1 alerji
ilaglar1 kullandig1 6grenildi. Muayenesinde 6zellik yoktu. Hemogram ve biyokimyas1 normal
olan hastann total Ig E diizeyi yiiksek olarak tespit edildi. Ust gastrointestinal sistem
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endoskopisinde 6zafagus mukozasi soluk goriiniimde olup lineer tarzda uzanan beyaz
cizgilenmeler izlendi. Alinan biopsinin histopatolojik incelenmesinde mukozada ytliksek
oranda eozinofil infiltrasyonu, eozinofilik mikroabseler saptandi. Spesifik Ig E degerleri
negatif olan hastanin prick testinde yumurta pozitif bulundu. Besin eliminasyonu, Proton
pompa inhibitdrii (PPI) tedavisine eklendi. Diet ve PPI ile tam olarak klinik diizelme
goriilmeyen hastaya inhale kortikosteroid tedavisi eklendi.

SONUC: Eozinofilik 6zefajit farkli klinik bulgularla kendini gosteren, 6zafagusta lineer
cizgilenmeler, trakealizasyon izlenen, histapatolojik olarak eozinofilik infiltrasyon saptanan,
besin eliminasyonu ve inhale steroide cevap veren Kklinik tablodur. Disfaji ve reflii benzeri
semptomlarda 6zellikle gastrodzafageal reflii tedavisine yanit alinamiyorsa Eozinofilik
Ozafajit tanis1t mutlaka akla getirilmelidir.

Bildiri No:
61

Bildiri Bashgi:
Otoimmun Hepatitin Eslik Ettigi Sistemik Lupus Eritematozus

Yazarlar:

Meltem Giimiis - SBU Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Konya

Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Bilim Dal1, Konya

Sunumu Yapan Kisi: )
Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi T1ip Fakiiltesi

Bildiri Ozeti:

AMAC: Otoimmun hepatit (OIH) organ-spesifik ve organ-spesifik olmayan antikorlarin
varlig1 ve histolojide inflamasyon ve fibrozis ile karakterize bir karaciger hastaligidir.
Sistemik Lupus eritematozus (SLE) sebebi bilinmeyen cilt, bébrek, eklem, serozalar gibi
bir¢ok doku ve organ iltihabina bagli degisik bulgularla seyreden bir hastaliktir. SLE'de
karaciger etkilenmesi siktir. SLE ve OIH birlikteligi de bilinmektedir. Bu iki durumun
ayimini yapilmasi giictiir. SLE ve OIH tanisi alan bir vakamizi sunmak istedik.

OLGU SUNUMU: 14 yasinda kiz hasta halsizlik yakinmasi ile bagvurunda karaciger enzim
yiiksekligi (ALT: 585 mg/dl, AST: 420 mg/dl) ve trombositopeni (92000/mm3) saptanmasi
tizerine klinigimize yonlendirildi. Muayenesinde hepatomegali disinda 6zellik yoktu.
Yiiziinde donem donem kelebek tarzinda dokiintiisii olan hastanin soyge¢misinde 6zellik
yoktu. Pt INR degeri 1.4 olan hastanin bilirubin degerleri normal idi. Direkt coombs pozitif
olup retikiilosit 0.72 % idi. Albumin globulin oran1 globulin yoniine degismis olan hastada Ig
G seviyesinde belirgin artig, ANA ve anti ds DNA pozitifligi saptandi. idrarda nefritik
diizeyde proteinuri saptanan hastanin karaciger biopsisi OIH ile uyumlu bulundu.
Endoskopisinde dzafagus varisleri izlendi. OIH ve SLE tanilari ile baslanan tedaviye yanit
verdi. uzun stireli takibinde ek patoloji izlenmedi.

SONUC: SLE' de karaciger tutulumu tani kriterleri arasinda degildir. SLE li hastalarda
hepatik tutulum olabilir ancak eslik eden OIH akla gelmelidir. Klinik, serolojik, histolojik
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veriler yardimer olmakla beraber SLE iliskili hepatit ve OIH ayiriminda zorluk ¢ekilen
vakalardir. Bu vaka OIH ve SLE birlikteligine dikkat ¢cekmek i¢in sunulmustur.

Bildiri No:
62

Bildiri Bashgi:
Cocuklarda Transaminaz Yiiksekliginin Karaciger Dis1 Bir Nedeni: Kas Hastaliklar1

Yazarlar:

Meltem Giimiis - SBU Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dal1, Konya

Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Bilim Dal1, Konya
Ayse Kartal - Selcuk Universitesi, Pediatik Noroloji Bilim Dali, Konya

Sunumu Yapan Kisi: i
Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Bildiri Ozeti:

AMAC: Transaminaz yiiksekligi ile bagvuran ¢ocuklarda hepatobilier nedenler ayrintili olarak
arastirilirken karaciger disi nedenler gozden kacabilmektedir. Bu duruma dikkat ¢ekmek
amaci ile bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: 5 aylik erkek hasta rutin kontroliinde saptanan transaminaz yiiksekligi
sebebi ile klinigimize yonlendirilmis. 2 giindiir ates ve hafif 6ksiiriik disinda yakinmasi
olmayan hastanin anne babasinin 2. dereceden akraba oldugu 6grenildi. Muayenesinde 6zellik
izlenmedi . Laboratuvar tetkiklerinde AST 272 IU/L, ALT 220 IU/L, GGT 40 1U/L, ALP 130
IU/L, Albumin 4.1 gr/dl, Bilurubin degerleri normal aralikta idi. Tam kan sayimu,
koagiilasyton testleri ve Karaciger USG normal idi. izole transaminaz yiiksekligi disinda
bulgusu olmayan hastanin ekstrahepatik nedenlerden kas hastaliklarinin diglamak amaciyla
kretin kinaz diizeyi bakild1 ve 16500 IU/L bulundu. EMG incelemesi myopati ile uyumlu
geldi. Kas Biopisi distrofin defekti ile karakterize miiskiiler distrofi ile uyumlu bulundu.

SONUC: izole transaminaz yiiksekligi ile bagvuran hastalarda, hepatobilier sisteme ait baska
bulgu yok ise kas hastaliklarini digslamak i¢in serum kreatin kinaz dizeyi bakilmasi ayirici tani
icin uygundur.

Bildiri No:
63

Bildiri Bashgi: _ )
Cocukluk Caginda Nonsteroid Antienflamatuar Ilag Kullanimina Bagli Ust Gastrointestinal
Sistem Kanamasi

Yazarlar:

Meltem Giimiis - SBU Konya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Konya

Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Bilim Dal1, Konya
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Sunumu Yapan Kisi: i
Alaaddin Yorulmaz - Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi

Bildiri Ozeti:

AMAC: Ulkemizde ¢ocuklar ibuprofen gibi nonsteroid antienflamatuar (NSAI) ilaglarin
kullanimi oldukga siktir. Ibuprofen kullanimina bagli Ust gastrointestinal sistem kanamasi
olan olgu sunmak istedik.

OLGU SUNUMU: 3 yas kiz hasta solunum yolu enfeksiyonu ile 4 giindiir sefalosporin ve
ibuprofen kullanmakta imis. 2 giindiir asir1 derecede huzursuzlugu ve aglama ndbetleri olan
hasta kahverenkli kusma nedeni ile getirildi. 1 giindiir kakasinin siyah renk aldig: bildirildi.
Tetkiklerinde hemoglobinde hafif diizeyde diisme (Hgb: 10.2 g/dl) ve akut faz reaktaninda
artts (CRP: 17 mg/dl) disinda 6zellik yoktu. Yapilan iist GIS endoskopisinde eroziv
pangastrit ve pilorda iizeri seroz membranla kapli aktif kanamanin olmadig tlser goriildii.
Biopsi 6rneklerinde Helicobakter pilori negatifti. Oral alimi kesilerek intravendz proton
pompa inhibitorii ve oral sukrolfat baglanan hastanin klinigi yatisinin 3. giinii diizeldi.
Tedaviler oral olarak devam edildi. Taburcusu yapildi.

SONUC: ibuprofen ve benzeri NSAI ilaglarin ¢ok masum olmadiklar1 ve bilingsiz
kullanimlari ile kotii sonuglar ortaya ¢ikabilecegi konusunda toplum ve saglik ¢alisanlar
bilgilendirilmelidir.

Bildiri No:
70

Bildiri Bashgi:
(Colyak Hastalig1 Prezentasyonu Kirsal ve Kentsel Bolgelere Gore Degismekte Midir?

Yazarlar:

Burcu Volkan - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme B.D.

Bilge Sahin Akkelle - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji,
Hepatoloji ve Beslenme B.D.

Ozlem Kalaycik Sengiil - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji,
Hepatoloji ve Beslenme B.D.

Nevzat Aykut Bayrak - Diyarbakir Cocuk Hastanesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Klinigi

Esra Polat - Kanuni Sultan Siileyman E.A.H., Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Klinigi

Birol Oztiirk - Okmeydan1 Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji
ve Beslenme Klinigi

Engin Tutar - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme B.D.

Cigdem Celikel - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Patoloji B.D.

Deniz Ertem - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme B.D.
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Sunumu Yapan Kisi:
Burcu Volkan - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme B.D.

Bildiri Ozeti:
Amag

Gluten igeren gidalarin tiiketilmesiyle tetiklenen otoimmiin bir enteropati olan ¢dlyak
hastaligi (CH) nin patogenezinde genetik, ¢cevresel ve immiinolojik faktorler rol
oynamaktadir. Bozuk hijyenik kosullar, bagirsak flora degisiklikleri, enfeksiyonlar ve
beslenme farkliliklar1 gibi ¢evresel faktorlerin CH gelismesinde etkili olabilecegi ileri
stirlilmiistiir. Bu nedenle sanayilesmis (kentsel) veya sanayilesmemis (kirsal) cografi
bolgelerde yasayan hastalarin klinik bulgular1 degisebilir. Calismanin amaci; Tiirkiye’de
kirsal ve kentsel alanlarda yasayan ¢olyak hastalarinin klinik bulgularinin karsilastiriimasidir.

Yontem

Calismada yer alan bes merkezde, CH tanisiyla takipli hastalar retrospektif olarak
degerlendirildi ve ikamet ettikleri cografi bolgelere gore gruplandirildi: Marmara bolgesi
Grup-1 (kentsel), Dogu Anadolu ve Giineydogu Anadolu Bélgeleri Grup-2 (kirsal) olarak
stniflandirilds. iki grup demografik veriler, basvuru semptomlari ve ek patolojiler agisindan
karsilagtirildi.

Bulgular: Toplam 594 hasta (kentsel 277, kirsal 317) ¢aligsmaya alindi. Kirsal bolgede
yasayanlarin yas ortalamasi kentsel bolgedekilere gore daha yiiksekti (sirasiyla 9+4 yas ve
7.7+4.4 yas) (p=0.001). Iki grup arasinda cinsiyet dagilimi, kilo ve boy Z skorlar1 agisindan
istatistiksel fark saptanmadi. Grup-1’de karin agrisi1 daha sik bagvuru semptomu iken
(strastyla %48.4 ve %31.4), grup-2’de ise kabizlik idi (sirastyla %23.5 ve %9.4) (p=0.001).
Tip-1 diyabet, otoimmun tiroid hastaliklari, IgA eksikligi, Down ve Turner sendromu gibi CH
ile iliskili hastaliklar agisindan iki grup arasinda fark saptanmadi. Grup-2’de, grup-1’e gore
akraba evliligi (sirastyla %28.7 ve %19.8), birinci derecede akrabalarda CH sikligi (sirasiyla
% 20.7 ve %9) ve aile taramasi1 sonucu tan1 konulan asemptomatik hasta orani (sirasiyla
%17.7 ve %1.1) anlaml derecede yliksek saptandi (p<0.05).

Sonug¢

Calismamizda kirsal alan ve sehir merkezinde yasayan hastalar arasinda tani yasi, major
basvuru semptomu ve aile taramastyla tani alan hasta orani farkli bulundu. Kirsal bolgede
yasayan hastalarin tan1 yaginin daha geg¢ olmasi saglik kurulusuna ulasma konusundaki
giicliiklere veya hastaligin patogenezini etkileyen ¢evresel faktorlere bagl olabilir. Aile
taramasi ile tan1 konulan asemptomatik hasta oraninin kirsal bolgedeki fazlaligi, akraba
evliliginin daha ytliksek olmasi ile agiklanabilir.
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Bildiri No:
72

Bildiri Bashgi:
ERCIYES UNIVERSITESI COCUK ACIL SERVISINE 2009-2011 YILLARI ARASINDA
GETIRILEN ZEHIRLENME OLGULARININ DEGERLENDIRILMESI

Yazarlar: )
Yasemin Kili¢ - Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi
Fevziye Cetinkaya - Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Halk Sagligi AD

Sunumu Yapan Kisi:
Yasemin Kili¢ - Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi

Bildiri Ozeti:

OZET

Bu calisma Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Acil Servisi’ne 1 Ocak 2009-
31 Aralik 2011 tarihleri arasinda bagvuran 0-17 yas grubundaki zehirlenme olgularinin
epidemiyolojik ve klinik 6zelliklerini degerlendirmek amaciyla yapilmistir. Dosya bilgisine
ulasilabilen 847 zehirlenme olgusu geriye doniik olarak degerlendirildi; yas, cinsiyet,
zehirlenme orani, alinan madde tipi, ilag tipi, hastaneye gelis saati, gelis ayi, gelis yil1, gelis
sikayeti, izlem yeri, izlem siiresi gibi 6zellikleri kaydedildi. Zehirlenme vakalarinin tiim acil
bagvurularia orani % 1,2 olup, %50,3°1 erkek, %49,7’si kiz ve kiz/erkek orani 1/1,1 idi.
Vakalarin :%37,3’1 0-24 ay, :%38.0°125 ay-5 yas: %7,6°s1, 6-11 yas ve %17,1°1 12-17 yas
grubunda idi. Zehirlenmelerin en sik yaz ( %35,1) ve ilkbahar (%27,4) mevsimlerinde
meydana geldigi tespit edildi. En sik zehirlenme etkeni igerisinde %59 ile farmakolojik
olmayan ajanlar ve ikinci siklikta ise %41 ile farmakolojik olan ajanlardi. Kaza sonucu
olusan zehirlenmeler (%82,7) en sikti, bunlari intihar etmek amaciyla (%14,5) meydana gelen
zehirlenmeler takip etmekteydi. 0-11 yas grubunda %96,9 ile kaza sonucu meydana gelen
zehirlenmeler, 12-17 yas grubunda ise %96,8 ile intihar etmek amagli olan zehirlenmeler en
sikt1. Tiim vakalar igerisinde 6liim goériilme orani %0,7 idi.

