UN;
S
3 A
~ —~

9. MARMARA
PEDIATRI KONGRESi

ULUSLARARASI KATILIMLI

-Oijital Kongre-

(18-20 SUBAT 2022)
“Degisen Diinyada Cocuk Hekimligi”

BiLDiRi OZETLERI KiTABI



9. MARMARA @
e @ Tip Fakiiltesi [fosat)!

PEDIATRI KONGRESI
ULUSLARARASI KATILIMLI

Degerli Meslektaglarimiz,

Marmara Pediatri Dernegi'nin diizenleyecegi, 9. Marmara Pediatri Kongresi'nin 18-21 Subat
2022 tarihleri arasinda Gevrim igi olarak dijital platformda yapilacagini bildirmekten biiyiik
mutluluk duymaktayiz.

GCocuk Sagligi ve Hastaliklar alanindaki son yeniliklerin tartisilacagi kongremizde, alaninda
genis bilgi ve tecriibeye sahip degerli 6gretim Gyelerimiz deneyimlerini bizlerle paylasacaktir.

Gegctigimiz yil gerceklesen dijital kongremizin ardindan bu senede ayni sekilde ¢evrim igi
dizenlenecek olan ve bilimsel agidan son derece tatmin olacagimiz bir kongre planlyoruz.

Katkilarinizla degerlenecek kongremize davetlisiniz.

Prof. Dr. Elif KARAKOG AYDINER Prof. Dr. Figen AKALIN
9. Marmara Pediatri Kongresi Bagkani Marmara Pediatri Dernegi Baskani
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KURULLAR

KONGRE DUZENLEME KURULU
KONGRE BASKANI
Elif KARAKOG AYDINER

YQNETiM KURULU
YONETiIM KURULU BASKANI
Figen AKALIN

BASKAN YARDIMCISI KONGRE BILIMSEL SEKRETERYA

Perran BORAN Olcay UNVER
Omer DOGRU
GENEL SEKRETER
Elif KARAKOG AYDINER KONGRE DUZENLEME KURULU
Figen AKALIN
SAYMAN Perran BORAN
Biilent KARADAG Biilent KARADAG

ibrahim GOKCGE

~ UYE
ibrahim GOKCE

Saygin ABALI
Figen AKALIN
Nuray AKTAY AYAZ
Harika ALPAY
Ruth ANN ETHZEL
Mustafa ARGA
Elif AYDINER
Kadir BABAOGLU
Sevcan Azime BAKKALOGLU
EZGU
Safa BARIS
Tugba BARSAN KAYA
Birsen BAYSAL
Abdullah BEREKET
Hiilya Selva BILGEN
Perran BORAN
Yonca BULUT
Betiil BUYUKTIRYAKI
Pelin CENGIZ
Kirsat Bora CARMAN
Stikrii CEKIC
Agop CITAK
Naci GINE
Haluk GOKUGRAS
Elif DAGLI
Serap DEMIRCIOGLU
Omer DOGRU
Ozlem DURMAZ
Nursah EKER

BILIMSEL KURUL

Emel EKSI ALP
H.Nursel ELCIOGLU

Niltifer ELDES HACIFAZLIOGLU

Ela ERDEM ERALP
Deniz ERTEM
ibrahim GOKGE
Yasemin GOKDEMIR
Damla GOKSEN
Rabia GONUL SEZER
Emine GULBIN GOKCAY
Emel GUR
Tiilay GURAN
Belma HALILOGLU
Olgu HALLIOGLU
Nalan KARABAYIR
Biilent KARADAG
Ozgiir KASAPCOPUR
Eda KEPENEKLI KADAYIFCI
Ahmet KOG
Oya KOKER TURAN
Bahar KURAL
Osman KUGUKOSMANOGLU
Nilgiin KULTURSAY
Ozlem MEHTAP BOSTAN
Asl MEMISOGLU
Sedat OKTEM
Hilya OZDEMIR
Eren OZEK

Ahmet Oguzhan OZEN
Ferda OZKINAY
Niltifer OZTURK

Burcu OZTURK HiSMi
Serap SEMiZ
Betiil SOZERI
Sezgin SAHIN

Bilge SAHIN AKKELLE

Berna SAYLAN CEViK

Emel SENAY
Esra SEVKETOGLU
Neslihan TEKIN
Aysegil TOKATLI
A.Gllnur TOKUG
Burcu TUFAN
Engin TUTAR
Ercan TUTAR
Dilsad TURKDOGAN
Ozde Nisa TURKKAN
Metin UYSALOL
Olcay UNVER
Birgiil VARAN
Burcu VOLKAN
Niliifer YALINDAG OZTURK
Zehra YAVAS ABALI
Nurdan YILDIZ
Pinar YILMAZBAS
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18 Subat 2022, Cuma
SALON A SALON B
f Cocuklarda Akilci Antibiyotik Kullanimi Kursu ‘

Oturum Bagkani: Dog. Dr. Eda KEPENEKLI
12:00-12:15 Acihis Konusmasi

Prof. Dr. Ates KARA
12-15-12.30 Akilci Antibiyotik Kullanimi: Neden?

Uzm. Ecz. Mesil AKSOY,
Akilci ilag Kullanimi Dairesi Baskani
1.OTURUM

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Yildiz CAMCIOGLU,

Dog. Dr. Eda KEPENEKLI

12:30-13:05 Akut Tonsillofarenjitte Akilci Antibiyotik
Kullanimi, Dog. Dr. Eda KEPENEKLI

13:05-13:40 Akut Otitde Akilci Antibiyotik Kullanimi,
Dog. Dr. Adem KARBUZ

13:40-14:15 Akut Siniizitte Akilci Antibiyotik Kullanimi,
Dog. Dr. Ayse KARAASLAN

14:15-14:30 Soru-Cevap

12:00 - 12:30

12:30 - 14:30

;
L

14:30-15:00 ARA

J|

Il. OTURUM

Oturum Baskanlar: Prof. Dr. Ayper SOMER,

Prof. Dr. Nevin HATIPOGLU

15:00-15:40 Pndmonide Akilci Antibiyotik Kullanimi,
Prof. Dr. Nevin HATIPOGLU

15:40-16.20 Akut Gastroenteritte Akilci Antibiyotik Kullanimi,
Prof. Dr. Anil Tapisiz

16:20-17:00 Uriner Sistem Enfeksiyonlarinda Akilci
Antibiyotik Kullanimi, Prof. Dr. Gzden Tiirel

17:00-17:40 Deri ve Yumusak Doku Enfeksiyonlarinda Akilci
Antibiyotik Kullanimi, Prof. Dr. Nazan Dalgi¢

17:40-17:55 Soru-Cevap

\ ),

15:00 - 18:00
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19 Subat 2022, Cumartesi
SALON A SALONB

08:45-09:00 AGILIS - ISTIKLAL MARSI VE SAYGI DURUSU
09:00-09:30  AGILIS KONUSMALARI

J|

AGILIS KONFERANSI

o
g Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Perran Boran
= Prof. Dr. Elif Karakog Aydiner
(=)
g Children's environmental health
'Y Ruth Ethzel
10:30-10: 45 KAHVE ARASI
Degisen Diinyada Gocuk Nefroloji Gocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji diinyasindaki degisiklikler
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Harika Alpay Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Engin Tutar, Prof. Dr. Ozlem Durmaz

Prof.Dr. Sevcan Azime Bakkaloglu Ezgii

# Kesfinin 40. yilinda pediatrik Helicobakter pilori tani ve tedavisinde
&L8  Pediatrik Nefrolojide Teletip ve Yapay Zeka neredeyiz?

W% Prof. Dr. Nurdan Yildiz Prof. Dr. Deniz Ertem

ﬁ Pediatrik HCV tedavisinde yeni secenekler

=3 Degisen Diinyada Degisen Uygulamalarimiz Uzm. Dr. Bilge $ahin Akkelle

MY Uzm. Dr. Gzde Nisa Tiirkkan Golyak Hastahginin tanisinda neler degisti?

Dog. Dr. Burcu Volkan
Degisen Diinyada Hastaligin Kaderin Olmayabilir!

Hipotonik Siit Cocugu: Olgular ile Erken Taninin Onemi ve
Yeni Tedavi Segenekleri

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Sema Saltik

Dr. Ogr. Uyesi Burcu Oztiirk Higmi

Konugmaci: Dog. Dr. Olcay Unver

Degisen Diinyada Cocuk Acil Degisen diinyada Cocuk Endokrinoloji

12:30-13:15 OGLE YEMEGI

)| [

yeni tedavi arayislari
Dr. Ogr. Uyesi Saygin Abali

\&__ s

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Metin Uysalol, Prof. Dr. Biilent Oturum Baskanlarn: Prof. Dr. Damla Goksen - Prof. Dr. Serap Semiz

Karadag Degisen diinyada diyabet teknolojileri ve teletip ile uzaktan diyabet
yonetimi

Pandemiler ve Cocuk Acil Dog. Dr. Belma Haliloglu

Prof. Dr. Metin Uysalol Boy kisaligi ayirici tanisina giincel yaklagim

Gocuk acilde teknolojik cihazlara bagimli cocuklar Uzm. Dr. Zehra Yavag Abali

Uzm. Dr. Emel Eksi Alp Biiylime hormonu endikasyonlari giincelleme ve boy kisaliginda
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19 Subat 2022, Cumartesi

SALON A SALON B
f Degisen Diinyada Gocuk Hekimligi $0ZLU BILDIRILER- PROF DR ISIL BARLAN OTURUMU ‘