Cocukluk cag1 zehirlenmeleri en sik kaza nedeniyle, agizdan alim yoluyla ve ilaglarla
olmaktadir. Ulkemizde kiiciik cocuklarin evde siklikla yalniz birakilmalar1 ve ailenin yeterli
derecede ilgilenmemesi, ilaglarin ¢ocuklarin kolayca erisebilecekleri yerlerde bulunmasi ve
ambalajinin saglam olmamasi zehirlenme olasiligini arttirmaktadir. Zehirlenme vakalarinin
aza indirilmesi icin aile ve toplum bireylerinin egitilmesi, korozif maddelerinin bilingli olarak
evlerde saklanmasi, recetesiz ilag¢ satilmamasi, ilaglarin, temizlik maddeleri ve tarim
ilaglarinin agikta birakilmamasi gerekmektedir.

Anahtar Kelime: Acil servis, ¢ocuk, etyoloji, intihar, zehirlenme
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Bildiri No:
76

Bildiri Bashoi:
CCNO MUTASYONLU PRIMER SiLYER DISKINEZILI HASTALARDA GENETIK
TANININ ONEMIi

Yazarlar:

Utku Batu - Marmara Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart

Pmar Ergenekon - Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart

Ela Erdem Eralp - Marmara Universitesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari

Yasemin Gékdemir - Marmara Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar:

Ahmet Oguzhan Ozen - Marmara Universitesi Cocuk Alerji ve Immiinolojisi Hastaliklari
Biilent Karadag Saygi - Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

Sunumu Yapan Kisi:
Utku Batu - Marmara Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari

Bildiri Ozeti:

Primer siliyer diskinezili hastalarda kullanilan nazal nitrik oksit (nNO), yiiksek hizl1
videomikroskop analizi (HSVA) ve transmission elektron mikroskopi (TEM) yontemleri
ulasilmasi oldukga zor tetkiklerdir. Nispeten daha ulasilabilir olan genetik incelemenin,
ozellikle CCNO mutasyonu saptanan primer siliyer diskinezili hastalar i¢in, daha ulasilabilir
ve dogruluk orani yiiksek bir test oldugunu anlatan poster bildirimidir.

GIRIS

Primer silyer diskinezi dogumdan itibaren baslayan solunum semptomlar1 olan hastalarda
mutlaka akilda tutulmalidir. Tani i¢in altin standart teknik olmamakla birlikte nazal nitrik
oksit (nNO), yiiksek hizli videomikroskop analizi (HSVA) ve transmission elektron
mikroskopi (TEM) yontemleri tan1 koymak icin birlikte kullanilir. Tanis1 i¢in gereken
testlerin kolay ulagilamaz olmasi nedeniyle genetik tan1 umut vaat etmektedir. Bu
¢alismamizda anne baba kuzen evliliginden zamaninda dogmus olup, kronik solunum
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semptomlart nedeniyle klinigimizde takip edilmekte olan 20,18, 8 ve 6 yaslarinda olan 4
kardes sunulacaktir.

OLGULAR

Tablo 1: Asagida yer alan tabloda olgularin yaslari, bagvuru yaslari, semptomlart,
semptomlarin baglangig tarihleri ve yapilan tetkikler yer almaktadir.

Yas
Basvuru yasi

Semptomlar

Semptom
baglama yas1

CT Bulgular

FOB

Ter testi
Immunolojik

degerlendirme

IG degerleri

Refli
EKO

Olgu-1
20
12

Oksiiriik, hir1lts,
balgam, burun
akintisi-burun
tikanikligi, Otit (+),
Sintizit (+),
Yenidogan
doneminde plevral
efiizyon ve tiip
takilmasi

Yenidogan

Brongektazi,

sagda retikulonodiiler
alveoler
konsolidasyon, solda
buzlu cam

Sag list lob brons agzi
normalden dik
ayriliyor, segment
dagiliminda anomali.
Diger anatomi
normal.

22
CVID IVIG (+)

Ig M:29()) IgG1:702
()

1gG2:25 ()

)

Normal

Olgu-2
18
6

Oksiiriik,burun
tikanikligi,kulak

akintisi

2 ay

Sol akciger alt
lobda

retikulonodiiler

dansite artisi,
bilateral
bronsektazi

Normal
brankoskopi
bulgular

30

CVID? IVIG
(+)
I1gM:29(])
IgG:702 ())
)

Normal

Olgu-3 Olgu-4

8 6

47 giin 4

Oksilriik, Okstiriik,burun
hurltL k akintisi, burun
T, Khsma tikaniklig
Yenidogan  Yenidogan

sag akcigerde
konsolidasyon
alanlar1 ve
tree-in-bud
paterni. Sol
akcigerde
Brongektazi.
Ust loblarda
mozaik
patern.

Yok

Sag brong
sisteminde
sekresyon
artisi.

Yok

25

CVID? IVIG
(+)

Yok

Normal

Normal Normal

)

Normal

()
Yok
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FEV1: 58 FVC: FEVLI: FEV1:
SFT 67 55 FVC: 75 63 FVC:66 Yok

Alveoller icerisinde
serum ve mukus, bazi

A_kmge_r_ alveoller_ 1@_1r}d_e Yok Yok Yok
biyopsisi makrofaj birikimleri.
EZN, PAS, prokot
boyalar1 (+)
Silia .
. - Yetersiz materyal Yok Yok Yok
biyopsisi

TARTISMA VE SONUC

CCNO mutasyonunda silialar ya yoktur ya da say1 olarak ¢ok azalmistir. Transmission
elektron mikroskopi (TEM) ve yiiksek hizl1 videomikroskop analizi (HSVA) yontemleri ile
tan1 konulmasi zordur. Bu nedenle genetik analiz bu mutasyonu tagiyan PCD hastalarinin
tanisinda ¢ok onemlidir.

Bildiri No:
77

Bildiri Bashgi:
Kistik Fibrozisli Hastalarda Nadir Bir Durum: Pulmoner Emboli

Yazarlar:

Seyma Ozel - Marmara Universitei Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali

Pimar Ergenekon - Marmara Universitei Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali
Yasemin Gokdemir - Marmara Universitei Gogiis Hastaliklart Anabilim Dali
Ela Eralp - Marmara Universitei Gogiis Hastaliklar1 Anabilim Dali

Omer Dogru - Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal1
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Bildiri Bashgi:
(Colyak hastaligi tan1 yast ve bagvuru semptomlari son yillarda degisiyor mu?

Yazarlar:
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Sunumu Yapan Kisi:
Burcu Volkan - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme B.D.

Bildiri Ozeti:
Amag

Colyak hastaligi (CH), genetik olarak yatkin kisilerde gluten igeren gidalarin tiiketilmesiyle
tetiklenen otoimmiin bir enteropatidir. Semptomatik hastalar gastrointestinal sistem (GIS)
bulgularmin goriildiigii klasik veya GIS dis1 bulgularin 6n planda oldugu atipik bir tablo ile
karsimiza gelebilir. Yayinlara gore, son donemlerde CH’nin semptomlar1 degismekte ve
hastalar daha ¢ok GIS dis1 bulgular dolayisiyla tan1 almaktadir. Calismamizin amact, ¢dlyak
hastalarimizin yillar i¢inde bagvuru anindaki demografik veriler ve semptomatoloji yoniinden
farklilik gosterip gostermedigini irdelemektir.

Yontem

Calismada yer alan 5 merkezde hastalar, CH tanis1 aldiklari tarihe gore retrospektif olarak 2
grup halinde incelendi: Grup-1: 2010 yil1 6ncesi (Ocak 2000-Aralik 2009) ve Grup-2: 2010
yil1 sonrasi (Ocak 2010-Aralik 2017). Gruplar demografik verileri, tan1 anindaki klinik
bulgular1 ve ek patolojileri agisindan degerlendirildi.

Bulgular

Grup-1°de 139 (ortalama yas 7.1+4.1 yil, %58.3 kiz), Grup-2’de 460 ¢6lyak hastasi (ortalama
yas 8.8+4.2 yil, %60.5 kiz) calismaya alindi. Gruplar arasinda cinsiyet dagilimi, boy ve kilo
ortalama z skorlar1 agisindan anlamli bir farklilik saptanmadi. Grup-2’deki hastalarin yas
ortalamasi1 anlamli derecede daha yiiksekti (p=0.001). Grup-1’(2010 y1l1 6ncesi)’deki
hastalarda karin agrisi ve ishal daha sik bagvuru semptomu iken Grup-2 (2010 y1l1 sonrasi)’de
kabizlik ve izole boy kisaligi idi. Aile taramasi sonucu tan1 konulan asemptomatik hasta orani
Grup-2’de Grup-1’e gore daha yiiksek saptandi (sirasiyla %10.7 ve %3.6) (p=0.03).
Hastalarin demografik verileri ve bagvuru semptomlar1 Tablo 1°de sunulmustur.



5. Maramara Pediatri Kongresi
15 -17 Subat 2018

Sonug¢

Son 20 y1l i¢cindeki verilere gore diinyada ¢dlyak hastalarinin bagvuru semptomlari ve tani
yas1 degismektedir. Calismamizda oldugu gibi ortalama tan1 yast anlamli derecede
yiikselmektedir. Caligma verilerimize gére, CH tan1 aninda klasik GIS bulgulari olan karin
agris1 ve ishal yakinmasi oranlarinin diismiis oldugu, kabizlik ve izole boy kisalig1 gibi atipik
GIS dis1 bulgularla tan1 oraninin arttig1 goriilmektedir. 2010 yilindan sonra aile taramasiyla
tan1 konulan asemptomatik CH oraninin arttif1 goriilmektedir. Bu degisiklikler, toplumda CH
prevelansinin artmis olmasi ve/veya CH farkindaliginin ve tan1 konulma sikliginin artis1 ile
aciklanabilir.

Bildiri No:
80

Bildiri Bashgi:
Erken Ten tene temasin (ETTT) prematiire bebeklerin sagligina ve emzirme basarisina Etkisi:
Sistemik Meta Analiz Calismast

Yazarlar:
Nuriye BUYUKKAYACI DUMAN - Hitit Universitesi Saglik Yiiksekokulu Corum

Sunumu Yapan Kisi: )
Nuriye Biyiikkkayact Duman - Hitit Universitesi Saglik Yiiksekokulu Corum

Bildiri Ozeti:
Amac:

Bu caligma Erken Ten tene temasin (ETTT) prematiire bebeklerin sagligina ve emzirme
basarisina etkisini inceleyen randomize kontrollii ¢alismalarin sonuglarini geriye doniik olarak
incelenmesi amaciyla yapilmis sistematik meta analiz ¢calismasidir.

Y Ontem:

Calismada, PubMed veritabaninda “early skin to skin contact after preterm birth” ve
“Kangaroo Care after preterm birth” anahtar sozciikleri girilerek 97 adet calismaya
ulasilmistir. Bu ¢caligmalarda 2007-2017 tarihleri arasinda yapilmis, prematiire dogumlarda
erken ten tene temasin etkisini dlgmeye yonelik olarak, bebeklerin sagligina yonelik verileri
ve emzirme basarisini 6l¢en 38 randomize kontrollii ¢calisma, ¢calismanin 6rneklemini
olusturmustur.

Bulgular:

Caligmalarin sonuglarina gore preterm dogum sonrasi kadinlar ETTT olan kadinlarin birinci
ve altinci aylarda daha fazla bebeklerini emzirdikleri (katilimcei sayisi: 668; calisma sayisi: 26;
RR: 1,20; p: 0.95), emzirme basar1 puanlarinin yiiksek oldugu ve daha uzun siire emzirdikleri
(katilimci sayist: 334; ¢alisma sayist: 13; RR: 1,34; p: 0.95) belirlenmistir. ETTT 11 prematiire
bebeklerde kardiyovaskiiler ve solunum parametleri (solunum sayisi, nabiz hizi,), hemoglobin
ve biluribin diizeyleri acisindan fark olmadig (katilimer sayisi: 267; ¢alisma sayisi: 17; RR:
1.22; p:0.95), kan glukoz diizeyleri ve viicut sicakliklarinin daha yiiksek oldugu (katilimc1
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sayisi: 215; calisma sayist: 14; RR: 1.16; p:0.95) belirlenmistir. Ayrica, invaziv girisimler
sirasinda agr1 ve infantil kolik agisindan fark bulunamazken bu bebeklerin daha az agladiklar
belirlenmistir (katilimer1 sayisi: 78; ¢alisma sayisi: 9; RR: 1.16; p:0.95).

Sonugc:

Randomize kontrollii ¢alismalarin bulgularina dayanarak prematiire dogumlarda ETTT 1n
emzirme basarisini olumlu yonde etkiledigi ancak bebeklerin kardiyovaskiiler ve solunum
fonksiyonlarina etkisi olmadig1 s6ylenebilir. Bunun yani sira ¢aligmada ETTT 1n kan glukoz
diizeylerini ve viicut sicakliklarini arttirici etkisi oldugu ve bebeklerin daha az agladiklar
sonucuna varilmistir.

Bildiri No:
82

Bildiri Bashgi:
Unutulmus bir antite: Lakiiner kafa deformitesi

Yazarlar:

Hiilya Ozdemir - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar:
Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali, Istanbul

Hiilya Bilgen - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim
Dal1, Neonatoloji Bilim Dals, Istanbul

Ali Mutlu - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali,
Neonatoloji Bilim Dali, istanbul

Asli Memisoglu - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1
Anabilim Dal1, Neonatoloji Bilim Dali, Istanbul

Eren Ozek - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim
Dal1, Neonatoloji Bilim Dal1, Istanbul -

Sunumu Yapan Kisi: )
Hiilya Ozdemir - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali, Istanbul

Bildiri Ozeti:

Giris: Lakiiner kafa (Liickenshadel, craniolacunia) 19. yilizyilin baglarinda fetiiste gestasyonel
evrede kafa i¢i basincinin artisi ve kalvaryum ile i¢? periostun gelisim dengesizligi sonucunda
olusan kafa kemik gelisim anomalisidir. Lezyonlar cogunlukla paryetal ve oksipital
kemiklerde yaygin olarak goriilmektedir. Lakiiner kafa genellikle hidrosefali, Arnold-Chiari,
meningosel ve miyelomeningosel ile birlikte goriillmektedir. Herhangi bir anomali,
malformasyon veya gelisim geriliginin eslik etmedigi, sadece radyolojik bulgular ile
karsimiza ¢ikan tipi ¢ok nadir goriilmektedir. Olgumuzda lakiiner kafa deformitesi rastlantisal
olarak saptanmis olup, eslik eden bagka bir sendrom ya da gelisim anomalisine
rastlanmamuistir.