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Figen Akalin, Prof Dr Elif Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Tiilay Giiran, Dr. Ogr. Uyesi Omer
Karakog Aydiner Dogru

Gocuk hekimliginde degisen hastaliklar degisen yaklasimlar S-01 Sema Yildirim, S-02 Kiibra Gokge Tezel

Prof. Dr. Siikrii Hatun S-03 Mehmet Cihan Sentiirk, S-04 Ceren Bilgiin

Gevre kosullari ve saglik politikalarinin gocuk hekimligine S-05 Aylin Dizi Istk, S-06 irem Akbolat

etkileri S-07 Sema Yildirim, S-08 Burak Gok

Prof. Dr. Rukiye Eker

L

15:15-15:45 KAHVE ARASI
f Degisen Diinyada Gocuk Yogun Bakim $0ZLU BILDIRILER- DOG DR SUAT BIGER OTURUMU ‘

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Agop Gitak Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Rabia Goniil Sezer,

Dog. Dr Niliifer Yalindag Oztiirk Ogr. Uyesi Nursah Eker

MISC; fizyopatoloji ve tedavide giincel durum S-09 Utku Batu, S-10 Alper Halil Bayat

Prof. Dr. Yonca Bulut S-11 Feyza incekdy Girgin, S-12 Cansu Yilmaz Yegit
S-13 Nurgiil Topbasoglu, S-14 Sevgi Bilgic Eltan

MISC and Miscelanous S-15 Nevin Cambaz Kurt, S-16 Ismail Hakki Akbeyaz

Prof. Dr. Pelin Cengiz, Assistant Prof. Dr. Dominic Co
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Tip Fakiiltesi

20 Subat 2022, Pazar

A

kiler Antibiyotik Kullanimi
Konusmaci: Prof. Dr. Ibrahim Gokge

08:00-08:30

;

f S0ZLU BILDIRILER- PROF DR ALi ERTUGRUL OTURUMU

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Berna Saylan Gevik,
Prof. Dr. Mustafa Arga

S-17 Nazh Biisra A¢ikgoz, S-18 Mine Kalyoncu
S-19 Ceren Bilgiin, S-20 Burcu Kocamig Kolukisa
S-21 Seda Aras, S-22 Mesut Dursun

S-23 Miige Ayanoglu, S-24 Meral Alagoz

Degisen Diinyada Sosyal Pediatri

Oturum Baskanlar: Prof. Dr. Giilbin Gokgay,
Prof. Dr. Emel Giir

08:30-09:30

cocuk hekiminin rolu

Dog. Dr. Bahar Kural

COVID-19 pandemi siirecinde gocuk saghgi izlemi uygulama-
lari (gocuk geligiminin desteklenmesi)

Dog. Dr. Pinar Yilmazbag

COVID-19 pandemi surecinde anne siitiiyle beslenme

Prof. Dr. Nalan Karabayir

.

09:30-10:30

SALONB

$0ZLU BILDIRILER- PROF DR TOLGA KOROGLU OTURUMU
Oturum Bagskanlan: Prof.Dr. Esra Sevketoglu , Dog. Dr. Hiilya
Ozdemir

S-25 Melek Yildiz, S-26 Nuran Ustiin

S-27 Didem Helvacioglu, S-28 Asena Pinar Sefer
S-29 Raziye Selgik, S-30 Almala Pinar Ergenekon
S-31 Betiil Orhan Kilig, S-32 Sule Arici

N

Degisen Diinyada Pediatrik Genetik
Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Nursel Elgioglu - Prof. Dr. Ferda
Ozkinay

DNA: Sarmal patikada gegmis ve gelecek
Prof. Dr. Naci Gine

—

10:30-11:00 KAHVE ARASI

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Elif Dagli, Prof Dr Abdullah
Bereket

Kiiresel 1sinma ve gocuk solunum hastaliklari lizerine etkileri
Prof. Dr. Ela Eralp

Pandemi ve kronik solunum hastaliklarindaki etkisi

Prof. Dr. Sedat Oktem

Degisen diinyada teletip uygulamalari, Kistik Fibroz Deneyimi
Prof. Dr. Yasemin Gokdemir

:00-12:00

11

Gocuklarda kalp hastaliklari yoniinden yapilan taramalar ve

etkinligi?
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Ercan Tutar, Prof. Dr. Birgiil Varan

Yenidogan déneminde konjenital kalp hastaligi taramasi
Prof. Dr. Olgu Hallioglu

Kardiyak biobelirteglerin kullanimi ne zaman gerekli?
Prof. Dr. Ozlem Mehtap Bostan

Fetal kardiyak tarama, kim, kime ne zaman?

Prof. Dr. Kadir Babaoglu

Sporcularda yarigma oncesi tarama

Prof. Dr. Osman Kiigiikosmanoglu )
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20 Subat 2022, Pazar
SALON A SALONB

Degisen Diinyada Gocuk Noroloji Degisen Diinyanin Hematolojik ve Onkolojik Etkileri
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Dilsad Tiirkdogan Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Giilnur Tokug - Prof. Dr. Ahmet Kog
Dog. Dr. Olcay Unver
o Gelisen yeni gevresel faktorlerin yol agtigi pediatrik hematolojik
54 Cocuklarda enfeksiyonlar ve nérolojik etkileri hastaliklar
L Dog. Dr. Niliifer Eldes Hacifazlioglu Uzm. Dr. Burcu Tufan
=y Cocuklarda nérotoksisite; mikrobiyatanin rolii Gelisen yeni gevresel faktorlerin yol agtigi pediatrik maligniteler
x| Prof. Dr. Kiirgat Bora Carman Uzm. Dr. Birsen Baysal
o Hematoloji ve onkolojide gelistirilen yeni tanisal yaklagimlar ve
tedaviler

Uzm. Dr. Emel $enay

Tam Kan Sayimindan immiin Yetmezlige

Oturum Baskani: Prof. Dr. Safa Barig

45

Ne zaman immiin yetmezlik diigiinelim?
Prof. Dr. Elif Karakog Aydiner

Agir Kombine immiin Yetmezlikler

Prof. Dr. Safa Barig

00-13

13

-

13:45-14:30 OGLE YEMEGi

J

Artan Alerji Sikligindan Korunma ve Pandeminin etkileri Diinden bugiine yenidogan taramasi: Gocuk metabolizma

8 Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Ahmet Oguzhan Ozen hastaliklari goziiyle
'zl Prof. Dr. Haluk Gokugras Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Eren Ozek
g Prof. Dr. Serap Demircioglu
(8 Tamamlayici besinleri ne zaman baslayalim? Alerjiden primer
il korunma yaklagimlari nelerdir? Hacettepe'den Tiirkiye'ye Fenilketoniiri
Dog. Dr. Betiil Biiyiiktiryaki Prof. Dr. Aysegiil Tokath
Pandemi sartlarinda astim yonetimi ve yasanan zorluklar Her yoniyle biyotinidaz eksikligi
\ Dog Dr. Siikrii Gekig Dr. Ogr. Uyesi Burcu Oztiirk Higmi )
Degisen Diinyada Yenidogan Yogun Bakim Unitelerinde Aile Gocuk Romatoloji Alaninda Giincel Yaklagimlar
Odakli Bakim Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Ozgiir Kasapgopur
g Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Nilgiin Kiiltiirsay, Prof. Dr. Nuray Aktay Ayaz - Prof. Dr. Betiil Sozeri
WXl Prof. Dr. Hiilya Bilgen .
- Gegmisten Guiniimiize Jiivenil ldiyopatik Artrit
g Gok kiiglik prematiire bebeklerde norogeligimin erken Prof. Dr. Ozgiir Kasapgopur
7§ desteklenmesi Dijital Tip ve Cocuk Romatoloji
\m Dr. Ogr. Uyesi Tugba Barsan Kaya Dog. Dr. Sezgin $ahin
Yenidogan Yogun Bakim Unitelerinde Miizik Terapisinin yeri Pediatrik Romatoloji Bakis Agisiyla COVID-19 Pandemisi

\ Prof. Dr. Neslihan Tekin Uzm. Dr. Oya Koker Turan /
16:30-17:00 KAPANIS

8
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ODUL KAZANAN BiLDIRILER
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- Isil Barlan Odiili,
immunglobulin A Vaskiilitinde Yas ve Cinsiyetin Klinik Prezentasyon Uzerine Etkisi
SEMA YILDIRIM

Géztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Sadli§i ve Hastaliklari ABD, istanbul,
Tlirkiye

- Ali Ertugrul Odiilij,

Ketojenik Diyetin Absans Epilepsi Tedavisindeki Etkinligi,

NAZLI BUSRA ACIKGOZ

Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD., Tip Fakiiltesi, Marmara Universitesi, istanbul , Tiirkiye

- Suat Biger Odiili,

Primer Siliyer Diskinezi Tanisi Alan ve Saglikli Cocuklarda Akciger Klirens indeksi, impuls
Osilometrisi ve Spirometri Testlerinin Karsilastiriimasi,

UTKU BATU

S.B.U. Van Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Bélimdi

- Tolga Koroglu Odiili,

Kiz Gocuklarinda Santral Puberte Prekoks Tanisinda GnRH Uyarisi Sonrasi Tek Ornegin Etkinligi;
Stimulasyon Testinin Zamanlamasi,

DIDEM HELVACIOGLU
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrin

- Miijdat Bagaran Odiilii,

Loprolid Asetat 11,25mg Depo Formu Kullanilan Santral Erken Puberte Hastalarinda Tedavi
Etkinligi: Pilot Calisma Sonuglar

MELEK YILDIZ

istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, istanbul
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GOCUKLUK GAGI FOKAL VE JENERALIZE EPILEPSILERINDE KLiNiK
VE ELEKTROENSEFALOGRAFIK KESISEN BULGULARI OLANLARIN
DEGERLENDIRILMESI

L,
2>
P
2
=}
sl
<

Uzm. Dr. Aylin DiZi ISIK *, Prof. Dr. Dilsad TURKDOGAN 2
1 T.C. Saglik Bakanlhdi Solhan Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar
2 Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk N&roloji BD

Giris ve Amag: Epilepsi, tim yas grubundaki insanlari etkileyen yaygin olarak goriilen norolojik bir
hastaliktir. Yagamin ilk bir yili epilepsi insidansinin en yiksek oldugu donemdir ve insidans ¢ocukluk
cagi ve adolesan doneme dogru azalmaktadir. Yas, epilepsinin neredeyse butiin yonlerinde énemli
rol oynamaktadir ve nobetlerin klinik ve elektroensefalografik 6zellikleri igin kritiktir. Yasin pediatrik
epilepside bu kadar 6nemli olmasinin nedeni beyin gelisimi i¢in bir belirte¢ olarak hizmet etmesi-
dir. Gocukluk ¢agi iyi huylu fokal epilepsileri olarak bilinen Rolandik epilepsi (RE), Panayiotopoulos
sendromu (PS) ve Gastaut tipi ge¢ baslangigl oksipital lob epilepsileri (OPCE-G); semptomlari yasa
bagli 6zellik gdsteren, puberteyle kaybolma egiliminde olan fokal nébetlerle karakterizedir. idiyopatik
jeneralize epilepsiler olarak bilinen gocukluk ¢agi absans epilepsi (AE), juvenil AE, juvenil miyoklonik
epilepsi (JME) ve sadece jeneralize tonik klonik (JTK) nobet ile giden epilepsi ise jeneralize nobetler
ve elektroensefalografide (EEG) normal temel aktivitede jeneralize desarjlarla karakterizedir. Yapilan
calismalarda ve vaka bildirimlerinde nadir olsa da idiyopatik jeneralize epilepsilerin seyirleri sirasin-
da klinik ya da elektroensefalografik olarak fokal 6zellik gosterebildigi, ayni sekilde fokal epilepsilerin
de seyirleri sirasinda jeneralize dzellik gosterebildigi bildirilmistir. iki farkli elektroklinik sendromun
ayni hastada gorilmesinin prognozu etkilemedigi belirtilmistir. Bu epilepsilerin birlikteligi nadir go-
rildigu icin tesadiifi bir birliktelik olabilecegi ileri stirilmustiir. Fokal olarak baslayan nébetlerin se-
konder jeneralize olarak yansimasinin gortildiigu gortisu de vardir. Bunun yaninda aralarinda genetik
bir baglanti olabilecegi ancak yeterli aile galismasi olmadidi belirtilmektedir. Hem fokal hem de je-
neralize nobetlerle seyreden epilepsiler, ilk kez 2017°de Uluslararasi Epilepsi ile Savas Dernegi tara-
findan kombine jeneralize ve fokal epilepsiler olarak siniflandinimistir. Calismamizda gocukluk ¢agi
iyi huylu fokal epilepsi ve idiyopatik jeneralize epilepsi tanisi alan hastalarin takipleri sirasinda klinik
ve/veya elektroensefalografik olarak birbirinin 6zelliklerini gosteren ve ortiisenlerin belirlenerek, bun-
larin klinik ve elektroensefalografik 6zelliklerinin dederlendirilmesi ile prognostik agidan karsilasti-
rilmasi amaglandi. Ayrica bu hastalarin seyirleri sirasinda atipik 6zellik gosterenlerin de belirlenerek
klinik ve elektroensefalografik 6zelliklerinin dederlendiriimesi de amaclandi.

Gereg ve Yontem: T.C. Saglik Bakanligi Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Noroloji Bilim Dali tarafindan Ocak 2011- Kasim 2020 tarihleri arasinda izlenen 3165 epilepsi
tanili hastanin dosyalari taranarak bu hastalarin igcinde Uluslararasi Epilepsi ile Savas Dernegi 2017
kilavuzuna uygun olarak belirlenmis kriterlere gore ¢cocukluk ¢adi iyi huylu fokal epilepsileri ve idi-
yopatik jeneralize epilepsileri tanisi alan 191 hastanin dosyasi belirlendi. Bu hastalarin 95'i diglama
kriterlerinden dolayi ¢alismaya dahil edilmezken, 96 hasta ¢alismaya dahil edildi. Bu hastalardan
27'si takipleri sirasinda nébet semiyolojisinde ya da EEG bulgularinda degisim oldugu icin (fokal bul-
gu varken fokal olarak lokalizasyon degistirmesi, multifokal ya da jeneralize olmasi veya jeneralize
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bulgusu varken fokal bulgu gostermesi) kesisen gruba dahil edildi. Kesisen gruptaki 7 hastanin 6’si
yetersiz bilgi, biri de otizm tanisi nedeniyle ¢alismaya dahil edilmedi. Kalan 96 hastanin dosya verileri
etik kurul onayi alindiktan sonra geriye yonelik olarak incelendi. Demografik ve klinik 6zellikler, EEG
degerlendirilmeleri, tedavi durumlari, prognozlari, nérogelisimsel ve biligssel degerlendirmeleri ile ilgili
bilgiler hasta dosyalarindan elde edildi. istatistiksel analizler SPSS versiyon 20.0 programi yardimiy-
la gergeklestirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 96 hastanin 60’1 (%62,5) cocukluk ¢agd iyi huylu fokal epilepsi, 36sl
(%37,5) idiyopatik jeneralize epilepsi tanili olarak bulundu. Calismadaki 96 hastanin 20'si (%20,8)
kesisen grup, 76's1 (%79,2) kesisen bulgusu olmayip kontrol grubu olarak belirlendi. Kesiden grupta
17 hastada (%85) sadece EEG degisimi goriiliirken 3 hastada (%15) klinik ve EEG degisiminin birlikte
oldugu goriildi. RE tanili 39 hasta iginde 1 hastada (%2,6) AE ile uyumlu elektroklinik degisim varken
sadece EEG degisimi 9 hasta (%23) vardi. EEG degisimi goriilen hastalardan birinde uykuda siirekli
diken dalgali epileptik ensefalopati gelistigi gosterildi. EEG degisimi olan RE'lerde oksipital, frontal
ve jeneralize odaklarin oldugu gosterildi. Kesisen gruptaki RE tanili hastalarin EEG incelemelerinde
ilk oksipital odak goériilme yaslarinin ortancasi 96 (82-102) ay, ilk frontal odak goriilme yaslarinin
ortancasl 107 (95-121) ay, ilk jeneralize aktivite goriilme yaslarinin ortancasi ise 121 (96-139) ay
olup oksipital odaklarin daha erken yasta gortildiigi saptandi. 16 PS tanili hasta iginde AE ile uyumlu
elektroklinik degisimi olan 1 hasta (%6,25), sadece EEG degisimi olan ise 5 hasta (%31,25) vardi.
Elektroklinik degisim gosteren hastanin seyrinde uykuda stirekli diken dalgal epileptik ensefalopati
gelistigi gosterildi. EEG degisimi olan PS’lerde santrotemporal, frontal ve jeneralize odak oldudu gos-
terildi. Bu hastalarin EEG incelemelerinde ilk santrotemporal odak goérilme yaslarin ortalamasi 70
(63-75) ay, ilk frontal odak goriilme yaslarinin ortancasi 75 (70-81) ay, ilk jeneralize aktivite goriilme
yaslarinin ortancasi ise 113,5 (102-125) ay iken santrotemporal odak goriilmesinin daha erken yasta
oldugu saptandi. 5 OPCE-G tanili hasta iginde 1 hastada (%20) JME ile uyumlu elektroklinik degisim
oldugu gosterildi. OPCE-G tanili hastalarda frontal ve jeneralize odaklar oldugu goriiliirken ilk frontal
ve jeneralize odak goriilme yaslari sirasiyla 122,5 (121-124) ay ve 147,5 (125-170) ay oldugu saptan-
di. Frontal odagin daha erken yasta ortaya ciktigi belirlendi. JME tanili 7 hastanin 2'sinin (%28,5) EEG
incelemelerinde jeneralize epileptik aktivite disinda rolandik ve parietooksipital bolgelerde de epilep-
tik odaklar oldugu gosterildi. Gruplar arasi karsilastirmalarda epilepsi prognozu agisindan anlamli
fark bulunmadi (p>0,05).

Sonug: Calismamizdaki hastalardan %20,8'i (20 hasta) kesisen grupta yer almaktadir. Bu hastalarin
hepsinde EEG degisikligi goriilirken %14,3'iinde (3 hasta) EEG degisikligi ile birlikte klinik degisiklik
de goruldu. Nadir olarak gorilen bu birlikteligin klinik sonuglan etiklemedigi gosterilmis olsa bile
bdyle bir durumun gorilebileceginin bilinmesi; yanlis ya da gecikmis taninin dnlenmesi, klinik takip
ile sendroma 6zgl tedavi segeneklerinin diizenlenmesi ve ailenin siire¢ konusunda bilgilendirilmesi
acisindan énemlidir. Cocukluk ¢adi iyi huylu fokal epilepsileri ile idiyopatik jeneralize epilepsilerin bir-
likteliginin nedeni hala net olarak anlasilamamistir. Bu birlikteligin olasi nedenlerini aydinlatabilmek
icin daha biyik 6rneklemlerde yapilacak prospektif nitelikte ¢calismalara ve genetik arastirmalara
ihtiya¢ oldugu distindlmektedir.