Olgu sunumu: Olgumuz 30 yasinda annenin, birinci gebeliginden birinci dogum olarak
gebeligin 39. haftasinda normal spontan vajinal yol ile zor bir dogum eyleminin ardindan, 1.
dakika ve 5. dakika Apgar skoru 6/7, term AGA olarak dogdu. Anne baba saglikli olup,
aralarinda akrabalik yoktu. Bebegin fizik bakisinda hafif takipne ve ¢ekilme, sag paryeto-
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oksipital bolgede sefal hematom saptanmis olup, sag dudak kenar1 asagiya deviye, nazolabiyal
olukta hafif siliklik mevcuttu; diger sistem bulgular1 dogaldi. Olguda, sefal hematomun
oldugu bolgede palpasyonla krepitasyon alinmasi nedeniyle ¢ekilen diiz grafide lineer kirik
saptandi. Hipotonisi olmasi nedeniyle kiriga eslik eden intraserebral kanamay1 ekarte etmek
amaciyla kraniyal bilgisayarli tomografisi (BT) ¢ekildi. Kranial BT sinde bilateral frontal ve
parietal kemiklerde coklu defektler saptandi. Eslik eden santral anomalileri degerlendirmek
icin ¢ekilen kranial magnetik rezonans goriintiilemesi normal bulundu. Olgumuzun TORCH-S
serolojisi, tiroid fonksiyon testleri, kalsiyum, fosfor, alkalen fosfataz, parathormon ve D
vitamin diizeyleri normal bulundu. Beslenen ve vital bulgulari stabil olan bebek postnatal 9.
giinde taburcu edildi. Olgumuzun taburculuk sonrasi takiplerinde biiylime ve gelisimi normal
olup, izlemine devam edilmektedir.

Sonug: Lakiiner kafa deformitesi, bir sendromun ilk bulgusu ya da hidrosefalinin erken
habercisi olabilmekle birlikte, literatiirde ek anomali saptanmayan olgularin nadiren
gortildiigi bildirilmistir. Herhangi bir anomali veya gelisim geriliginin eslik etmedigi izole
lakiiner kafa deformitesine sahip olgumuz, nadir olmasi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: yenidogan, lakiiner kafa deformitesi, gelisim anomalisi

Bildiri No:
83

Bildiri Bashgi:
Wilson Hastaligi'nda Yeni Tanimlanan Bir Mutasyon:p.glu 1242 lys (c.3724g>a)

Yazarlar:

BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK
GASTROENTEROLOJI, HEPATOLOJI VE BESLENME BiILIM DALI

ENGIN TUTAR - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BIiLIM DALI

OZLEM KALAYCIK SENGUL - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK
GASTROENTEROLOJI, HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

BURCU VOLKAN - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOJI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

PINAR ATA - MARMARA UNIVERISTESI, TIBBI GENETIK ANABILIM DALI
DENIZ ERTEM - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK GASTROENTEROLOVI,
HEPATOLOJI VE BESLENME BILIM DALI

Sunumu Yapan Kisi:
BILGE SAHIN AKKELLE - MARMARA UNIVERISTESI, COCUK
GASTROENTEROLOIJI, HEPATOLOJI VE BESLENME BiLIM DALI

Bildiri Ozeti:

Giris

Wilson hastaligi (WH) otozomal resesif kalitimli bir bakir metabolizmasi bozuklugudur.
Prevelans1 1/5000 ile 1/30000 arasinda degismekte olan hastalik karaciger ve basta beyin

olmak tizere pek ¢ok ekstrahepatik organda bakir birikimi ile karakterizedir. Hepatik bakir
tasiyici proteini kodlayan ATP7B geninde bilinen 300’den fazla mutasyon hastaliga sebep
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olabilir. WH’ye yol acan bir mutasyonun litaratiirde ilk kez saptanmis olmasi nedeniyle
olgumuz sunulmustur.

Olgu

On yasinda erkek hasta karin agris1 ve gozlerde sararma sikayetiyle bagvurdu. Ciltte ve
skleralarda subikter, batinda hepatosplenomegali disinda patolojik muayene bulgusu
saptanmadi. Laboratuvar incelemelerinde AST, ALT, GGT, total ve direkt bilirubin artisi,
hipoalbuminemi, protrombin zamani ve INR degerinde uzama, anemi ve trombositopeni tespit
edildi. Radyolojik bulgular siroz ve portal hipertansiyon ile uyumluydu. Etyolojiye yonelik
incelemelerde seruloplazmin degerinin diisiik, 24 saatlik idrarda bakir diizeyinin yiiksek tespit
edilmesi WH’yi diisiindiirdii. D-penisilamin challange testinin pozitif olmast WH 6ntanisin
giiclendirdi. Okiiler tutulum saptanmadi ancak diger organ tutulumlar1 agisindan yapilan
incelemelerde renal tubiilopati ve hipoparatiroidinin klinik tabloya eslik ettigi goriildii.
Kranial MR goriintiilemesinde globus pallidusta hiperintensite saptanmasi SSS tutulumu
yoniinden anlamli bulundu. Hastada kanama ve koagulasyon parametreleri bozuklugu
nedeniyle karaciger biyopsisi yapilamadi. Konvansiyonel gen analizinde mutasyon
saptanmayan hastanin PCR yontemi ile yapilan ATP7B tiim ekson DNA dizi analizinde
p-Glu 1242Lys (c.3724G>A) homozigot mutasyonu tespit edildi. Daha 6nce tanimlanmamis
olmasina ragmen “mutation tester biyoinformatik programi” incelemesine gore, mevcut
mutasyonun hastalik nedeni oldugu 6ngoriildii. Her iki ebeveynde de aynt mutasyonun
heterozigot tespit edilmesi nedeniyle tan1 genetik olarak ispatlandi. Hasta selasyon tedavisi,
cinko, tutulan organlara yonelik destek tedavisi ve bakirdan fakir diyet ile izleme alindu.

Sonug¢

Wilson hastalig1 kesin tanisi; karaciger dokusunda bakir diizeyinin > 250 pgr/gr bulunmasi
veya genetik analizde homozigot mutasyonun gosterilmesi ile miimkiindiir. Tedavi
edilmediginde 6liimciil seyredebilen veya tek segenek olarak karaciger nakli gibi invaziv bir
islemi gerektiren WH’de, karaciger biyopsisi yapilamadiginda, DNA dizi analizi duyarlilig
yiiksek bir tant koydurucu yontemdir.

Anahtar Kelimeler: Wilson Hastalig1, genetik, mutasyon.

Bildiri No:
84

Bildiri Bashg:
Kistik Fibroz ve Crohn Hastalig1 Birlikteligi: Olgu Sunumu

Yazarlar:
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Beslenme B.D.

Cigdem Celikel - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji A.B.D.

Deniz Ertem - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme B.D.

sSunumu Yapan Kisi:
Burcu Volkan - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroentereroloji, Hepatoloji ve
Beslenme B.D.

Bildiri Ozeti:
Giris

Inflamatuvar bagirsak hastalig: (IBH) genetik olarak yatkin bireylerde, bozulmus immiin
cevap ve enterik mikrobiyota arasindaki etkilesimler sonucu gelismektedir. Kistik fibrozis
(KF), kistik fibrozis transmembran regiilator (KFTR) geni mutasyonu sonucunda olusan
otozomol resesif gecisli bir hastaliktir. KFTR geninin bagirsak permeabilitesini, mukus
sekresyonunu ve intestinal konakg1 bakteriler arasinda etkilesimi diizenleme fonksiyonu
bulunmaktadir. KF hastalarinda Crohn hastaligi (CH) prevelansinin normal populasyona gore
17 kat daha fazla oldugu bildirilmektedir. KF tanisiyla takipli olup CH tanis1 alan olgumuz
bu duruma dikkat ¢cekmek amaciyla sunulmustur.

Olgu

Sekiz yasindan bu yana KF tanisiyla takipli, ekzokrin pankreatik yetersizligi bulunan 13 yas 4
aylik kiz hasta {i¢ aydir devam eden sag alt kadran agris1 ve ishal-kabizlik ataklar sikayetiyle
bagvurdu. Hemogram, sedimentasyon, CRP, karaciger/bobrek fonksiyon testleri, elektrolitleri
normal araliklarda olan hastanin batin USG’sinde ¢ekum duvar kalinliginda difiiz artig
saptandi. Digk tetkiklerde spesifik bir patojen saptanmayan hastanin fekal kalprotektin (167
ng/g) diizeyi hafif yiiksekti. MR enterografisinde kolonda belirgin olmak {izere intestinal
anslarda dilatasyon ve sigmoid kolonda kisa segment darlik goriildii. Kolonoskopisinde
cekumda aftoz lezyonlar ve apendikste eksuda izlendi, kalan kolon segmentleri ve terminal
ileum normaldi. Ust GIS endoskopisi normal olarak degerlendirildi. Histopatolojik
incelemede terminal ileum, ¢ekum ve ¢ikan kolonda kronik-aktif diffiiz mukozal inflamasyon
saptand, Uist gastrointestinal sistem histolojisinda 6zellik yoktu. Bu bulgular esliginde hastaya
CH tanis1 konuldu. Giinliik aktivitelerini etkileyen karin agrist devam eden hastaya
metilprednizolon, mesalazin ve azatioprin tedavisi baslandi. Tedavi sonrasi sikayetleri
gerileyen hastanin metilprednizolon tedavisi azaltilarak kesildi, diger tedavilerine devam
ediliyor.

Sonug¢

Literatiirde KF tanisiyla takipli, CH tanist konulan az sayida vaka bulunmaktadir. Kistik
fibroz hastalarinda CH genellikle tekrarlayan karin agrilar1 seklinde prezente olur. Bu durum
distal intestinal obstriiksiyon sendromu ile karigabilir. Uzun siireli giinliik aktiviteyi etkileyen
karin agrisi1 ve/veya ishal sikayeti olan KF hastalarinin IBH acisindan tetkik edilmesi gerektigi
mutlaka akilda tutulmalidir.
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Bildiri No:
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Bildiri Bashgi:
LRBA eksikliginin diger immiin yetmezliklerden farkli kilan klinik ve laboratuvar 6zellikleri
? Marmara deneyimi

Yazarlar:
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Sunumu Yapan Kisi:
Esra Dursun - TCSB Marmara Universitesi EAH, Cocuk Allerjisi ve Immiinolojisi BD

Bildiri Ozeti:

Amag: Lipopolysaccharide-responsive beige-like anchor (LRBA), T hiicre immiinitesinde
inhibitor bir protein olan sitotoksik T lenfosit antijen-4(CTLA-4)’{in hiicre i¢i trafiginde rol
oynar. LRBA eksikligi otozomal resesif kalitim paterni gosteren primer immiin
yetmezliktir. Erken donemde enfeksiyona yatkinlik ve otoimmiiniteye yol agmakla beraber
genis spektrumda bulgular gostermektedir. Bu ¢calismada, genetik olarak LRBA eksikligi
tanist alan hastalarimizin klinik bulgulari, ¢esitliligi ve abatacept tedavisine yanitlariin
incelenmesi amacglanmistir.

Gerec¢ ve Yontemler: Klinigimizde izlenen genetik olarak LRBA mutasyonu tanimlanmis 9
hastanin verileri incelendi ve hastalarin klinik ve laboratuvar 6zellikleri retrospektif olarak
degerlendirildi.

Bulgular: LRBA eksikligi tanist olan hastalarimizin (n=9) ortalama yas1 13,2 y1l ve ortalama
takip siireleri 34 ay idi. Hastalarda ilk bulgunun ortaya ¢ikis yasi ortalama 11,3 ay iken
immiinoloji poliklinigine bagvuru yasinin ise ortalama 10,3 yil oldugu gézlemlendi.
Hastalarda en sik goriilen klinik semptomlar sirasiyla solunum yolu enfeksiyonlari (9/9),
otoimmiinite (9/9), enteropati (8/9) ve lenfoproliferasyon (7/9) olarak saptandi. Bunlardan en
fazla goriilen otoimmiinite ¢esidi ise hemolitik anemi (n:3) ve ITP (n:5) idi. Viral
enfeksiyonlardan en fazla goriilenleri CMV (n:5), Varicella (n:5) ve EBV (n:3) olarak
belirlendi. Olgularin ¢cogunda hipogammaglobulinemi gézlendi (7/9) ve tedavi olarak tiimiine
IG replasmani ve antibiyotik proflaksisi baglandi. Abatacept tedavisi 7 olguya uygulandi ve
bunlarin 5’inde (%71) klinik remisyon gzlendi. Iki olguya kemik iligi transplantasyonu
yapild1 ve bu olgulardan biri nakil sonras1 komplikasyonlar nedeniyle kaybedildi.

Cikarimlar: LRBA eksikligi cesitli klinik fenotiplerle seyredebilir. Erken baslangi¢h
solunum yolu enfeksiyonlari, otoimmiinite ve enteropatinin goriildiigli hastalarda ayirici tani
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olarak diistiniilmelidir. Organ hasar1 gelismeden 6nce hastalarin taninmasi ve CTLA4 analogu
olan abatacept tedavisinin erken verilmesi kotii seyirli olan prognozun daha iyi olmasini
saglayacaktir.

Anahtar kelimeler: LRBA eksikligi, Otoimmiinite, Primer immiin yetmezlik, Abatacept

Bildiri No:
88

Bildiri Bashgi:
Primer Immiin Yetmezlikte Aile Oykiisii Tanrya Gétiiriir

Yazarlar:

Nurhan Kasap - TCSB Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Allerji ve Immiinoloji BD,
Istanbul

Ercan Nain - Sanlurfa EAH, Cocuk Allerji ve Immiinoloji, Urfa

Ayca Kiykim - TCSB Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Allerji ve Immiinoloji BD,
Istanbul

Safa Baris - TCSB Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Allerji ve immiinoloji BD,
Istanbul

Elif Karakog-Aydiner - TCSB Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Allerji ve
Immiinoloji BD, Istanbul

Ahmet Oguzhan Ozen - TCSB Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Allerji ve
Immiinoloji BD, Istanbul

Sunumu Yapan Kisi: ) .
Nurhan Kasap - TCSB Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Allerji ve Immiinoloji BD,
Istanbul

Bildiri Ozeti:

Giris: Hiper IgM sendromu (HIGMS); primer antikor eksikligi grubunda yer alan bir primer
immiin yetmezliktir. Bu olgularda smif ¢evrimi bozuklugu oldugundan IgM normal veya
yiiksek, diger Ig’ler diisiik olarak goriilmektedir. Tekrarlayan enfeksiyonlar, otoimmiin
hastaliklar ve lenfoproliferatif hastaliklara yatkinlik s6z konusudur. CD40L eksikligi
hastaligin en sik goriilen formu olup X’e bagh kalitim gosterir ve olgularin %60-70’inden
sorumludur. Ailesinde erken donemde karaciger ve kemik iligi transplant Sykiisii olan ve
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu ile bagvuran bir HIGMS olgusu sunulmaktadir.

Olgu: 8 aylik erkek hasta, klinigimize ag1z i¢inde gegmeyen aftoz iilser, otit ve pndmoni
nedeniyle basvurdu. Ozgegmisinde yasaminin erken déneminde sik solunum yolu
enfeksiyonlar1 olan hastanin aile dykiisii sorgulandiginda annenin erkek akrabalarinda nedeni
bilinmeyen erken yasta 6liim, sik enfeksiyon ve karaciger tutulumu nedeniyle trasplant
Oykiisii olan bireyler bulunmaktaydi. Laboratuar degerleri IgG:185, IgM:51, IgA:<10
IgE<0.25 ve akim sitometresi CD3+ %75, CD3+CD4+ %52.4, CD3+CD8+ %17.6, CD19+
%20.7 , CD16+56+ %3.6 olarak sonuglandi. Toraks BT sinde bilateral akciger parankiminde
cok sayida parankimal nodiiller goriildii. Bronkoskopi sonucunda BAL’da CMV ve
pseudomonas liremeleri saptandi. Tekrarlayan enfeksiyon, notropeni ve aile dykiisli olmasi
nedeniyle HIGMS diisiintildii. CD40L ekspresyonu kontrole gore diisiik olmasi {izerine
CDA40L gen mutasyon analizi yapildi. CD40L geninde hemizigot stop gained c. 604G>T/( p.
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Glu202Ter) saptandi. Hasta diizenli olarak antibakteriyel profilaksi ve immunoglobulin
tedavileriyle takip edilmektedir.

Sonugc: Primer immiin yetmezliklerde klinik bulgularin yaninda aile dykiisii sorgulanmasi
erken tan1 ve tedavi agisindan 6nemlidir.

Bildiri No:
91

Bildiri Bashgi:
Serebral palsili hastalarin siyalore tedavisinde bir alternatif; Botox

Yazarlar:

Emel Uyar - Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Yogun
Bakim BD.

Niliifer Yalindag Oztiirk - Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Yogun Bakim BD.

Aylin Dizi - Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatri ABD

Sunumu Yapan Kisi:
Aylin Dizi - Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatri ABD

Bildiri Ozeti:
GIRIiS:

Siyalore tiikiirtigiin dudak kenarlarinda akmasi olarak tanimlanmaktadir. Serebral palsili(CP)
ve hipoksik iskemik ensefalopatisi(HIE) olan hastalarin yaklasik %10-30’unu etkilemektedir.
Sik yogun bakim yatis1 olan bu hasta grubunda sekresyonlarin fazla olmas1 endotrakeal tiip
tespitinde sorun yaratmakta, spontan ekstiibasyonlara, ekstiibasyon basarisizligina neden
olarak hasta giivenligini olumsuz etkilemektedir. Tiikiiriik bezlerine botulinum toksin A
enjeksiyonu 1997 yilinda ilk olarak yetiskin hastalar tizerinde uygulanmistir. Cocuk hastalar
tizerinde efektif ve giivenli oldugu diisiiniilmekle birlikte uzun dénem etkileri net olarak
bilinmemektedir. Burada pediatri yogun bakim {initesinde siyalore nedeni ile sik spontan
ekstiibasyonu olan bir hastanin tiikiiriik bezlerine botulinum toksin A uygulamasi ve
sonrasindaki takibi sunulmaktadir.

OLGU:

6 aylik hasta HIE ve solunum yetmezligi tanilari ile yenidogan yogun bakim iinitesinden devir
alindi. Ekstiibasyonu tolere edememesi ve ailesinin trakeostomi agilmasini kabul etmemesi
nedeniyle entiibe olarak takip edilmekte olan hasta asir1 tiikiiriik sekresyonu nedeniyle sik
spontan ekstiibe olmaktaydi. Yatisinin 104. gliniinde ultrasonografi esliginde submandibuler
tiikiiriik bezine Botulinum toksin A enjeksiyonu yapildi. Uygulama 6ncesi doktoru ve
hemsireleri tarafindan Drooling derecesini degerlendiren Thomas-Stonell skalas1 ve drooling
ciddiyet ve sikligin1 degerlendiren Greenberg siniflandirmasi uygulandi(Tablo 1). Takibinde
ilk uygulamadan 4 hafta sonra tiikiiriik sekresyonu artis1 olmasi(Tablo1) ilizerine Botulinum
Toksin A enjeksiyonu tekrarlandi. 2. uygulamada her iki submandibular tiikiiriik bezi ve her
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iki parotis bezine Botulinum toksin A enjeksiyonu yapildi. Takibinde giinliik drooling
skorlamalar1 uygulandi(tablol). 2. enjeksiyon sonrasi takibinin 26. giiniin de drooling
skalasindan skor olarak 0 , drooling ciddiyet ve siklik siniflandirmasindan ciddiyet icin 1,
siklik i¢in 2 puan aldi. Botilinum toksin A enjeksiyon sonrasi spontan ekstiibe olmadi.

SONUC:

Siyalore medikal ve cerrahi olarak tedavi edilmektedir. Botulinum toksin enjeksiyonu efektif
ve alternatif bir tedavi olarak degerlendirilebilir. Pediatrik yogun bakim {initesinde yogun
sekresyonlar1 nedeniyle sik spontan ekstiibe olan ve ya ekstiibasyon basarisizligina ugrayan
cocuklarda, hasta bakimi ve yasam kalitesini etkileyen CP ve HIE tanil1 cocuklarda
Botulinum toksin A enjeksiyonu siyalore tedavi segenegi olarak diisiiniilebilir.

Thomas-Stonell Skalasina Greenberg Siiflandirmasina gore

gore Drooling Skoru Drooling Ciddiyet ve Siklik Puanlari
Skor Ciddiyet Siklik
}.Enjgkswon 3 4 4
oncesi
1.Enjeksiyon
sonrasi 2. 1 2 2
gln
1.Enjeksiyon
sonrast 11. 2 2 3
glin
1.Enjeksiyon
sonrast 19. 2 4 3
gln
?.Enjgkswon 3 4 3
oncesi
2.Enjeksiyon
sonrasi 1. 0 1 2
gln
2.Enjeksiyon
sonras1 26. 0 2 2
glin

Tablo 1. Hastanin Droling Skorlamasi
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Bildiri No:
94

Bildiri Bashgi:
Nadir Bir Akut Hepatik Yetmezlik Nedeni: Salmonella Enfeksiyonu

Yazarlar:

Ozlem Kalaycik Sengiil - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dal1

Mehmet Alican Yilmaz - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari
Ana Bilim Dali

Engin Tutar - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dal

Burcu Volkan - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dal1

Bilge Sahin Akkelle - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dal1

Deniz Ertem - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dal

Sunumu Yapan Kisi: )
Ozlem Kalaycik Sengiil - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dal

Bildiri Ozeti:
GIRIS

Salmonella gram negatif enterik bir basil olup daha ¢ok gastroenterit tablosuna neden
olmaktadir. Salmonella gastroenteriti ise %5 den az ihtimalle bakteriyemiye neden olmakla
birlikte literatiirde akut hepatik yetmezlige giden vakalar bildirilmistir.

Pediatrik akut hepatik yetmezlik (AHY) hizl1 seyirli, ¢ogunlukla (%51-62) altta yatan sebebin
saptanamadigi bir multisistem hastaligidir. Yiiksek mortaliteye sahip olan AHY nin
etiyolojisinde; enfeksiyonlar, immunolojik nedenler, toksinler, metabolik nedenler ve ilaglar
gibi pek ¢ok etken rol oynamaktadir. Tiirkiye’deki veriler net olmamakla birlikte ABD’de
biitiin yas gruplarinda goriilme siklig1 100.000’de 17 olarak bildirilmistir.

Bu bildiride; oldukg¢a nadir goriilen bir klinik duruma dikkat cekmek amaciyla, salmonella
enfeksiyonuna sekonder gelisen bir AHY olgusu sunulmustur.

OoLGU

Bilinen bir hastalik ve ilag kullanim 6ykiisii olmayan 2 yasinda kiz hasta, {i¢ giindiir ates
sikayetiyle dis merkeze basvurmus ve yapilan tetkiklerinde karaciger fonksiyon testlerinde
yiikseklik saptanmasi iizerine klinigimize yonlendirilmistir. Hastanin fizik muayenesinde kot
alt1 3 cm hepatomegali saptandi. Tetkiklerinde AST 3133 U/L, ALT 2840 U/L, albumin 3.8
gr/dL, total/direk bilirubin 0.54/0.17 mg/dL, protrombin zamani 30.9 sn, INR 3.06, amonyak
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28.2 umol/L olan hasta akut hepatik yetersizlik olarak degerlendirildi. N-asetil sistein tedavisi
basland1 ve K vitamini yapildi. Ayrintili hikayesi alindiginda ii¢ giindiir ates yliksekliginin
yani sira ishalinin oldugu 6grenildi. Lokositozu ve CRP pozitifligi (104 mg/L) olan hastada
bakteriyemiye sekonder akut hepatik yetersizlik diisiiniildii. Sefotaksim intravendz baslandi.
Etiyolojiye yonelik yapilan incelemelerde viral seroloji negatif, batin ultrasonografisi
hepatomegali ile uyumlu, karaciger parankimi dogaldi. Antibiyoterapinin 24. saatinde atesi
diisen ve genel durumu diizelen hastanin gastrointestinal patojen panelinde salmonella
pozitifligi saptandi. Yatisinin 7. giintinde karaciger fonksiyon testlerinde diisme gozlenerek
ayaktan izleme alindi. Ayaktan takibinde iki hafta sonra karaciger enzimleri tamamen
normale dondii.

SONUC

AHY mortalite oranlar1 etyolojik faktore gore ¢ok degiskenlik gostermekle birlikte global
olarak %30-40 civarindadir. Etyolojinin belirlenebildigi durumlarda destek tedavinin yanisira
spesifik medikal tedavi ile nakilsiz sagkalim olasilig1 ylikselmektedir. Medikal olarak tedavi
edilebilir nadir bir etyolojik faktor olarak salmonella enfeksiyonu gézden kagirilmamalidir.

Bildiri No:
96

Bildiri Bashgi:
Gastrointestinal Bulgularla Prezente Olan Sarkoidoz: Literatiirde Bildirilen En Kiigiik Olgu

Yazarlar:

Ozlem Kalaycik Sengiil - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali

Bilge Sahin Akkelle - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji
ve Beslenme Bilim Dali

Engin Tutar - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dali

Burcu Volkan - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dal

Cigdem Ataizi Celikel - Marmara Universitesi Patoloji Ana Bilim Dali

Yasemin Gokdemir - Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali

Deniz Ertem - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dali

Sunumu Yapan Kisi: )
Ozlem Kalaycik Sengiil - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dal

Bildiri Ozeti:
GIRIS

Sarkoidoz, etiyolojisi bilinmeyen multisistemik graniilomat6z bir hastaliktir. Genellikle 20
yasindan sonra baslamakta, prevelansi 10-20/100000 olarak bildirilmekte, ¢ocuklardaki
sikligin ise eriskinlerin 1/10’u kadar oldugu ifade edilmektedir. En sik tutulan organlar
akcigerler (%90) ve lenfoid sistem (%30)’dir, eriskinlerde ekstrapulmoner olarak en sik
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abdominal tutulum (karaciger, lenf nodlari, dalak, pankreas) goriiliir. Sarkoidozda mide-
bagirsak tutulumu oldukga nadirken, pediatride ise ancak olgu bildirimleri seklindedir.
Olgumuz literatiirde gastrointestinal tutulum ile bildirilen en kiiciik olgu olmasi nedeniyle
sunulmustur.

OLGU

Dort yasindaki erkek hasta 8 aydir olan karin sisligi ve ishal sikayetleri ile bagvurdu. Fizik
muayenesinde boy ve agirligi 3. persentilde, batini distandii, hafif hepatomegalisi olan
hastanin diger sistem muayeneleri dogaldi, LAP yoktu. Laboratuvar incelemelerinde hafif
anemi, karaciger fonksiyon testlerinde hafif-orta yiikseklik ve hipoalbuminemi (2.7 gr/dL)
gozlendi. Batin ultrasonografisinde hepatomegali ve sag alt kadranda mezenterik, konglomere
multipl LAP belirlendi. Ust ve alt GIS endoskopileri makroskopik olarak

normaldi. Histopatolojik incelemede 6zofagus-mide-duodenum, ileum ve tiim kolon
mukozasinda non-kazeifiye graniilomlar saptandi. Fagosit burst testi ve ayrintili immiinolojik
tetkikler sonucunda immiin yetmezlik diisiiniilmedi. Karaciger biyopsisi histopatolojisinde
graniilom ve fibrozis goriildii. Akciger grafisi ve akciger tomografisi normaldi, quantiferon
sonucu intermediate, aclik mide sivist ARB incelemeleri negatif olarak sonuglandi,
bronkoskopik incelemesinde patoloji izlenmedi. ACE diizeyi (117 U/L, N:8-52 U/L) yiiksek
bulundu. Gastrointestinal ve karaciger tutulumlu sarkoidoz tanisi konulan hastaya prednizolon
(2 mg/kg/glin) baslandi. Tedavinin 1. ayinda gastrointestinal semptomlar1 diizelen hastanin
kontrol ACE diizeyi (18.8 U/L) normale dondii, halen diisiik dozda steroid ile takibine devam
edilmektedir.