Anahtar Kelimeler: Rolandik epilepsi (RE), Panayiotopoulos Sendromu (PS), Gastaut tipi ge¢ baslan-
gigli oksipital lob epilepsi (OPCE-G), Absans Epilepsi (AE), Juvenil Miyoklonik Epilepsi (JME)
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PEDIATRIK HCV TEDAVISINDE YENi SECENEKLER
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Dr. Bilge S.Akkelle

ilk defa 1970’lerde kan transfiizyonu sonrasi hepatite neden olmasi nedeniyle farkedilen virus “non A
non B hepatit virlist” olarak tanimlanmistir. Daha sonra genomuna ait klonun saptanmasiyla virusun
RNA virtisii oldugu anlasilmis ve viris 1989 yilindan itibaren Flaviviridae ailesinde “Hepatit C* adiy-
la siniflanmaya baslanmistir. Virusun 7 genotipi ve 67 subtipi bulunmaktadir. Genom arastirmalari
ile tarama testleri (Ab, PCR) gelistiriimis ve bu sayede donér ve yliksek risk gruplarinin taramalari
gerceklesebilmistir. Bu siiregte interferon ve ribavirin ile degisik sirelerde tedavi rejimleri denenmis
ancak yiiksek tedavi basarisi elde edilememistir. Direk etkili tedavi ajanlarinin (Directly Acting Agent-
s=DAA) gelistiriimesiyle glinimiizde hepatit C (HCV) hastali§inin tedavisi mimkiin hale gelmistir.

Hepatit C ‘nin diinyadaki prevalansi bolgeler arasinda degiskenlik gosterse de ortalama %2-3 olarak
bilinmektedir. Morbidite ve mortalitesi yliksek olan HCV enfeksiyonu ayni zamanda bir halk saghg
sorunu olarak degerlendirilmektedir. Diinya saglik orgitiinin 2030 yili hedefi HCV enfeksiyonunun
eliminasyonu olup bu amagla risk grubunda olan bireylerin taranmasi onerilmektedir. Turkiye'deki
sikligi ise %1-2'dir. Cocuklarda sikhidi net olarak bilinmemekle birlikte diinyada yaklasgik 11 milyon
cocugun HCV ile enfekte oldugu tahmin edilmektedir.

Primer hepatit enfeksiyonu asemptomatik olabilecedi gibi halsizlik, kas agrisi, hafif ates ve istah-
sizlik gibi non-spesifik bulgularla seyredebilir. Kronik HCV enfeksiyonunda siroz ve komplikasyonlar
gorulebilir, uzun sireli enfeksiyonda hepatoseliiler karsinom geligebilir. Ayrica HCV enfeksiyonu’nun
bazi ekstrahepatik bulgularla iligkisi oldugu da diisiinilmektedir. Cocuklarda HCV enfeksiyonu ¢o-
gunlukla asemptomatiktir. Semptomatik olan ¢cocuklarda klinik tablo daha hafif, komplikasyon ve
ekstrahepatik tutulum gorilme sikhidi daha disuktdr.

Baslica bulagma yollar IV uyusturucu ilag kullanimi, kan ve kan drinleri kullanimi, giivenli olmayan
teropatik islemler, cinsel temas, diyaliz, igne yaralanmalari, akupuntur, dévme, piercing, dis firgasi,
tras bigagi gibi kisisel egyalarin ortak kullanimi olarak siralanabilir. Cocuklarda ise en sik gegis yolu
vertikal gegistir.

HCV enfeksiyonunda tedavi ile HCV'nin kir olmasi, HCV iligkili komplikasyonlarin 6nlenmesi ve siir-
drilebilir virolojik cevabin (SVR) elde edilmesi hedeflenir. Sirdirilebilir virolojik cevap tedavi siire-
sinin bitiminden sonra HCV RNA'nin saptanamayacak (HCV RNA <15 IU/ml) diizeyde olmasi olarak
tanimlanir. Gocuklarda, Peg.interferon ve Ribavirin kombinasyonu tedavisi ile tedavi hedefi olan SVR,
genotip 2 ve 3 igin %90.9, genotip 1 ve 4 igin %48.6 iken DAA bazli tedaviler igin sirasiyla %98.2 ve
%96.9'dur. Avrupa ve Kuzey Amerika Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Topluluklari
tani ve tedavi klavuzlarina gore pediatrik HCV enfeksiyonunda 6nerilen tedavi 12 yastan sonrasi igin
DAA bazl protokollerdir. Yakin gegmiste FDA tarafindan daha kii¢iik yaglarda kullanimi onaylanan,
artan sayida DAA mevcuttur (Tablo 1). DAA bazli tedavi protokollerinde tedavi basarisi ¢cok daha
yliksek, yan etki potansiyeli ise belirgin disiktir. Daha 6nce 12 yastan kiglik yaglarda kullanilabilen
Peg. interferon+Ribavirin kombinasyonu tedavisi giincel klavuzlarda artik énerilmemekte, tedavinin
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genotip, karaciger hastaliginin ciddiyeti, komorbidite ve potansiyel yan etkiler dikkate alinarak hasta
ozelinde degerlendirilmesi gerektigi ifade edilmektedir. Yakin gelecekte, kullanimi onaylanan DAA ile
daha etkin bir tedavinin kiiglik yaglarda da mimkin olabilecegi diigtinilmektedir.

interferon a-2b (3-18) 1-6 6x10° lU/m2 3 kez/hafta 5C

Peg. interferon a-2a (5-18) 1-6 100 pg/m2/hafta 5C
Peg interferon a-2b (3-18) 1-6 1.5 pg/kg/hafta 5C
Ribavirin (1-18) 1-6 15 mg/kg/gin Oral
Sofosbuvir (12-17) -2017- 23 400 mg/gln Oral
(3-11) -2019- 150-200 mg/gln
Ledipasvir/Sofosbuvir  (12-17) -2017- 1,4-6  90/400 mg/giin Oral
(3-11) -2019- 33.75-45/150-200 mg/giin
Glecaprevir/Pibrentasvir (12-17) -2019- 1-6 300/120 mg/giin Oral
Sofosbuvir/Velpatasvir  (3-17) -2021- 1-6 400/100 mg/giin Oral
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Cocuk Acilde Teknolojik Cihazlara Bagimli Cocuklar

Dr. Emel Eksi Alp

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Gocuk Acil Uzmani

Son yillarda tip ve teknoloji alanindaki ilerlemeler sayesinde komplike medikal problemleri olan 6zel
saglik gereksinimli cocuklarin (OSGG) sayisi artig géstermistir. 2017-2018 Ulusal Gocuk Saghgi Aras-
tirmasina gore; Amerika Birlesik Devletleri'nde 13,6 milyon gocugun (%18,5) 6zel saglik bakim gerek-
sinimi oldugu bildirilmistir. Yagsamsal islevlerini devam ettirebilmek i¢in mekanik ventilator, gastros-
tomi ve trakeostomi gibi cihazlari kullanmasi gereken gocuklar ise teknolojik cihaz bagimli gocuklar
(TCBG) olarak adlandirilir. Bu grup gocuklar OSGG igerisinde dzel bir grubu olustururlar. TCBC acil
servislere akut hastallk, altta yatan kronik hastaliginin akut alevlenmesi veya kullandidi cihazdaki
teknik bir sorun nedeniyle bagvurabilirler. Acil hekimleri TCBC'lerin olasi sorunlar ve uygulanacak
girisimler hakkinda yeterli donanima sahip olmalidir. Bu grup hastalarin bazal vital parametreleri ayni
yastaki saglikh bir cocuktan farkh olabilir. Saglikli bir gocukta akut biling degisiklidi olarak degerlen-
dirilen klinik durum teknolojik cihaz bagimh bir gocugun normal biling diizeyi olabilir. Bu nedenle bu
grup hastalarn degerlendirirken bakim veren kisinin hastanin yaninda olmasi anamnez ve klinik de-
gerlendirme agisindan énem tasir. Acil servisteki degerlendirilme sirasinda hastanin “kritik, anstabil,
potansiyel anstabil ve stabil (KAPS)” siniflamasindan hangisine dahil oldugu belirlenir. KAPS'a gore;
TCBC en az potansiyel anstabil olarak kabul edilmeli ve gereken kontroller yapilmahdir. Fizik muaye-
neleri yapilirken tam sistemik muayenenin yani sira kullandiklari teknolojik cihazlara 6zgi kontroller
de saglanmaldir. Anamnez ve fizik muayene sonucunda ise hedefe yonelik tetkikler planlanmalidir.
Triyaj ve birincil degerlendirmede tespit edilen patolojik bulgulara gore uygun tedaviler hizla uygula-
nir ve ardindan hastanin kullandigi cihazla ilgili ortaya ¢ikmis olan sorunlar hakkinda bir eylem plani
olusturulur.

Cocuk acil servislere bagvuran TCBC arasinda non-invaziv pozitif basingli ventilasyon (NPBV) ile
takip edilen hastalar buyik bir orana sahiptir. NPBV akut ve kronik solunum yetmezligi olan gocuk
hastalarda yaygin olarak kullaniimaktadir. Maskenin iyi oturmamasi, yetersiz ventilasyon, goz irritas-
yonu, basi llserleri, yliksek basinca bagh nazal konjesyon, agiz kurulugu, aerofaji, gastrik distansi-
yon, pndmotoraks ve pndmomediastinum NPBV komplikasyonlari arasindadir. Basarili bir NPBV igin
uygun hasta, iyi oturan, rahat bir maske ve hasta ile uyumlu bir cihaz segimi 6nemlidir.