SONUC

Cocukluk caginda ¢ok nadir goriilen sarkoidoz genellikle 10 yas iistiinde bulgu vermektedir.
Bes yas alt1 cocuklarda akciger tutulumuna gore cilt, eklem ve goz tutulumu daha siklikla
goriilmektedir. Hem eriskinlerde ve hem de ¢ocuklarda gastrointestinal tutulum ¢ok seyrek
olup Crohn hastalig, kronik graniilomatoz hastalik ve intestinal tiiberkiiloz ile dikkatli bir
ayirici tani gerektirir. Literatiirde bildirilen en kiigiik vaka olan sarkoidoz tanili hastamiz
vurgulayici bir 6rnek teskil etmektedir.

Bildiri No:
98

Bildiri Bashgi:
FENILALANIN KISITLI DIYET ALAN HASTALARIN NUTRISYONEL
DURUMLARININ DEGERLENDIRILMESI

Yazarlar:

Hiiseyin Dervisoglu - Ege Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 A.D

Ebru Canda - Ege Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 A.D Cocuk Metabolzima ve
Beslenme B.D
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Mahmut Coker - Ege Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 A.D Cocuk Metabolzima ve
Beslenme B.D

Sunumu Yapan Kisi: )
Huseyin Dervisoglu - Ege Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart A.D

Bildiri Ozeti:

Fenilketoniiri (FKU), fenilalanin hidroksilaz enziminin yetersizligi ile karakterize amino asit
metabolizma bozuklugudur. Farkli tedavi uygulamalarinda ortak amag, kan fenilalanin
degerlerini istenen diizeyde tutmaktir. Bu calismamizda fenilalanin kisithh diyet alan
fenilketoniirili  hastalarimizin  bliyime ve beslenme durumlarimin degerlendirilmesi
amaclanmustir.

Tan1 anindaki FA degerlerine gore siniflandirildiginda 25 hasta (% 92,6) klasik FKU, 2 hasta
(% 7,4) hafif FKU tanis1 ile izlenmektedir. Hastalarin 14’1 erkek (% 51,9), 13’1 kiz (% 48,1)
idi. Hastalarin yas ortalamasi 58,5 = 29,5 ay (13 ay — 112 ay); tan1 zamani yas ortalamasi 23,6
+ 17,2 giin (10 glin — 90 giin) olarak bulundu. Tiim hastalarda tani sirasinda bakilan kan FA
degerleri 29,3 £ 10,6 mg/dL (11 mg/dL — 46 mg/dL) saptandi. Hastalarin biiyiidiikce
diyetlerine olan uyumun azaldigir goriildii. Her iki donemde obezite agisindan risk tasiyan
hastalara rastlanilmasina ragmen, obezite goriilmedi. Kan niitrisyon parametrelerinde; her iki
donemde de kan vitamin A, 25 OH D vitamini, hemoglobin ve prealbumin degerlerinde
diisiikliik saptanan olgular vardi. Ancak gecen siire igerisinde prealbumin degerlerinin belirgin
artmis oldugu gozlendi. Normal siirlar igerisinde kalmakla beraber kalsiyum, hemoglobin,
total kolesterol degerinde artis; ferritin degerinde ise anlamli azalma bulundu (p<0.05).

Elde edilen veriler, FKU hastalarin izlem silirecinde beslenme egitimlerinin yakindan ve
stirekli yapilmasi gerektigini, nutrisyon parametreleri acisindan yakin izlem gerektigini,
eksiklik saptandiginda gerekli destegin yapilmasi gerektigini vurgulamaktadir.

Bildiri No:
99

Bildiri Basho:
Primer Pulmoner Alveoler Proteinozis mi? Konstriktif Perikardit mi? Yoksa Her ikisi mi?

Yazarlar:

Evi¢ Zeynep Akgiin - Marmara Universitesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali
Dilek Borakay - Marmara Universitesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali

Berna Saylan Cevik - Marmara Universitesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dal1

Ela Erdem Eralp - Marmara Universitesi Pediatrik Gogiis Hastalilar1 Bilim Dal1
Yasemin Gokdemir - Marmara Universitesi Pediatrik Gogiis Hastalilart Bilim Dali
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Biilent Karadag - Marmara Universitesi Pediatrik Gégiis Hastalilar1 Bilim Dali
Figen Akalin - Marmara Universitesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali

Sunumu Yapan Kisi: )
Evi¢ Zeynep Akgiin - Marmara Universitesi Cocuk Kardiyoloji Klinigi

Bildiri Ozeti:

Konstriktif perikarditli hastalarda perikardin fibr6z ve serdz tabakalari inflamasyona
bagli olarak kalinlagir ve ventrikiil kompliyansini sinirlayarak geg¢ diyastolde ventrikiil
dolumunun kisitlanmasina neden olur. Tiiberkiiloz, viral perikarditler (Cocksakie, Echo
virus)e bagl ya da idiyopatik olarak gelisebilir. Pulmoner alveoler proteinozis, alveollede ve
distal hava yollarinda lipoproteinéz madde birikimi ile karakterize nadir bir hastaliktir.
Klinigimizde primer pulmoner alveoler proteinosis tanisi ile izlenmekte iken konstriktif
perikardit saptadigimiz bir olgumuzu sunuyoruz.

13 yasinda, erkek hasta,7 yildir devam eden ¢abuk yorulma, tekrarlayan pnémoni ve
halsizlik sikayetleri mevcuttu, 3 yildir pulmoner alveoler proteinosis tanisiyla izleniyordu ve
genetik mutasyon saptanmisti. Kortikosteroid tedavisi altinda intrakranial fungal apse gelisen
hasta antifungal tedavi almaktaydi. Son birkag aydir artan ortopne sikayeti ile kardiyoloji
konsiiltasyonu istendi. Telekardiyografisi pulmoner vendz konjesyon ile uyumlu idi.
Ekokardiyografik incelemesinde perikardiyal efiizyon, atriyumlarda genisleme ve
atrioventrikiiler kapaklarin PW Doppler degerlendirilmesinde mitral ve trikiispit dolus
akimlarinda belirgin solunumsal degisiklik saptandi, Bilgisayarli tomografi ile perikard
kalinliginin arttig1 goriildii ve konstriktif perikardit tanis1 alan hastaya perikardiyektomi
yapildi. Perikardiyektomi sonrasi erken donemde hastanin kliniginde belirgin diizelme oldu.

Konstriktif perikardit ¢ok farkl klinik tablolarda basvurabilen, prognozu altta yatan
duruma bagli olmakla birlikte, perikardiyektomi sonrasinda hemodinamik ve semptomatik
iyilesmenin hizla goriildiigii bir hastalik olmasi nedeni ile akilda tutulmasi gereken bir
hastaliktir ve erken tan1 6nemlidir.

Bildiri No:
104

Bildiri Bashgi:
Primer Immiin Yetmezlikli Hastalarda Malignite Cesitliligi

Yazarlar:

Ozlem Siirekli - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

Ayca Kiykim - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanest,
Cocuk Alerji-immiinoloji Bilim Dali

Ercan Naim - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk
Alerji-immiinoloji Bilim Dali

Nurhan Kasap - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi,
Cocuk Alerji-immiinoloji Bilim Dali

Nursah Eker - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk
Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali

Aylin Canbolat - Medeniyet Universitesi, Goztepe Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk
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Hematoloji Bilim Dali

Ayse Giilnur Tokug - Marmara Universitesi T1p Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi,
Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal1

Elif Karako¢ Aydiner - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma
Hastanesi, Cocuk Alerji-immiinoloji Bilim Dali

Ahmet Oguzhan Ozen - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma
Hastanesi, Cocuk Alerji-immiinoloji Bilim Dali

Safa Baris - Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk
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Bildiri Ozeti:

Giris: Primer immiin yetmezligi(PIY) olan hastalarda, malignite gelisimi normal popiilasyona
gore daha yiiksek oranda goriilmektedir. Klinigimizde takip ettigimiz primer immiin
yetmezligi olan hastalarda gelisen maligniteleri, risk faktorlerini ve tedavilerini sunmayi
amagladik.

Method: Primer immiin yetmezlige sahip olan ve malignite gelistiren 16 hastanin verileri
degerlendirildi. Demografik 6zellikler, gecirilen enfeksiyonlar, otoimmiinite, gelisen
malignite tipleri, tedavi ve prognozlar1 degerlendirildi.

Bulgular: Toplam 16 hastanin yas: 16,2+ 8,8 yil, malignite gelisme yas1 12,9+ 7 yil idi.
Hastalarin tanilan sirasityla; Kombine immiin yetmezlik (n:12), Yaygin degisken immiin
yetmezlik (n:4) idi. Kombine immiin yetmezlik grubunda Bloom Sendromu (n:2), Ataksi-
Telenjektazi (n:1), Hiper IgE Sendromu (n:2), Piirin Niikleozid Fosforilaz Eksikligi (n:1),
Epstein-Barr Virus iligkili immiin yetmezlik (n:2), Nijmegen Sendromu (n:1), 3 hastada ise
kombine immun yetmezligin tipi belirlenemedi. Sik degisken immiin yetmezligi olan 2
hastada fosfoinositol 3 kinaz reseptor-1 geninde mutasyon saptandi. En sik goriilen malignite
lenfoma (n:7) iken; kolanjiokarsinom, wilms tiimorii, gastrik adenokarsinom, vulvar squamoz
karsinom, akut myeloid 16semi, nasal squaméz karsinom diger gériilen malignitelerdi. Ug
olguda ciddi premalign lenfoproliferasyon saptandi. Toplam 5 olgu malignite tedavisi
sirasinda kaybedildi.

Sonug: PIY lerde malignite gelisimi bir¢ok faktdrle iliskili olabilmektedir. Altta yatan genetik
nedenler, kronik enflamasyon, DNA tamir kusurlari, myeloid ve lenfoid hiicrelerde gelisim
defektlerine neden olarak maligniteye yatkinlik yaratabilmektedir. Bunun yaninda sik
gecirilen enfeksiyonlar ve ¢evresel etkenler de PIY hastalarinda malignite olusumunu
kolaylagtirmaktadir.

Bildiri No:
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Bildiri Bashgi:
Klinigimizde direngli epilepsi nedeni ile ketojenik diyet diyet uyguladigimiz hastalarin
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Sunumu Yapan Kisi:
Giilten Thomas - Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Bildiri Ozeti:

Ketojenik diyetin direncli epilepsi tedavisinde etkinligi kanitlanmis olup beyin tiimoérleri,
multipl skleroz, Parkinson hastaligi, otizm gibi pek cok norolojik ve metabolik hastalik
iizerindeki faydalarini gésteren c¢aligmalar mevcuttur. Diyetle amaglanan yagdan zengin
beslenme ile olusturulan beta hidroksibiitiratin beyindeki inhibitor etkilerinden faydalanmak
ve beynin glukoz yerine keton cisimcigi kullanmasini saglamaktir.

Cocuk noroloji klinigimizde direngli epilepsi nedeni ile ketojenik diyet uyguladigimiz 10
hastanin verilerini sunmay1 amagladik.

Hastalarimizin 6 s1 erkek (%60) 4 i kizdi. 1 hasta tiiberoz skleroz, 1 hasta Dravet Sendromu,
1 hasta malign migratuar epilepsi, 2 hasta West sendromu, 1 hasta Ohtahara sendromu, 1
hasta piruvat dehidrogenaz defekti, 1 hasta yenidogan doneminde gecirilmis intrakranial
kanama tanilar1 almis olup 1 hastanin da etiyolojisi aydinlatilamamusti. En uzun diyette kalan
hastamiz 3 y1l boyunca izlendi. Hastalarimizdan 5 inde diyet sonrasi belirgin iyilesme
goriiliirken 2 hastamizda diyete en az 1 y1l devam edilmesine ragmen olumlu bir etki
gdzlenmedi. Tyilesme gordiigiimiiz hastalarrmizdan 3 {inde %100 nobet kontrolii saglanirken,
2 hastamizin nobet siddeti azaldi ve algisinda artma gbzlendi. 3 hastamiz diyeti erken
biraktiklarindan etkisi degerlendirilemedi.

Ketojenik diyet ilag tedavilerinin hastaligin kontroliinde yetersiz kaldig1 durumlarda dogru
sec¢ilmis vakalarda oldukg¢a etkin olabilmekte ve hastanin ndbet sayisinda azalma ile birlikte
algis1 ve motor hareketlerinde belirgin iyilesme saglayabilmektedir. Endikasyon konan
hastalarin erken donemde diyeti yetkin sekilde uygulayan merkezlere yonlendirilmesi
onerilmektedir.

Bildiri No:
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Bildiri Bashgi:
Her Wheezing Astim midir? Mediasten Kaynakli Norofibromatozis Olgusu

Yazarlar:
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Sunumu Yapan Kisi:
Elif Oztiirk - Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi, Pediatri ABD.

Bildiri Ozeti:

GIRIiS:

Norofibromatosis Tip 1 (NF1) benign ve malign tiimoér insidansinda artis olan ve multi-
sistemik tutulumla seyreden, 17q11.2 genindeki mutasyon sonucu olusan ndrokutandz
sendromdur. Vakalarin yarisi otosomal dominant gecis gosterirken, diger yarist de novo
mutasyonla aktarilmaktadir. NF1 de 6zellikle noral kaynakli ndrofibrom , gliom, benign ve
malign periferal sinir kilif timort, optik gliom sik goriilmekle birlikte 16semi,
feokromositoma, rabdomiyosarkom, melanom, non-hodgin lenfoma, karsinoid tiimor gibi
malign tiimorler de gelisebilmektedir. Norofibromlar néral dokunun oldugu her yerde
goriilebilir, toraks i¢cindeki lezyonlar genellikle mediastende yer alir. Mediasten kaynakli
benign sinir kilif hiicreli timorlerin %95‘den fazlasi nérofibrom ya da shewanomdur ,
cogunlukla asemptomatiktir. Cogunlukla akciger grafisinde rastlantisal olarak saptanmakla
beraber bazen yerlesim yerine gore semptom verebilirler. Interkostal kokenli olanlarda
ploretik yan agrisi, toraks girisine yakin olduklarinda satellit gangliona bas1 ile Horner
sendromu, trakea komsulugunda ise oksiiriik ve nefes darligi, spinal alana uzanimli olanlarda
paralizi, brakiyal pleksus tutulumu olanlarda kol agrilari, 6zafagusa yakin olduklarinda da
yutma glicliigii gibi semptomlarla gelebilirler.

OLGU: 6 yasinda norofibromatozis tanili, 5 y1l dnce sag paratestikiiler kaynakli
rabdomiyosarkom tanisi alan, cerrahi ve kemoterapi sonrasi total kiir olan hasta takip
altindayken 1.5 sene once ilk kez oksiiriik ve nefes darligi sikayetleri baglamis. Hasta 1 y1l
boyunca reaktif hava yolu tanisi ile inhaler tedavi kullanmis. Takibinde hastanin boyun
manyetik resonans goriintiilemesi yapilmis ve trakea liimenine dogru protrude olan 28x25 mm
ebatli lezyon saptanmis. Hastanin opere malign mezenkimal tiimor ykiisiiniin de olmasi
nedeniyle metastaz 6n planda diisiiniilmiis ve rigid bronkoskopisi yapilmis. Yapilan rigid
bronkoskopisinde trakeobronsial sistem agik olarak izlenmis ve sonrasinda hastaya tru-cut
biyopsi yapilmis. Patoloji sonucu ile ndrofibrom ve ndrofibrom zemininde gelismis malign
sinir kilifi timo6rii 6n tanilari ile izlenen hasta in op kabul edilmis ve radyoterapi baslanmas.
Radyoterapinin 20. giiniinde solunum sikintisi artan ve solunum arresti olan hasta entube
olarak pediatri yogun bakim tinitesinde izlendi. Trakea ¢evresinde total darlik yapan ve total
eksize edilemeyen kitlesi nedeniyle ekstubasyonu gerceklestirilemedi. Hastanin trakeostomisi
acild1 ve es zamanli biyopsisi tekrarlandi. Hastanin patolojisi ndrofibrom olarak sonuglandi.
Hasta trakeostomili olarak taburcu edildi.
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SONUC:

NF1 genis bir fenotipik degisiklik gostermekte ve saglikli ve normal popiilasyona gore benign
ve malign timor gelisme riskinde belirgin artis ile seyretmektedir. Toraks i¢indeki lezyonlarin
biiyiik ¢ogunlugu mediastende yer almakta olup bunlarin ¢cogu nérofibrom ya da
shewannomdur. Mediasten kaynakli tlimorlerin ¢cogunlugu asemptomatik olsa bile oksiiriik,
nefes darligi, yutma giigliigii gibi semptomlari1 olan Norofibromatozis tanili

olgularda noérofibrom gibi benign ya da nadir olmakla beraber diger malign tiimorler de
mutlaka ayirici tanida yer almalidir.

Bildiri No:
110

Bildiri Bashgi: )
Yogun bakimlarimiz neden dolu?Ugclincii basamak pediatrik yogun bakim iinitemiz hasta
profiline kesitsel bakis
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Bakim BD

Bildiri Ozeti:
GIRIiS:

Cocuk yogun bakimu, kritik hastaligi olan 1 ay—18 yas grubundaki ¢ocuklara hastanelerin
Cocuk Yogun Bakim Unitelerinde verilen &zellikli bakim ve tedavi hizmetleridir. Avrupa
tilkelerine bakildiginda; Birlesik Krallik’ta 13 milyon ¢ocuk i¢in 432 Cocuk Yogun Bakim
yatag, Ispanya’da ise 8 milyon ¢ocuk i¢in 240 Cocuk Yogun Bakim yatag: bulunmaktadir.
Tiirkiye'de ise ¢ocuk niifusumuz 2014 yili itibariyle yaklasik olarak 23 milyon olup Saglik
Bakanlig1 verilerine gore lilkemizde 63 hastanede yaklasik 600 Cocuk Yogun Bakim yatagi
(2. ve 3. Seviye) bulundugu tahmin edilmektedir. Sayilara bakildiginda hasta cok ama yatak
sayist azdir. Calismalar yogun bakim ihtiyaci olan ¢ocuklarin Cocuk Yogun Bakim
Unitelerinde ve Cocuk yogun bakimi uzman hekimleri tarafindan tedavi edilmesinin mortalite
ve morbiditeyi ciddi sekilde azalttigini géstermistir. Mevcut yataklarin etkin olarak
kullanilabilmesi, hasta sirkiilasyonunun hizli olmas1 6nem kazanmaktadir. Burada dahili ve
cerrahi hasta bakim hizmeti veren 3. diizey 14 yatakli yogun bakim tinitemizde yatan hastalar
sunulacaktir.
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BULGULAR:

Hastalarimizin 8'1 erkek, 6's1 kizdir, yas dagilimi1 5 ay-17 yastir. Tanilar1 degerlendirildiginde;
3 hasta terminal donem kanser hastasi, 2 hasta nusinersen tedavi onay1 bekleyen SMA hastasi,
2 hasta Hipoksik iskemik ensefalopati, 1 hasta AMAN sendromu, 1 hasta ADA enzim
eksiligi, 4 hasta nérometabolik hastaliktir (tablo 1). Hastalarin 10'u endotrakeal tiip, 4'i
trakeostomi ile mekanik ventilatorde takip edilmektedir. Ortalama yatis siiresi 58.5
giindlir(IQR 32;118). 11 hasta 1 aydan daha fazla siiredir yatmaktadir. Hastalarimizin 12'sinin
mekanik ventilator bagimlilig1 vardir ve bunlarin sadece 4'liniin trakeostomisi mevcuttur. 100
giin lizerine yatan hastalarda ise sadece 1 hastanin trakeostomisi mevcuttur. Hastalarimizin
2'sinin ailesi ¢ocuklarini ziyarete gelmemektedir.

SONUC:

Uzun siireli yatiglar1 olan hastalarimizin ileri basamak yogun bakim ihtiyaglari
bulunmamaktadir ancak 2 hastanin ailesi nusinersen tedavisi 6ncesi, 3 hastanin ailesi ise
cocugun bakilabilecegi ev ortaminin veya bakim verecek kimsenin olmamasi gibi
sosyoekonomik caresizlikler nedeni ile trakeostomi agilmasini kabul etmemektedir. Bir hasta
ailesi tarafindan sosyal hizmetlere devredilmistir. Ileri diizey yogun bakima ihtiya¢ duymayan
bu hastalara Saglik Bakanlig1 ve Aile ve Sosyal Politikalar Bakanlig isbirligi ile palyatif
bakim merkezlerinin olusturulmasi mevcut 3. diizey yogun bakim yataklarinin daha etkin
kullanilabilmesi i¢in bir umut olabilir.

Bildiri No:
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Bildiri Bashgi:
Pulmoner Odem, Nadir Bir Ila¢ Etkisi

Yazarlar:
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Bildiri Ozeti:

GIRIS
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Propofol (2,6 -diisopropylphenol) ; anestezi indiiksiyonunda, idamesinde ve sedasyonda
kullanilan, oldukga kisa etkili, lipofilik bir ajandir. Emiilisyon formunda olup igeriginde soya
fasiilyesi yagi, yamurta fosfolipidi ve gliserol bulunmaktadir(1). GABA-A reseptorlerine karsi
agonistik etki gostererek santral sinir sisteminde inhibisyon saglar. Etki baslangic1 30-45
saniye, etki siiresi 3-10 dakika kadardir. Karacigerde metabolize edilerek idrar ve digki ile
atilir(2). Hipotansiyon, respiratuvar depresyon, bradikardi ve enjeksiyon yerinde agr1 sik yan
etkiler iken pulmoner 6dem oldukga nadir bildirilmis bir yan etkidir(3-5).

OoLGU

Daha dnceden bilinen bir hastaligi, ates, burun akintist 6ykiisii olmayan 9 yasinda erkek hasta
dis merkezde genel anestezi altinda siinnet olmus. Anestezi esnasinda 5 mgkg propofol
kullanilmis. Ayni giin eve taburcu edilmis. Taburculugundan yaklasik 2-3 saat sonra gogiis
agrisy, nefes darligi ve solunum sikintisi geligmis.

Hasta merkezimize basvurusu sirasinda takipneik, subkostal ve suprasternal ¢ekilmeleri
mevcut, oda havasinda saturasyonu %90-92 arasinda seyretmekteydi. Fizik muayenede
dinlemekle hava giris ¢ikis1 zorlu ve yaygin ral mevcuttu. Hastanin goriintiilemelerinden
akciger goriintillemesinde yaygin bilateral opasite artis1 ve havalanma azlig izlendi (resim 1).
Yogun bakim iinitesine kabul edilen hasta noninvaziv mekanik ventilasyon (BIPAP) ile takip
edildi. Hastanin 1. giinde ¢ekilen grafisinde belirgin diizelme gozlendi (resim 2). Yatisinin 4.
giinlinde BIPAP ihtiyaci kalmadi. Hastanin yapilan tetkiklerinde soya allerjisi saptandi.

TARTISMA

Akut pulmoner 6dem propofoliin ¢ok siddetli bir yan etkisi olarak nadiren bildirilmistir(2-5).
Bildirilen olgularda uygulama sonrast ilk 30 dk ile birkag saat arasinda agiga ¢ikmak olup
farkli siddetlerde hipoksik veya hiperkarbik respiratuvar yetmezlik klinigi ile mekanik
ventilasyon ihtiyacina neden olmaktadir. Klinik ve radyolojik olarak ise 5 giin i¢inde iyilesme
gerceklesmektedir.

Patogenezi net olarak bilinmemekle birlikte anafilaktoid reaksiyion en ¢ok kabul edilen
goriistiir(2,4,5). Ayn1 zamanda propofoliin pulmoner vaskiiler yatakta anlamli bir
vazodilatator etkisi oldugunu gosteren ¢aligmalar da mevcuttur.
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Bildiri Ozeti:

GIRIS: Nazoenterik tiipler mide igerigini bosaltmak, bilinci kapali hastada aspirasyonu
onlemek ve beslenmeyi saglamak gibi amaglarla kullanilir. Sondanin yerlestirilmesi sirasinda
gelisebilecek komplikasyonlar akilda tutulmalidir. Potansiyel komplikasyonlar; aritmi,
ampiyem, mide perforasyonu, miyokard infarktiisii, orta kulak iltihab, tiipiin pulmoner agaca
yerlestirilmesi, epistaksis, gastrointestinal kanama, nazal mukoza iilserasyonu, pndmotoraks,
piriform siniis perforasyonu, trakeobronsiyal travma, tiipiin yerinden oynamasi, duodenal
perforasyon, 6zofagus perforasyonu, tlipiin katlanmasi, burun travmasi, pulmoner aspirasyon,
refliidzofajit, lilserasyon veya darlik, trakeodzofageal fistiil ve tiip tikaniklig1 olarak
sayilabilir(1). Bunlar arasinda yerlestirme hatalari mortal sonuglara yol agmasi agisindan
onemli bir yere sahiptir. Enteral tiip yerlestirilme yontemlerinin karsilastirildig: bir calismada
endoskopik olarak yerlestirilen tiiplerde basar1 orani %95 olarak saptanmistir(2,3).
Korlemesine yapilan yerlestirmelerde bu oran %25’e kadar diismektedir. Norolojik bozuklugu
olan, bilinci kapali, yutma fonksiyonlar1 zayiflamis hastalarda tiipiin yerinin dogrulugunu
oskiiltasyon ya da hava insiiflasyonu ile belirlemek deneyimli ellerde bile zor olabilir(5,6).
Enteral tiip yerinin kontroliinde altin standart radyolojik goriintiilemedir(7).

OLGU: Bilinen serebral palsili ve nazoduodenal sonda (ND) ile beslenen 4 yasinda erkek
hasta ND degisimi amaciyla Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Pediatri Anabilim Dali Acil Servisi’ne bagvurdu. Hastanin sondasi degistirilip kontrol grafisi
cekildi (Resim 1). Grafide ND’nin bronsiyal agacta yerlestigi goriildii. ND yeniden takildi.
[zleminde solunum sikintisi ve siyanoz gelisen ve oksijen satiirasyonu %70-80 arasi olan
hastanin akciger grafisi tekrarlandi (Resim 2). Kontrol grafide pnomotoraks saptanmasi
iizerine toraks tiipii takildi. Cekilen tomografide perforasyon yeri belirlenemeyen ve
floroskopide 6zefagusu intakt olan hastanin yapilan bronkoskopisinde sag brons distalinde
perforasyon saptandi. Hasta post-op takip ve tedavi amaciyla Pediatri Yogun Bakim
Uniltesi’ne kabul edildi. Takibinin 1. Giiniinde exitus oldu.

SONUC: Nazoenterik sonda uygulamasi her ne kadar basit ve giivenilir bir islem gibi goriilse
de 6zellikle komatdz hastalarda dikkatli olunmali, sondanin yanlis yerlestirilmesi sonucu ciddi
ve 6liimciil komplikasyonlara yol agilabilecegi akilda tutulmalidir. Oksiiriik ve dgiirme
refleksi azalmis olan degisken mental durumlu hastalarda 6zellikle NG uygulama sonrasi
komplikasyonlar olabilir(8).

Bildiri No:
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Bildiri Bashgi:
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Bildiri Ozeti:

AMAC: Neonatal kolestatik hastaliklar yasamin ilk 3 ayinda baslayan, konjuge
hiperbilirubinemi, sarilik, akolik diski, idrar renginde koyulagma, kasinti gibi bulgularla
seyreden hepatobiliyer hastaliklardir. Bu ¢alismada neonatal kolestaz tanisiyla

izlenen hastalarin etiyolojik, klinik, laboratuar, radyolojik, histopatolojik bulgular1 ve
prognoza etki edebilecek faktorlerin arastirilmasi amaglanmistir.

YONTEM: Calismaya Medeniyet Universitesi Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Anabilim Dali'nda 2008 ile 2017 yillar1 arasinda neonatal
kolestaz tanisiyla izlenmis olan 28 kiz, 48 erkek olmak iizere 76 hasta dahil edilmistir.
Hastalarin tanilari,yakinmalari,fizik muayene bulgulari,laboratuvar bulgulari,ultrasonografi
bulgulari, karaciger histopatolojik bulgulari, klinik seyirleri ve tedaviye yanitlari retrospektif
olarak degerlendirilmistir.