Solunumsal bozukluklar (prematiiriteye bagli kronik akciger hastalidi, konjenital hava yolu anormal-
likleri), néromuskuler bozukluklar (muskuler distrofi, spinal muskuler atrofi) ve santral sinir siste-
mi bozukluklarinda (santral hipoventilasyon sendromu, travmatik beyin/spinal kord hasari) invaziv
mekanik ventilasyon ihtiyaci veya sadece trakeostomi kanili ile hastalarin izlenmesi gerekebilir.
Trakeostomili hastalarda tiipiin yerinden ¢ikmasi, trakeostomide total/parsiyel okliizyon (mukus tI-
kaci), altta yatan akciger hastaliginin alevlenmesi ve cihaz kaynakli sorunlar baslica acil durumlari
olusturur.
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TCBC'lerin bir diger alt grubunda enteral tiiplerle beslenen hastalar yer alir. Beslenme tiipleri oral yolla
gida alamayan ve uzun dénem beslenme ihtiyaci olan hastalara cerrahi ya da endoskopik yontemler-
le takilir. Gastrostomi (G tiip), jejunostomi (J tiip) ve perkutan endoskopik gastrostomi (PEG) tiipleri
gibi cesitleri vardir. Enteral tliplerle beslenen hastalar acil servislerde tiipuin yerinden ¢ikmasi, tiipte
tikaniklik veya kagak; dermatit, seliilit, grantilom gibi stoma komplikasyonlari ile karsimiza ¢ikabilir.

Teknolojik destege ihtiyaci olan ¢ocuklar arasinda hidrosefali tanisi olan hastalar da yer almakta-
dir. Cocukluk ¢agi HS tedavisinde beyin omurilik sivisinin (BOS) drenajini saglamak amaciyla sant
sistemleri kullaniimaktadir. Serebrospinal sivi santlari BOS'un beyinden viicudun diger bosluklarina
(periton, plevra, vaskaiiler sistem) siklikla peritona drene olmasi amaciyla yerlestirilir. Bu santlar prok-
simal par¢a, rezervuar ve distal parga olacak sekilde ti¢ kisimdan olusur. Sant komplikasyonlari ara-
sindan en sik sant disfonksiyonu, enfeksiyon ve asiri drenaja rastlanir. Diger olasi komplikasyonlar
ise BOS sizintisi, konvulziyonlar, distal kateterin migrasyonu, batinda santin distal parg¢asinin bulun-
dugu bolgede kist veya asit olusumu seklinde siralanabilir.

Yukarida belirtilen hasta gruplar disinda santral vendz kateteri olanlar, koklear implant, vagal sinir
stimulatorid olanlar, insilin pompasi ve genitouriner diversiyonlara sahip hastalar da TCBG grubuna
dahildir. Sonug olarak, yenidogan déneminden itibaren medikal ve teknolojik imkanlarin da gelisme-
siyle daha ¢ok ¢ocuk teknolojik cihaz bagimli olarak hayatina devam etmektedir. Acil serviste ¢alisan
hekimlerin bu grup hastalar degerlendirirken daha dikkatli olmalari ve oncelikle ortaya ¢ikan acil
durumlara gerekli midaheleleri yapip hastalarin kullandiklari cihaza bagli sorunlara yonelik bir eylem
planina sahip olmalari 6nem tasir.
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OZET

Nazli Biisra Acgikgoz

Girig ve amag: Ketojenik diyet (KD); aglik halini taklit eden ve yiiksek oranda yag, diisiik oranda kar-
bonhidrat ve diisiik ama yeterli miktarda protein ihtiva eden bir diyet tipi olup varlidi tarihsel olarak
Hipokrat donemine uzanmaktadir ve tarihte epilepsi tedavisinde denenen ilk yontemlerden biridir.
Achgin epilepsi tedavisinde ilk defa modern anlamda kullaniimasi 1911 yilinda olmus ve epilepsi
tanil 20 hastada aglik durumunda nobetlerin daha hafif oldugu bildirilmistir. 1921 yilinda Dr. Wilder
ketonemi olusturarak aglik ile benzer fayda elde edilebilecegini iddia etmis ve “ketojenik diyet” teri-
mini ilk defa kullanan isim olmustur. 1920-1930’lu senelerde ¢ok popliler olan KD tedavisine olan
ilgi, 1938 yilinda difenilhidantoinin bulunmasi ile belirgin 6lgliden azalmistir. 1941-1980 seneleri ara-
sinda epilepsi kitaplarinda KD kapsamli bir sekilde yer almistir. 1972 yilinda ¢ok sayida epilepsili
¢ocukta yapilan caligmada KD verilen hastalarin %52'sinde nébetsizlik hali saglandidi, %27'sinde ise
nobetlerin azaldigi gosterilmistir. Yeni antiepileptik ilaclarin ortaya ¢ikmasiyla giderek daha az kulla-
nilmaya baslanan KD tedavisi ile glinimuzde direncli epilepsisi olan gocuklarin ortalama %20'sinde
nobetlerin sonlandigi, ortalama % 50'sinde ise nobetlerin azaldigi iddia edilmektedir. Calismalarda
KD tedavisinin, ilaca direngli semptomatik epilepsilerde yararl oldugu bildirilmistir. Ancak idiyopatik
jeneralize epilepsinin sonuglari spesifik olarak bildirilmemistir. Absans epilepsi, cocukluk ¢ag idi-
yopatik jeneralize epilepsisinin sik gortlen bir formudur. Cocukluk ¢agi ve juvenil absans epilepsili
hastalarda yapilan retrospektif bir calismada ketojenik diyetin olumlu sonuglari oldugdu bildirilmistir.
Ketojenik diyetin tipi (klasik ketojenik diyet ya da modifiye Atkins diyeti), kullanilan anti epileptik
ilaclar (AEI), baslangi¢ yas, cinsiyet ve KD uygulama siiresinin, tedaviye yanitta anlamli fark olustur-
madigini iddia eden ¢alismalar mevcuttur. “GAERS (Genetic Absence Epilepsy Rats from Strasburg),”
absans epilepsinin giiniimizde sik kullanilan deney modellerinden biri olup EEG’de her iki hemisfer-
de spontan ve senkronize 7-11 Hz diken dalga desarjlar olugturan Wistar siganlarin “inbred” tretimi
ile elde edilmisglerdir. GAERS, poligenik kalitim gosteren absans modeli oldugundan insanda goriilen
tipik absans epilepsiyi basaril bir sekilde temsil eder. Absans epilepside ketojenik diyet kullanimi ile
ilgili calismalarin retrospektif olusu, izlem surelerinin kisahg, kisitli EEG verileri ve hastalarn kullan-
digi AEI'lerin farklihg; tedavi basarisini net bir sekilde degerlendirmeyi engellemektedir. Bu sebeple
absans epilepside ketojenik diyet etkinligini net bir sekilde ortaya koyabilmek icin prospektif calisma-
lara ihtiyag vardir. Calismamiz GAERS'ler lizerinde ketojenik diyet tedavisinin denendigi literatlirdeki
nadir; otuz giinliik sicanlarin (insanda iki yasa karsilik gelen) kullanildidi, ketojenik diyetin gocukluk
¢agi absans epilepsisi lizerindeki etkinligi ve cinsiyetin tedaviye yanit izerindeki etkisinin prospektif
olarak incelendigi 6zgin bir calismadir.

Yontem: 30 ginliik 12 erkek ve 12 disi GAERS, kontrol ve deney grubu olmak lizere randomize olarak
her grupta 6 erkek ve 6 disi olacak sekilde 2 gruba ayrildi. 30 glinlik olana kadar %70 karbonhidrat,
%24 protein, %6 yag iceren standart diyet (SD) ve sebeke suyu ile ad libitum beslendiler. 30 giinliik-
ken 2 gruba ayrilan hayvanlardan kontrol grubunda standart diyet ile ad libitum beslenmeye devam
edildi. Deney grubuna ise 30 giinliikken %81.4 yag, %16.2 protein, %2.4 karbonhidrat iceren KD ad
libitum olarak baglandi. Su her iki gruba da ad libitum olarak verilmeye devam edilip deney sonlanana
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kadar gruplarin diyetlerinde herhangi bir degisiklik yapilmadi. Deney grubu igin kullanilan ketojenik
diyet yemleri sicanlara verilene kadar -20°C'de saklanirken bir hafta icinde kullaniimasi planlanan
yem, si¢canlara verilene kadar bir hafta +4°C’'de saklandi. Stereotaksik cerrahileri 1 ay 3 haftalikken
yapildi. Bilateral frontal ve parietal kortekse delikler acilarak toplam dort adet EEG elektrodu yerles-
tirildi. Cerrahi bitiminde hayvanlar tek olarak kaldiklari bakim kafeslerine alindi ve bakim odasindaki
rutin bakimlarina devam edildi. Stereotaksik cerrahi haftasindan itibaren haftalik kan glukoz ve keton
seviyeleri 6l¢ildd, haftalik tarti takibi yapildi. Stereotaksi cerrahisi sonrasi bir hafta iyilesme siiresi
beklendikten sonra kontrol grubundaki her bir hayvana haftada bir, toplam iki kez; deney grubundaki
her bir hayvana haftada bir, toplam U¢ kez EEG ¢ekildi. EEG kayitlar saat 09:00-12.00 arasi 3 saat
alindi. EEG'de normal ritmik aktivite varken olugan toplam diken dalga desarj (DDD) siiresi, sayisi ve
ortalama DDD sturesi iki grup arasinda karsilastirildi. Deney sonucunda bulunan bitin veriler orta-
lama ve standart hata ile ifade edildi. p<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul edildi. Adirlik, keton,
glukoz olgumleri, haftalik EEG verilerinin dederlendiriimesinde bagimsiz grup t test analiz yontemi
kullanildi. EEG kayitlarinin 20 dk’lik zaman dilimlerine bolinmuis verilerinin haftalik kargilastinimasin-
da ¢ift yonlii ANOVA yontemi ve Bonferroni post-hoc testi kullanildi.