BULGULAR: Hastalarin 18’1 (%23,7) biliyer atrezi, 12’si (%15,8) idiyopatik neonatal
hepatit, 10°u (%13,2) safra kanali hipoplazisi, 9°u (%11,8) enfeksiyoz hastaliklar, 8’1 (%10,5)
metabolik ve genetik hastaliklar, 5’1 (%6,6) PFIC ve 14’1 (%18,4) diger hastaliklar
grubundaydi. Biliyer atrezi grubunun disindaki 58 hasta intrahepatik kolestaz grubu olarak
degerlendirildi. Biliyer atrezi hastalarinda akolik digki varligi, bagvuru sirasinda 6l¢iilen GGT
ve konjuge bilirubin degerleri intrahepatik kolestaz grubuna gore anlamli olarak yiiksekti.
Aile oykiisii intrahepatik kolestaz grubunda biliyer atreziye gore anlamli olarak fazlaydi.
Biliyer atreziyi diger kolestaz nedenlerinden ayirmada ultrasonografinin duyarlilig1 %72,2
iken 6zgiilliigii %81 olarak bulundu. intrahepatik kolestazl1 hastalarda en diisiik sagkalim
orani metabolik ve genetik hastaliklar grubunda saptandi ve gruplar arasindaki fark
istatistiksel olarak anlamliyd:. intrahepatik kolestaz hastalar1 prognoz agisindan
degerlendirildiginde en 1yi prognoz idiyopatik neonatal hepatit grubunda saptandi. Yetmis alt1
hastanin biyopsi bulgular1 tanilar1 bakimindan karsilastirildiginda intralobiiler duktus azlig1
safra kanal1 hipoplazisi olan grubun tamaminda saptanirken, fibrozis en sik biliyer atrezili
hastalarda (%83,3) saptandi. En sik goriilen biyopsi bulgulari iltihabi hiicre infiltrasyonu (60
hasta, %78) ve safra kanal1 proliferasyonuydu (50 hasta (%65).

SONUC: Neonatal kolestazda erken tan1 ve tedavi klinik seyri etkilemektedir. Hayatin ilk 2
haftasindan sonra sarilik saptandiginda mutlaka serum total bilirubin ve konjuge bilirubin
diizeylerine bakilmali, konjuge hiperbilirubinemi varsa pediatrik gastroenterologlara
zamaninda yonlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler :Kolestaz, Neonatal hepatit, hiperbiliriibinemi
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GIRIS/AMAC:

Pediatrik hastalarda bronkoalveolar lavaj (BAL) her merkezde siklikla uygulanan yardimeci bir
tan1 yontemi degildir. Merkezimizde ¢ok ¢esitli hasta topluluguna oldukga sik¢a bronkoskopik
inceleme sirasinda BAL 6rnekleme yapilmaktadir. Bu ¢alismamizda amacimiz son yillarda
merkezimizde uygulanan BAL 6rneklemelerimizin hangi hastalara uygulandigini ve BAL
orneklemelerinde neler saptandigini ortaya koymaktir.

MATERYAL-METHOD:

2012-17 yillar1 arasinda merkezimiz patoloji laboratuarinda degerlendirilen pediatrik
hastalarin BAL o6rnekleri sistem iizerinden bulunmus ve analiz edilmistir.

BULGULAR:

Toplam 251 BAL 6rnegine ulasilmistir. Olgularin E/K orani1 156/95°tir. Yas ortalamasi 9’dur.
Iki yiiz ellibir BAL &rnegi gonderilirken klinik tan1 veya &ntanilar siklik sirasina gore astim
(N=108), pnomoni (N=23), malignite (N=21), alt solunum yolu enfeksiyonu (N=19), immiin
yetmezlik (N=17) ve iist solunum yolu enfeksiyonu (N=11)’dur. Yirmi birérnek dis merkez
kaynakli oldugu klinik tan1 veya dntaniya ulagilamamistir. En sik BAL 6rnekleme
nedenlerinden biri olan lipid yiiklii makrofaj taramasi toplam 108 olguda yapilmais, 33 (%31)
BAL 6rneginde lipid yiiklii makrofaj saptanmis, 74 (%69) BAL 6rneginde lipid yiiklii
makrofaj saptanmamustir. Dokuz BAL 6rneginde ise lipid yiiklii makrofaj degerlendirmek igin
yeterli hiicresel eleman izlenmemistir. Lipid yiiklii makrofaj izlenen 6rneklerin cogunda klinik
tan1/6ntan1 astim (%76)’dir. Toplam 59 BAL 6rneklemesine glimiis bazli boyama yapilmus,
sadece 2 ornekte spesifik patojen mikroorganizma saptanmistir. Bu drneklerden birinde
aspergillus , digerinde penumocystis carini goriilmiistiir. Buhastalarin klinik dykiilerine
baktigimizda aspergillus hastasinin yogun bakimda takip edildigini, p. carinii hastasinin akut
miyeloblastik 16semi oldugu tespit edilmistir. Demir boyamasi 8 BAL 6rnegine uygulanmis,
7 ornekte hemosiderin yiiklii makrofaj saptanmis, 3 6rnekte saptanmamis ve bir olgu
degerlendirme i¢in yetersiz bulunmustur.
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TARTISMA:

BAL o6rneklemesi lipid yiiklii makrofaj, hemosiderin yiiklii makrofaj ve spesifik enfeksiyoz
etken patojen arastirmasi gibi pek ¢ok nedenle yapilmaktadir. Yukarida gérdiiglimiiz gibi de
oldukca ¢ok olguda tan1 ve tedavi yonlendirmesinde yardimci olabilecek sonuglar ortaya
koymaktadir.Sitomorfolojik degerlendirme yani sira 6zel teknikler olan konvansiyonel ve
immiinhistokimyasal boyama yontemlerinin kullanimi ile de daha ayrintili tan1 ve patoloji
yorumlarina imkan saglanmaktadir.
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Amac:

Kan basinci dl¢iimleri kritik hastalarin takibi i¢in hayati 6nem tasir. Non-invaziv kan basinct
monitdrizasyonu genellikle osilasyon yontemi ile gergeklestirilir. Bu calismanin amaci,
hipertansif degerleri olan hastalarda kas spazmi olmasi ya da olmamasi durumlarinda
otomatik osilasyon yontemi ile kan basinci takibinin giivenilirliginin arastirilmasidir.

Metod:

Bu calisma, ii¢lincii diizey ¢ocuk yogun bakim iinitemizde Eyliil 2017-Aralik 2017 arasinda
gergeklestirilmis prospektif gézlemsel pilot bir calismadir. Osilasyon yontemiyle yiiksek kan
basinci olgiildiigii hallerde yatak basinda hemsire tarafindan ikinci kontrol dl¢timleri
almmustir. ik alman dlgiimler kontrol dlgiimleriyle dogrulandiginda, dl¢iimler oskiiltasyon
yontemi ile ve tek bir uygulayici(Doktor) tarafindan tekrarlanmistir. Demografik, laboratuvar
ve klinik verileri (eslik eden kas spazmlar1 da dahil edilerek) kayit altina alinmistir.
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Bulgular:

Caligsma siiresince, 6 hastadan toplam 100 6l¢iim alinmistir. Hastalarin cogunlugu (%66)
kadin hastalardan olugmaktadir. Demografik ve iligkili veriler Tablo1 de gosterilmistir.
Osilasyon ve oskiiltasyon yontemleriyle alinan dl¢iim sonuglarit Tablo2 de gosterilmistir.
Sistolik kan basinci ve diastolik kan basinci 6lgiimleri i¢in korelasyon katsayilar sirasiyla r =-
0.01 (p=0.922) ve r= 0.33 (p= 0.001) olarak belirlenmistir. Olgiimlerin %71 inde kas
spazmlar1 gézlenmistir. Kas spazmi olan sistolik kan basinci 6l¢iimleri degerlendirildiginde
iki metod arasinda bir korelasyon olmadigi (r= 0.12, p= 0.313) gdsterilmistir. Kas spazmi
olmayan durumlarda osilasyon yontemi ve oskiiltasyon yontemi arasinda bir korelasyonun
var oldugu (r = 0.39, p=0.001) gosterilmistir.

Sonug:

Kas kasilmalar1 ve tonus artisi, standart osilasyon yontemi ile takip edilen néromuskiiler
hastalarda hatali kan basinci dl¢limlerine neden olabilmektedir. Optimal bir yaklasim igin,
hipertansif 6l¢iimlerin oskiiltasyon yontemiyle dogrulanmasi gerekmektedir. Olgiimlerin
dogrulamasi hekim tedirginligi ve gereksiz miidahaleleri dnleyebilir.

Table 1: Demografik ve kilinik veriler

Agirhk Renal
Hasta Teshis Yas AHT SedasyonAEi  Baklofen TFT
USsG
(Kog)
1 NMH lyas |9 - - + - N N
2 NMH lyas |10 - - + + G1RPD N
3 SMA lyas 12 - - - - N N
4 HLH lyas 12 - + + - N N
S) NMH 2yas 18 - - + + N N
6 NMH Say 6 + - - - N N

AHD: antihipertansif ilag; AED: antiepileptik ilag; TFT Tiroid fonsksiyon testi; NMH:
noromuskuler hastalik; SMA: spinal muskuler atropi; HLH Hemofagositik lenfo histiyositoz;
GI1RPD: grade 1 renal parankimal hastalik; N: normal
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Tablo 2: Her iki yontem ile kan basinci dlgtimleri

SKB SKB med DKB med
mean  (IQR)  PRBMean opy
Osilasyon 134 785
- YN 139418 80+13
yontemi (128-145) (71-89.5)
) 110 65
O..Skt“lta.sy"“ 110+ 8 646
yontemi (105-115) (60-70)
Delta 25 155
basinct (14-35.5) (7-26)

SKB: Sistolik kan basinci; DKB: Diastolik kan basinci
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Amag ve Hedef: Aile ziyaretleri, PICU'daki bakimin 6nemli bir pargasidir. PICU kurallart,
aileler i¢in giinde iki kez belirlenen ziyaret saatlerinde yapilir. Tibbi bakim alanindaki
geligsmelere bagli olarak, kronik ventilatér bagimlilig1 olan ¢ocuk sayis1 artmaktadir.
Trakeostomi prosediiriiniin reddi, hastalarin kalis siiresini uzatir ve bu da ebeveynin tedavi ve
bakima katilimin1 etkileyebilir. Bu ¢alismada, ventilator bagimli ¢ocuklarda uzun siire PICU
kalislarinda ebeveyn ziyaret sikligini arastirmayr amagladik.

Yontem: Calismamiz, Ekim 2017 - Kasim 2017 arasinda 14 yatakli bir PICU'da yapilan
prospektif bir gdzlemsel pilot caligmaydi. Hastalarin kalig zamani 1 aydan uzun siire olarak
tanimlandi. Uygun hastalar tespit edildi. Aile ziyaretleri 42 giin boyunca, takip ¢ielgesine
sabah-aksam ziyaret saatlerinde hemsire tarafindan kayit edildi. Nadir ziyaretlerin olast
sebepleri soruldu.

Bulgular: Birimdeki 14 hastanin 7'si (2 erkek, 5 kiz) uzun siire kalmiglardir. Ortanca yas 18
ay  (IQR: 17) idi. Caligma anindaki ortalama kalis siiresi 183 giindii. Uzun siireli yatis1 olan
hastalarin % 86'sinda néromiiskiiler / nérometabolik hastalik vardi. Ziyaret sayilar1 Tablo'
da gosterilmektedir. Bir outlier olan A hastasi harig, haftada ortalama ziyaret 2 kattan daha
azd1 (1,86). Nadiren diisiik ziyaretlerin nedeni ebeveynlerin ¢alismasi % 14,1, ev- hastane
arasi uzak mesafe % 28,6, evdeki sorumluluklar (diger ¢ocuklar)% 42,8, mali sorunlar % 42,8
ve aile catigmalar1 % 42,8 idi.

Sonuglar: Bu pilot ¢alisma, uzamis yatisi olan ventilatdr bagimli ¢ocuklarin, aileleri tarafindan
daha az ziyaret edilecegini gostermektedir. Seyrek ziyaret sebepleri, ileride ki genis caplt
calismalarin uygulanmasini ve palyatif ve entegratif bakim tinitesi gerekliliginin
vurgulanmasini gerektirir.

Bildiri No:
117

Bildiri Bashgi:
Rapunzel Sendromu ile Birlikte Kapali Mide Perforasyonu-Bir Olgu Sunumu

Yazarlar:

Omerhan Bagpinar - Akdeniz Unv Tip Fak. Cocuk Acil BD

Banu Nur - Akdeniz Unv Tip Fak. Cocuk Genetik BD

Mustafa Melikoglu - Akdeniz Unv Tip Fak. Cocuk Cerrahisi ABD
Ahmet Biyikl1 - Akdeniz Unv Tip Fak. Cocuk Cerrahisi ABD
Nilgiin Erkek - Akdeniz Unv Tip Fak. Cocuk Acil BD

Sunumu Yapan Kisi: )
Omerhan Bagpinar - Akdeniz Unv T1p Fak. Cocuk Acil BD

Bildiri Ozeti:
OZET

Bezoar, sindirilemeyen maddelerin gastrointestinal sistem i¢inde birikmesiyle olusan kitlelere
verilen isimdir. Cocuklarda nadir goriiliir. Trikobezoar 6zellikle psikiyatrik veya norolojik
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sorunu olan geng adolesan kizlarda goriilmektedir. Burada karinda kitlesi ve anemisi saptanip
malignite siiphesi ile refere edilen ve trikobezoar tanisi alan 17 yasindaki kiz olgu sunuldu.
Hastanin trikobezoar1 laparotomi ile ¢ikarildi. Midenin anterior duvarinda kapali perforasyon
oldugu gézlendi. Midedeki trikobezoarin piloru gegerek distal gastrointestinal sisteme
uzandig1 goriildii ve daha nadir alt tipi olan Rapunzel Sendromu olarak tanimlandi. Ozellikle
psikiyatrik sorunlari1 olan adolesan kizlarda batinda kitle ve gastrointestinal yakinmalari
oldugunda, sa¢ yolma, kafada sa¢ kayb1 gibi semptom ve bulgular gézden kagirilmamali,
trikotillomani ve trikobezoar tanisi akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Trikobezoar, Rapunzel Sendromu, kapali mide perforasyonu,
trikotillomani, trikofaji

GIRIS

Sa¢ ve benzeri sindirilemeyen liflerin yenilip yutulmasi ile gastrointestinal sistemde birikimi
trikobezoarlar1 olusturur. Cogu zaman trikobezoar kitlesi midededir. Nadiren sa¢ killarinin
piloru gegerek jejunum, ileum hatta kolona uzanmasi halinde Rapunzel Sendromu olarak
adlandirilir. ilk kez 1968°de Vaughan tarafindan tanimlanan bu antite, adin1 Grimm
kardeslerin bir masalinda, cad1 tarafindan kuleye kapatilan ve sevgilisinin kendisine ulagsmasi
icin uzun saglarini kuleden sarkitan bir prensesten almaktadir [1]

OLGU SUNUMU

17 yas kiz olgu, 2 aydir siiren karin agrisi, istahsizlik, halsizlik, kilo kaybi, solukluk, yemek
yiyememe sikayetleri ile bagvurdugu dis merkezde anemi ve karinda kitle saptanarak
tarafimiza malignite On tanisi ile sevk edildi. Hastanin dykiistinde 5-10 giindiir sikayetlerinin
arttig1 hatta bazen ictigi suyun bile agzina geri geldigi, yaklasik 10 kg zayifladig1 6grenildi.
Fizik muayenesinde, Genel durum orta, soluk ve halsiz goriinlimde, Ates: 36.8 °C, KTA:
120/dk, SS: 22/dk, TA: 122/75 mmHg, SpO2: % 99 idi. Epigastrik bolgede sert ve karin
duvarina yakin, sinirlar1 ve biiylikliigii net degerlendirilemeyen ve palpasyonda hassasiyet
veren biiylik kitle mevcuttu. Sagh deride dikkatli bakilmadiginda gézden kagabilen birkag
sagsiz alan dikkati cekiyordu (resim 1). Ozgecmis/Soygecmiste dzellik yoktu. Laboratuvar
testlerinde, Hgb:4.0 g/dl, Htc: % 17.0, WBC:8990/mm3, RBC:2.66 milyon/mm3, MCV:63.7
fl, MCH: 14.9 pg, MCHC: 23.4 g/dl, RDW: 18.6, PLT: 426000/mm3, Periferik yaymasinda;
eritrositlerde hipokromi-mikrositoz-anizositoz-poikilositoz mevcuttu, hemoliz bulgusu yoktu,
trombositler bol ve kiimeli idi, I6kositlerde atipi-blast yoktu. Retikiilosit:% 2.5, Diizeltilmis
ret: % 0.9, PT: 13.7 sn, INR: 1.1, APTT: 21.0 sn, direkt coombs negatif, Albumin: 2.6 g/dL,
CRP: 1,7 mg/dL, Sedimentasyon: 33 mm/saat, diger biyokimyasal tetkikleri, KCFT, BFT,
amilaz ve Lipaz normal sinirlarda idi. Ferritin: 2.2 ng/mL, Serum demir: 4.5 ug/dL, Total
demir baglama kapasitesi:280, Transferrin sat: %1.6, Vit B12: 191 pg/mL(200-835), Folat:
8.6 ng/ml, Cinko: 63,3 pg/dL (70-120) idi.

Batin ultrasonografisinde mide duvar kalinlig1 artmist1 ve 6zellikle biiyiik kurvatur boyunca
posterioruna yogun golge veren kalsifikasyonla uyumlu goriiniim tespit edildi. Batin
tomografisinde mideyi doldurup genisleten duodenum 3. kesimine kadar uzanimi olan,
hipodens heterojen lameller tarzda kontrast tutulumu olmayan, igerisinde yag dansitesi
bulunan lezyon goriildii. Ayrica benzer natiirde bulgu proximal jejunal anslarda da izlendi. Bu
goriiniimiin trikobezoar ile uyumlu oldugu rapor edildi. Perigastrik alanda sivi ve multiple
lenfadenopatiler izlendi. Mide duvarinda kontrastlanma artis1, 6dem, intramural yerlesimli
hava dansiteleri tespit edildi (resim 2). Cocuk cerrahisi boliimii ile konsiilte edilerek 2 iinite
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eritrosit slispansiyonu verildikten sonra laparotomiye alindi. Operasyonda mide korpusunun
karin 6n duvarina yapisik oldugu goriildii. Yapisiklik keskin diseksiyonla agildiginda midenin
bu bolgeden kapali perfore oldugu goriildii. Bezoar total olarak ¢ikarildi. Bezoarin midenin ve
duodenumun tamamini doldurarak bu yapilarin seklini aldig1 ve ince kuyrugunun jejunuma
dogru uzandigi goriildii. Bezoar yaklasik 780 gr agirliginda idi (resim 3). Perforasyon
bolgesindeki nekrotik dokularin eksizyonunu takiben mide 2 tabaka halinde kontinii olarak
kapatildi. Insizyon iizerine omentum getirilerek omentopeksi yapildi. Patolojisi; tek parga
halinde mide seklini almis 50x11x6 cm kil yapilar1 ve yiyecek artiklarindan olusan operasyon
materyali olarak raporlandi. Cocuk psikiyatrisi degerlendirmesinde hastada depresyon ve
anksiyete bozuklugu saptanip lorazepam tedavisi basland. Izleminde seftriakson ve
metronidazole tedavileri de verilen hasta 17 giin yatisin ardindan klinik iyilesme gozlenerek
cocuk cerrahisi, cocuk psikiyatrisi ve ¢ocuk hematolojisi poliklinik kontrollerine gelmesi
onerilerek taburcu edildi.

TARTISMA

Bezoar, ilk kez 1779 yilinda, mide perforasyonu ve peritonit nedeniyle kaybedilen bir
hastanin otopsisinde saptanmistir [2]. Trikofaji ¢ocuklarda siklikla pika, mental retardasyon
veya psikiyatrik bozukluklar sonucu gelisir [3,4]. Trikofajisi olan hastalarin yaklasik %1 inde
trikobezoar gelisir ve olgularin hemen tiimii kizdir [2,5]. Keratin yapisi nedeniyle
sindirilemeyen insan sac1, piirlizsiiz ve kaygan ylizeyi sayesinde peristaltizme de direnclidir.
Bu nedenle, yenilen saclar midede mukoza kivrimlar1 arasinda birikir. Sa¢ yeme aligkanligi
devam ederse bir siire sonra midedeki saglarin tizerine mukus ve diger gidalar yapisarak
trikobezoar1 olusur [5]. Trikobezoarlar olustuktan sonra genelde mide i¢inde sinirl kalir
ancak bazen jejunum, ileum ve hatta kolona kadar uzanim gosterebilir. Bu durum Rapunzel
sendromu olarak adlandirilir [1].

Trikobezoar mide mukozasi ile temasli olmasindan dolay: parlak bir yiizeye sahiptir. Ciirtik
kokusu, icerisindeki yaglarin parcalanmasi ve fermantasyonundan kaynaklanmaktadir [6].
Genellikle, belirgin boyuta ulasincaya kadar belirti vermez. Semptomatik olana kadar yillar
gecmesi gerekmektedir. R. Mehta ve arkadaslarini bildirdigi 13 yasindaki kiz olguda 6 ay
once yapilan iist GIS endoskopisi normal iken 6 ayda trikobezoar gelistigi goriilmiis ve 4 ay
sonra da tekrarlama bildirilmistir [7]. Hastamizin 2 aydir semptomatik oldugunu belirtmesine
ragmen sa¢ yeme bozuklugunun ve zemindeki psikiyatrik sorunun ¢ok daha uzun siiredir var
oldugu diisiiniildii.

En sik goriilen belirti ve bulgular, karin agrisi, kilo kayb1 ve istahsizlik, abdominal kitle,
gastrointestinal obstriiksiyondur. Komplikasyonlar arasinda tilser, perforasyon, peritonit,
invajinasyon, malnutrisyon, obstriiktif sarilik, pankreatit ve exitus bulunur. Siklikla akut karin
belirtileriyle semptomatik olan hastalarda taniya gidilir [8].

Bizim vakamiz ulasabildigimiz literatiirde pediatrik hastalarda kapali mide perforasyonuyla
tan1 alan Rapunzel sendromlu ilk vakadir. Giirbulak B. ve arkadaslar1 30 yasinda bir erigkin
kadin hastada kapali perforasyon ve apseye komplike olan gastrik trikobezoar vakasi
bildirmislerdir [9]. Bizim vakamizda epigastrik kitle iizerinde hassasiyet olmast,
tomografisinde perigastrik alanda sivi ve multiple lenfadenopatiler, mide duvarinda
kontrastlanma artis1, 6dem, intramural yerlesimli hava dansiteleri olmasi, akut faz
gostergelerinden crp ve sedimentasyon yiiksekligi perforasyon ve inflamasyonla uyumlu
bulgular olarak goriinmektedir. Perforasyon ve sonrasinda intraabdominal apse, peritonit gibi
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hayati tehdit eden akut bir tablo gelismeden yakalanarak tedavi edilmis olmasi hastamizin
sansidir.

Rapunzel sendromlu ¢ocuklarda protein kaybettiren enteropati, kotii beslenme,
malabsorbsiyon ve bakteriyel asir1 cogalma gibi sebeplerle hipoalbuminemi ve nadiren
generalize 6dem goriilebilir [10]. Hastamizda hipoalbuminemi, demir, vitamin b12 ve ¢inko
eksikleri saptanmis olmasi yavas gelisen siiregte trikobezoara bagli malnutrisyonun
gostergeleridir. Bu eksiklikler mide, duodenum ve proksimal jejunuma uzanan bezoarin yer
kaplayici kitle etkisi ile oral alim yetersizligi veya kokusmaya bagli mukozal hasarlanma
nedeniyle absorbsiyon bozuklugu nedeniyle gelismis olabilir.

Sag ve mukus yogunlugu g6z oniine alindiginda, diiz radyografide tanimlama zor olabilir.
Tanida, endokopi ve radyolojik goriintiileme yontemleri kullanilir [10]. Ayirict tanida
Pankreas psodokisti, Gastrointestinal Stromal Tiimérler (GIST) ve Fitobezoar yer almaktadir
[11].

Bezoarlarin tedavisinde intragastrik enzim uygulamasi (selliiloz, pankreatik lipaz, asetilsistein
vb.), ekstrakorporeal veya endoskopik litotripsi, laser ile parcalama, laparoskopik veya acik
cerrahi yontemler kullanilir [12]. Kii¢iik trikobezoarlar endoskop ile alinabilir. Ancak biiyiik
trikobezoarlarin endoskopik olarak ¢ikartilmasi zor ve risklidir, 6zofagus perforasyonu
olusabilir dolayistyla laparotomi ideal tedavidir [12]. Hastamizda ince barsaklara kadar
uzanim gosteren biiyiik kitle olusturan bezoar i¢in laparotomik girisimle tedavi ayn1 zamanda
laparoskopik yontemde komplike olabilecek ya da gdzden kagabilecek kapali perforasyonun
farkedilmesi ve tedavi edilmesini saglamstir.

Trikobezoar saptanan hastalarin gogunda psikiyatrik bozukluklar ve mental retardasyon
bulunmaktadir (6). Literatiirde cerrahi tedavi sonrasi 2-9 yil i¢inde tekrarlayan trikobezoar
vakalr1 bildirilmistir [13]. Trikobezoarlarin tekrarlama riski de goz oniine alindiginda, bu
hastalarin psikiyatrik agidan iyi degerlendirilmesi, medikal ve davranis tedavilerinin
diizenlenmesi ve uzun siireli takiplerinin yapilmasi gereklidir. Hastamiz bu ag¢idan ¢ocuk
psikiyatrisi tarafindan takibe alinmistir.

SONUC

Epigastrik kitle, karin agrisi, kilo kaybi, anemi gibi belirtilerle bagvurup 6n planda malignite
diistinlilen geng kizlarda, trikofaji ve trikotillomani dykiisii de sorgulanmali, sagl deri
muayenesi unutulmamali, hayati tehdit eden komplikasyonlar1 olabilen rapunzel
sendromu/trikobezoar ayirici tanida akla gelmelidir.
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Giris ve amag¢: Otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi (ORPBH) ¢ocuklarda bobrek ve
karaciger iliskili morbidite ve mortalitenin 6nemli nedenlerinden biridir. Siklig1 1:6000 ile
1:55000 arasinda genis bir aralikta degismektedir. Karaciger tutulumu asemptomatik
mikroskopik anormalliklerden, Kistik hepatik fibroz tablosuna kadar degiskenlik gosterebilir.
Son donem bobrek yetmezligi gelisme oran1 yasamin onuncu yilinda %29, yirminci yilinda
%358 bulunmustur. Bu ¢alismada Marmara Universitesi T1ip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji
Kliniginde ORPKBH tanisi ile izlenen hastalarin klinik seyirleri ve prognozlarinin
degerlendirilmesi amaglandi.

Hastalar ve metod: ORPKBH tanisi ile izlenen 16 hastanin tibbi kayitlar1 geriye dontik
olarak incelendi. Hastalarin glomeriil filtrasyon hizlar1 (GFH), proteiniirileri, poliklinik kan
basinci dlgiimleri ve karaciger fonksiyonlar1 degerlendirildi.

Sonuclar: Hastalarin 9’u (%56.75) kiz, 7°s1 (%45.25) erkekti. Ortalama yas 7.6+4.91 yil,
ortalama izlem siiresi 4.8143.8 yil idi. Yedi (%45.25) hasta antenatal donemde tan1 almsti,
diger 9 hastanin ortalama tani yas1 1.9+2.61 yil idi. Bes (%31.25) hastada karaciger tutulumu,
bes (%31.25) hastada hipertansiyon ve bir (%6.25) hastada proteiniiri mevcuttu. Hastalarin
ortalama kreatinin degeri 1.17+1.24 mg/dl ( 0.21-4.32) idi. Hastalarin son durumlar1
degerlendirildiginde, 6 hastanin (%37.5) GFH’ 1 <90 ml/dk/1.73 m’ olup, bu hastalarin 3’i
(%18.75) halen periton dializ tedavisi almaktadir. Bir hastaya bobrek nakli, bir hastaya da
karaciger ve bobrek nakli birlikte yapildi. Her iki hasta da bobrek fonksiyonlart normal
olarak izlenmektedir.

Cikarim: ORPKBH tanili hastalarin erken tanisi, proteiniiri ve hipertansiyonun erken tedavisi
mortalite ve morbiditeyi azaltacaktir. lyi bir destek tedavisi ile hastalara basarili bir sekilde
bobrek ve gerekirse karaciger nakli yapilabilir.