Bulgular: Absans epilepside uygulanan KD, ortalama DDD suresinin kisalmasina sebep olmustur
(p<0,05). Absans epilepside uygulanan KD, toplam DDD siiresinde ve toplam DDD sayisinda degisik-
lik olugturmamistir (p>0,05). Ayrica zaman skalasindan ortaya ¢ikan hatalari minimalize edebilmek
icin SD ve KD alan siganlarin 20’ser dakikalik zaman dilimlerine boliinmis EEG kayitlarindan elde edi-
len XY grafiklerinin egri altinda kalan alanlari kiyaslanmis ve benzer sekilde ortalama DDD siiresinin
her 3 haftada da KD alan grupta SD alan gruba gore kisaldigi, toplam DDD siiresi ve sayisi izerinde
degisiklik olusturmadigi gorilmustir. Absans epilepside uygulanan KD tedavisinde cinsiyetin toplam
DDD siiresi, toplam DDD sayisi ve ortalama DDD siiresi lizerine etkisi yoktur (p>0,05). KD alan grubun
kan keton seviyesi SD alan gruba gore daha yiliksek, kan glukoz seviyesi daha distktir. Diyet baglan-
gicinda agirliklar arasinda fark olmayan siganlarda KD alan grubun haftalik tarti alimi, SD alan gruba
gore daha diisuktdr.

Sonug: Ketonemi, kan glukoz seviyesinde azalma ve tarti aliminda azalmaya paralel olarak leptin se-
viyesindeki muhtemel artig; KD'nin ortalama DDD siresini kisaltmasinin altinda yatan mekanizmada
rol oynayabilir. Calismamiz, 30 ginlik siganlar Gizerinde KD’nin absans epilepsi lizerine etkinliginin
cinsiyet faktorl goz oniine alinarak arastinldigi 6zgin bir galismadir. Calismamizdan ¢ikan sonuglar,
KD'nin absans epilepsi tedavisindeki etkinligini anlamak icin bir basamak olusturmaktadir.

Anahtar Sozciikler: Epilepsi, absans nobet, EEG, diken dalga desarji, ketojenik diyet
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Yenidogan Yogun Bakim Unitelerinde Miizik Terapisinin Yeri

Prof. Dr. Neslihan Tekin
Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi,
Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dal

Muzik terapisi yaklasik 4.000 yildan beri gesitli kiltirlerde hastalari tedavi etmek amaciyla kullani-
lan en eski tedavi yontemlerinden biridir.

Yasa uygun 6zenle secilmis miizik gibi duyusal uyaranlarin Yenidogan Yogun Bakim Unitesi (YYBU)'n-
deki prematiire bebeklerin klinik ve nérogelisimsel sonuglarina 6nemli dl¢lide fayda saglayabilecegi
gosterilmistir. Bebegin, daha anne karninda iken annenin kalp atislarindan etkilendigi, dogumdan
sonra bu tanidik sesi ve ritmi yeniden bulmanin kendisi tizerinde rahatlatici bir etki yaptigi bilinmek-
tedir. 02 saturasyonunu duizeltir, uyarilara karsi toleransi arttirir, agrili islem sonrasi ¢abuk yatistirr,
hormon diizeylerini, biyokimyasal parametreleri etkiler, emme istegini, kilo alimini arttirir, hastanede
kahs suresini kisaltir. NIRS, EEG, MR kullanilarak nérogelisim Uzerine yapilan ¢aligmalarda muzigin
olumlu etkisi objektif olarak sergilenmektedir. insanlarda miizigin algilanmasi ve yorumlanmasi sa-
dece isitme fonksiyonu lzerinden agiklanamaz, isitsel, biligsel, duyusal, motor ve emosyonel islevle-
rin yer aldi§i yaygin iki tarafli kortikal ve subkortikal alanlari igeren karmasik bir olgudur.

Bu konuda en ¢ok ses getiren calisma, isvigre'den Petra Hiippi direktorliigiinde Lordier L ve arkadas-
larinin yaptigi fonksiyonel MRI kullanilarak miizik dinleyen bir grup prematiire bebegin beyin gelisimi-
nin kontrol grubundaki mizik dinletiimeyen diger premature ve zamaninda dogan bebeklerin beyin
gelisimiyle karsilastirildidi gcalismadir. Kendileri i¢in 6zel miizigi dinleyen prematire bebeklerin beyin
gelisimlerinin zamaninda dogan bebeklere benzer oldugu, mizigin isitsel korteks ve subkortikal be-
yin bolgeleri arasindaki islevsel baglantilari gelistirdigi, bu etkinin 6zellikle 6grenme, bilissel islevler,
sosyal iligkiler ve duygu kontroli alanlarinda belirgin oldugu goértlmdistur.

YYBU'de miizik terapisi prematiire bebeklerin gelisimsel sonuglarini iyilestirebilmesi icin, bu bebek-
lerin gelisimsel bakimi hakkinda kapsamli bilgiye sahip, nitelikli, yetkin bir profesyonel tarafindan
bilingli, kisisellestirilmis sekilde sunulmalidir. Mizik terapisi, konusma dili patologlari, ugrasi tera-
pistleri ve fizyoterapistler dahil olmak Gzere disiplinler arasi ekibin diger Uyeleri ile yakin koordinas-
yon iginde kullaniimahdir. ABD'de en iyi gocuk hastanelerinin ylizde 50'den fazlasi, Yenidogan Yogun
bakim Unitesi-Miizik Terapisi (NICU-MT) uzmanhgina sahip board sertifikali miizik terapistlerinin hiz-
metlerinden yararlanmaktadir

Muzik Terapi Protokolleri gelistiriimistir. “Multimodal norolojik gliclendirme” olarak adlandinlan ilk
yontemde bebege 6nce ses (yani canli ninni séyleme), sonra dokunma (yani bebegin viicudunun te-
pesinden asagi ve ortasindan oksama) ve son olarak sallanma seklinde sistematik olarak uyaran ve-
rilir. Emzik Aktif Ninni® (PAL) protokoliinde emzigin arkasina uyan bir basing sensériine sahip FDA
onayh bir tibbi cihaz kullanilir. Bebek emzigi emdiginde cihaz 10 saniye boyunca ninni mizigi ¢alar.
Daha sonra, bebek 10 saniyelik zaman dilimi igcinde emzigi tekrar emmedikge mizik durur. Muzik te-
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rapisinin uygulanabilmesi igin bebek en az 28 gestasyonel yasa gelmis olmal, giinliik hemsire onayi
alinmali, mizik 6zellikleri agisindan ¢ok prematiire bebekler igin mizik mimkin oldugunca basit ve
uyarici olmamali, yatistirici, sabit, istikrarli olmahdir. Miizik dinleme esnasinda bebek sik/stirekli asiri
uyariima belirtileri gosteriyorsa (6rn. kivranma, sirtta kavis, yiiziini burusturma, kalp hizinda artis,
diizensiz nefes alma, cilt renginde degisiklik, aglama, parmak uzatma, hickirma) miizik kesilmelidir.
Zamanlama, zaman arali§i onemlidir. Kulakliklarla dinletilebilecegi gibi canli mizikte olabilir.

Sonug olarak muzik terapisi gondilliler tarafindan saglanan, tamamlayici ve alternatif bir girisim, bir
eglence degildir. Miizik terapisi, onaylanmig bir mizik terapi programini tamamlayan sertifikali bir
profesyonel tarafindan terapdotik bir iligki icinde kisisellestirilmis hedeflere ulagmak igin mizik mu-
dahalelerinin klinik ve kanita dayali kullanimidir. Lisans, yiksek lisans ve doktora programinin oldugu
arastirmaya dayal bir tedavidir.

18-20 SUBAT 2022) -Cevrimici kongre-  “Dedisen Diinyada Cocuk Hekimligi”




9. MARMARA

PEDIATRI KONGRESI Y -
ULUSLARARASI KATILIMLI

Pediatrik Romatoloji Bakis A¢gisiyla COVID-19 Pandemisi

Oya Koker Turan

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali

Siddetli Akut Solunum Sendromu Koronavirus-2 (SARS-CoV-2) Hastaligi 2019 (COVID-19) 2019'un
son aylarinda etiyolojisi bilinmeyen pnomoni vakalarinin bildirilmesiyle ortaya ¢ikmistir. Cok geg-
meden tiim diinyay! etkisi altina alarak kiiresel saglik krizi halini almis, Diinya Saglik Orgiitii (DSO)
tarafindan 11 Mart 2020 tarihi itibariyle resmi olarak pandemiilan edilmistir. Sosyal yagsam, egitim ve
ekonominin yani sira, tani agsamasinda olan hastalarin tedavi planlarinda ve kronik hastaliklari olan-
larin izlemlerinde aksakliklar meydana gelmis, saglik sistemi sekteye ugramistir.

Pandemi doneminin baslarinda gocuklarin hastaneye yatis oranlari ve yogun bakim gereksinimi ye-
tiskinlere gore dislk bulunmustur. Nisan 2020 tarihi itibariyle agirlikh olarak okul ¢agi ve ergen yas
grubunu kapsayan, Kawasaki hastaligi ve toksik sok sendromuyla ortak ciddi klinik bulgular géstere-
bilen vakalar raporlanmaya baslanmistir. “Cocuklarda Multisistemik inflamatuvar Sendrom (MIS-C)”
olarak adlandirilan bu tablonun zaman igerisinde SARS-CoV-2 ile iligkisi ¢oziilmis, klinik ve patojenik
Ozelliklerinin aydinlatilmasina yonelik ¢alismalara hiz verilmistir. Genetik ve immdunolojik ¢calismalar,
sitokin aglari ile immiin mekanizmalarin baglantisini ¢ozerek COVID-19 etiyopatogenezine isik tut-
mus, enfeksiyonun ve inflamasyonun kontrolsiiz yayihmini yonetebilmek icin hedefe yonelik tedavi
yaklagimini gindeme getirmistir. Bu baglamda COVID-19 ve romatizmal hastaliklarin benzer yonle-
rinin yani sira, romatologlarin deneyimindeki bazi ilaglarin pandemi siirecindeki rolleri 6ne ¢ikmistir.
Konagin dogal bagisiklik yanitinin viruse karsi gelistirdigi immin savunma mekanizmalarinin pa-
togenezdeki 6neminin vurgulanmasi, immiunsupresif durumu olan veya imminsipresif tedavi altin-
daki hastalar yoniinden endige yaratmistir. Bununla birlikte, romatizmal hastaliklarin yénetiminde
uygun ilag segimi, tedavi baslanmasi, surdirilmesi veya sonlandiriimasiyla ilgili sorular, ayrica ilag
tedariginde yasanan sorunlar gindeme gelmistir. Konuyla ilgili sunulmus oneriler, 6zgiin semptom
varligi veya hekim kontrolii disinda, immiuinsiipresif tedavinin sonlandirilmamasi ve pandemi siirecin-
de ek doz ayarlamasinin gerekmedigi yonindedir. Tedavinin aniden kesilmesi altta yatan hastaligin
siddetlenmesine ve kotl sonuglara yol agabilmektedir.

Pediatrik romatoloji pratiginde hali hazirda kullandigimiz ilaglarin koruyucu veya tedavi edici etkileri
konusunda erken yargiya varmamak kritik 5nem tagimaktadir. ilag etkilesimleri, yan etkiler, etkinlik ve
uzun donem guvenlik profili degerlendirilerek, enfeksiyonun ilerleme stireci ve komplikasyonlar g6z
oninde bulundurularak ve hasta igin en uygun strateji belirlenerek tedavi planlanmaldir.
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Bliyime hormonu endikasyonlarinda giincelleme ve boy kisaliginda yeni te-
davi arayiglari

Dr. Saygin Abali
Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Tip Fakiiltesi; Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD, Gocuk
Endokrinolojisi BD

Boy kisaligi, cocuk endokrinolojisi basvurularinin 6nemli bir kismini olusturmaktadir. Boy kisaliginin
tedavisi ise etiyolojiye gore degismektedir. Bu durumlar iginde biiylime hormonu (BH) tedavisinden
yarar gorebilecek hastaliklar vardir. Dolayisiyla bu durumlarin erken tanisi, erken tedavi sansini da
birlikte getirir.

BH eksikligi, cocukluk doneminde yaklasik 1/4000 oraninda goriilen bir hastaliktir. Konjenital veya
edinsel olabilir. Edinsel nedenler arasinda kraniyofarinjiyoma gibi sella bélgesi benign timorleri ve
kraniyal radyoterapi yer almaktadir. Altta yatan hastaligin kontroli saglandiktan sonra bu durumlarda
da multidisipliner bir yaklagimla BH tedavisi verilebilmektedir.

Sentetik BH, 30 yili agkin siiredir kullaniimaktadir. Uretim olanaklarinin da artisi ile rekombinant BH,
BH eksikliginde yerine koyma tedavisi disinda, BH eksikligi olmayan boy kisalidi ile giden hastalik-
larda da kullaniimaktadir. Turner sendromu (TS), gestasyon yasina gore kiiglik (SGA) dogan ve kisa
boylu ¢ocuklar, Prader Willi sendromu (PWS), SHOX eksikligi, kronik bébrek hastaligi (KBH) ve Noo-
nan sendromu bu hastaliklar arasinda sayilabilir. Ulkemizde de BH tedavisi, BH eksikligi ile birlikte TS,
SGA, PWS ve KBH endikasyonu ile Sosyal Giivenlik Kurumu geri 6deme kapsaminda yer almaktadir.

BH tedavisinin kullanim alanlari artmakla birlikte, kemik ve kikirdak dokunun proliferasyonu ve farkli-
lagmasiile iligkili iskeletin genetik hastaliklari olarak adlandirilan boy kisaliklarinin birgogunda BH’nin
yararinin olmadigi gosterilmistir. Bu grup hastaliklarda hastaliklarin patofizyolojisine yonelik tedavi
arasgtirmalari stirmektedir. Akondroplazi (OMIM#100800), bu galigmalarin olumlu sonug verdigi ilk
hastaliktir.

Akondroplazi, orantili olmayan agir boy kisaliginin en sik nedenidir. insidansinin yaklagik 1/25.000
oldugu ve diinya genelinde etkilenmis 250.000 bireyin oldugu bildiriimektedir. Fibroblast biyime
faktori reseptori 3 geninin (fibroblast growth factor receptor 3, FGFR3) heterozigot fonksiyon ka-
zandirici mutasyonlari sonucu ortaya ¢ikar. Hastalarin %80’ninde mutasyonun de novo oldugu bi-
linmektedir. Ginumuze dek hastaligin patojenik mekanizmalarina yonelik bir tedavinin olmamasi
bircok merkezde vakalarin yonetim ve tedavisini oldukga zor hale getirmektedir. Ekstremite uzatma
operasyonlari tek tedavi segenegidir. Bu tedaviler de zorlu sirecleri ve komplikasyonlari nedeniyle
her merkezde yapilamamakta ve her hasta ve ailesi tarafindan da tercih edilmemektedir.

C-natriliretik peptid (CNP) ve reseptorii olan natritiretik peptid reseptor B (NPR-B) kemik biiyiimesinde
onemli rol oynar. NPR-B'yi kodlayan NPR2'de loss-of-function mutasyonlarin akromezomelik displazi
yaptidi, NPR2'nin aktive edici mutasyonlarinin da uzun boy ile iliskisi bilinmektedir. CNP sinyal yolu
bldyiumeyi arttinici etkisini MAPK yolagini inhibe ederek gosterir. MAPK yoladi da FGFR3 yolagi ile
iliskili oldugu igin artmis CNP’nin FGFR3 yolagini da inhibe ettigi hayvan modellerinde gosterilmistir.
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Bu mekanizmadan yola ¢ikilarak nétral endopeptidaz direngli CNP analogu olan vosoritid gelistiril-
mistir. Vosoritid, iki yas sonrasi akondroplazili gocuklarda Avrupa ve Amerika Birlesik Devletleri'nde
kullanim onayi almistir.

Bu konusmada, bliyime hormonu kullanim endikasyonlari ve iskeletin genetik hastaliklarinda yeni
tedavi arayiglan tartigilacaktir.
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Atopik Dermatitte Staphylococcus Aureus Enterotoksin A ve Enterotoksin B
Spesific IgE Antikorlarinin Rolii

Sema Yildirnm', Mehtap Yazicioglu?, Siikran Giftgi®
1Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Saghdi Ve Hastaliklari ABD, istanbul
2Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji immiinoloji BD, Edirne
3Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya ABD, Edirne

Amag: Atopik dermatit (AD) siklikla siitgocuklugu doneminde baslayan kronik seyirli ve tekrarlayi-
ci inflamatuar bir deri hastaligidir. AD’li olgularin %80-100'liinde deri lezyonlarinda S. aureus koloni-
zasyonu saptanmaktadir. AD’li hastalardan izole edilen. S aureus bakterilerilerinin %30-60 oraninda
enterotoksin A-B-C-D and toksik sok sendrom toksin-1 gibi stiperantijen 6zellikte ekzotoksin urettigi
gosterilmistir.

Bu calismada AD’de serum stafilokok enterotoksin A (SEA) ve stafilokok enterotoksin B (SEB) spesi-
fik IgE antikorlarinin roliiniin belirlenmesi amaglanmistir.

Materyal ve Metod: AD tanili 44 (grup I), allerjik solunum yolu hastaligi olan 30 (grup Il), ve ailesinde
atopi hikayesi ve atopisi olmayan 25 saglkh ¢ocuk (grup Ill) calismaya dabhil edildi. AD tanisi Hanifin
ve Rajka kriterlerine gore konuldu. AD agirlik derecesi “Eczema Area and Severity Index” (EASI) sko-
runa gore hesaplandi. Serum total IgE, SEA-IgE and SEB-IgE diizeyleri tim ¢ocuklarda ¢alisildi.

Bulgular: Serum SEA-IgE ortanca (min-maks) degerleri Grup I, Grup Il ve Grup llI'de sirasiyla 0.10
(0.10-3.97) KU/I, 0.10 (0.10-1.35) KU/I, ve 0.10 (0.10-0.15) KU/I idi. Serum SEB-IgE ortanca (min-
maks) degerleri ise Grup I, Grup Il ve Grup lll'de sirasiyla 0.10 (0.10-100) KU/I, 0.10 (0.10-2.20) KU/,
ve 0.10 (0.10-0.79) KU/l idi. Serum SEA-IgE and SEB-IgE ortanca degerleri agisindan gruplar arasinda
anlamli fark saptanmadi. AD’i olan olgularda EASI skoru ile serum SEA-IgE diizeyleri arasinda pozitif
korelasyon saptandi (r=0.46, p=0.002).

Sonug: S. aureus enterotoksin A'nin AD patogenezindeki rolii tam olarak bilinmemekle birlikte, veri-
lerimiz SEA'nin AD siddetindeki roliinti desteklemektedir. Orta ve agir siddetteki AD’li olgularda an-
tiinflamatuar tedavilere ilave olarak antistafilokokkal tedavilerin kullaniimasiyla daha iyi klinik yanit
alinabilir.

Anahtar Kelimeler: Atopik dermatit, EASI, S. aureus enterotoksin A, S. aureus enterotoksin B

Giris: Atopik dermatit sit cocuklugu doneminde baslayan, ve ¢gocukluk ¢agdinin en sik gorilen kronik
seyirli ve tekrarlayici inflamatuvar deri hastaligidir. Prevalansi %15.6-23 arasindadir. Kendine 6zgi
patognomonik bulgusu olmayip Hanifin ve Rajka tarafindan tanimlanan kriterlere gére tani konmak-
tadir. Hastalik agirlik siddeti ise SCORAD ve EASI gibi farkl skorlarla belirlenmektedir (1-3)

AD patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte genetik faktorler, cilt bariyer defektleri, immun yanit,
ve alerjen ve microorganizma maruziyetini igceren gevresel faktorlertin rol aldigi 6ne surilmektedir
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(4). S. aureus AD'de cilt enfeksiyonlarinda en sik saptanan mikroorganizmadir. Saglkl bireylerin cilt-
lerinde S. aureus kolonizasyonu %5-30 iken, AD’li hastalarin ciltlerinde %60-100 oranindadir. S. au-
reus enterotoksin A-B-C-D ve TSST-1 gibi stiperantijen 6zellikte ekzotoksinlerin AD'in aktiflenmesine
ve enflamasyona katkida bulundugunu gosteren caligmalar mevcuttur (5-6).

Calismamizda AD’li gocuklarda SEA ve SEB spesifik IgE diizeylerinin solunum yolu allerjisi olan ve
saglikh ¢cocuklarin sonuglari ile karsilagtirilmasi boylelikle S.aureus ekzotoksinlerinin AD patogene-
zindeki roliintin belirlenmesi amaglanmistir.

Materyal ve Metod: Bu c¢alisma Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana-
bilim Dali poliklinigine bagvuran 3 ay-17 yas arasindaki ¢ocuklar tizerinde, Haziran 2005—-Ekim 2006
tarihleri arasinda, prospektif olarak gergeklestirildi. Calismaya AD’li 44 ¢ocuk (grup 1), alerjik solunum
yolu (ASY) olan 30 ¢ocuk (grup Il), kendisinde ve ailesinde atopi dykiisii olmayan 25 saglkh ¢ocuk
(SC) (gruplll) dahil edildi. Tim ¢ocuklarin cinsiyetleri, tetkik yasi, klinik 6zellikleri, aile hikayeleri ile
ilgili veriler toplandi. Atopik dermatitli olgulara Hanifin ve Rajka kriterlerine gore tani konuldu. Hasta-
hgin agdirlik derecesi ise EASI'ne gore belirlendi. Grupl, Grupll ve Grup llI'de serum total IgE, SEA-IgE
ve SEB-IgE duzeyleri ¢alisildi.

istatistik analizler SPSS-22 paket programi ile yapildi. Siirekli yapidaki degiskenlerin normal dagilima
uygunlugu Kolmogorov-Smirnov testi ile degerlendirildi. Normal dagilm gosteren stirekli degiskenler
ortalamatSD, normal dagilim gostermeyen siirekli degiskenler ortanca (min-maks), kategorik de-
giskenler % olarak verildi, Numerik degiskenlerin analizinde One-Way ANOVA ve Kruskal-Wallis testi,
kategorik degiskenlerin analizinde Ki- Kare testi kullanildi, Degiskenler arasindaki iliskide Spearmen'’s
korelasyon katsayisi kullanildi. P<0.05 anlamli kabul edildi.

Calisma 6ncesinde Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu'ndan onay alindi. Arastirma Bilimsel
Arastirma Projeleri tarafindan desteklenmistir.

Bulgular:

AD'i olan 44 ¢ocugun 29'u (%65.9), ASY olan 30 cocugun 19'u (%63.3) ve 25 saglikli cocugun ise 14'U
(%56) erkekti. AD’li, ASY olan ve SC’larin yas ortalamalar sirasiyla 5.40+4.36 (0,25-17), 6.52+3.30
(0.5-12) ve 5.02+4.38(0,25-17) yil idi. AD’li olgularin 33 (%75)’iinde hafif, 9 (%20.45)'unda orta ve 2
(%4.55)'sinde agir hastalik bulgulari mevcuttu (Tablo I).

Grup |, Grup Il ve Grup III'in serum total IgE diizeylerine ait ortanca (min ve maks) degerleri sirasiyla
12.33 (1,60-2000) IU/ml, 33.95 (6.7-2000) IU/ml, 19.70 (1-374) IU/ml idi. Gruplarin serum total IgE
diizeylerinin ortanca degerleri karsilastirlldiginda Grup II' de total IgE diizeyi anlaml olarak yiiksekti
(p=0.041).

Grup |, Grupll ve Grup llI'de serum SEA-IgE ortanca (min-maks) degerleri sirasiyla 0.10 (0.10-3.97)
KU/I, 0.10 (0.10-1.35) KU/l and 0.10 (0.10-0.15) KU/I iken, serum SEB-IgE degerleri ise 0.10 (0.10-
100) KU/I, 0.10 (0.10-2.20) KU/I and 0.10 (0.10-0.79) KU/I idi. Gruplar arasinda serum SEA-IgE ve
SEB-IgE ortanca degerleri agisindan anlamli fark yoktu (p=0.402, p=0.109, sirasiyla) (Table 1).

Gruplar arasinda SEA-IgE ve SEB-IgE pozitiflikleri agisindan karsilastiriima yapildiginda da herhangi
bir fark saptanmadi (Tablo I)

EASI skoru ile serum SEA-IgE ve SEB-IgE diizeyleri arasinda iliski agisindan degerlendirdigimizde
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EASI skoru ile serum SEA-IgE dizeyleri arasinda pozitif iliski saptanirken, serum SEB-IgE diizeyleri
arasinda iliski saptanmadi (Tablo 2).

Tartigma:

AD’de SEA-IgE ve SEB-IgE antikorlarinin roliint arastirdigimiz calismamizda AD grubu ile ASY ve SC
gruplari arasinda serum SEA-IQE ve SEB-IgE diizeyleri agisindan farklilik saptamadik. Ancak, hastali-
gin agrilik derecesini gosteren EASI skoru ile SEA-IgE diizeyleri arasinda pozitif iliski mevcuttu.

Lin ve ark. AD ‘li 60 (19 hafif, 18 orta, 23 agir AD), ASY olan %% (AD olmadan), atopisi olmayan 24
cocuktan olusan ¢alismalarinda; serum SEA ve SEB-IGE diizeyleri ve pozitiflik oranini AD’li olgularda
ASY ve atopisi olmayan olgulardan anlaml olarak yliksek saptarken, ASY olan olgular ile atopisi
olmayan olgular arasinda fark saptanmamislardir (7). Ide ve ark. da 3 ay ile 15 yas arasinda olan
AD’li 140 olgu (77 hafif AD, 50 orta AD, 13 adir AD), Bronsial astimli 108 olguda yapmis olduklari
calismada; AD’li grupta SEA-IgE pozitifligini %17.9, SEB-IQE pozitifligini %29.3, SEA veya SEB-IgE po-
zitifligini %33.6 oraninda saptarken, bronsial astim grubunda ise SEA/SEB-IgE pozitifligini %9 olarak
saptamiglardir (8). Bizim olgularimizda ise gruplar arasinda SEA-IgE ve SEB-IgE diizeyleri ve pozitiflik
orani agisindan fark yoktu.

Nomura ve ark. hafif, orta ve agir siddette AD’i olan 1-22 yas arasindaki 94 olgudan olusan galismala-
rinda; serum SEB-IgE antikorlarini agir siddette AD’i olanlarda hafif ve orta siddette AD'i olanlara gore
istatistiksel olarak anlamli derecede yliksek saptamislardir (9). Breuer ve ark. ise 18-65 yas arasinda
hafif, orta ve agir siddette AD’i olan 71 hastada serum SEA ve SEB-IgE dizeylerini pozitif-negatif
olarak degerlendirmislerdir. SEB-IgE pozitif hastalar ile SEB-IgE negatif hastalari karsilastirdiklarinda
hastaligin siddeti agisindan anlamh fark saptamislardir. Serum SEA-IgE icin ayni iligkiyi gostereme-
miglerdir. (10). Calismamizda ise EASI skoru ile SEA-IQE diizeyleri arasinda pozitif bir iligki saptarken,
SEB-IgE arasinda bir iligki saptamadik.

Sonug: AD, ASY ve SC gruplari arasinda serum SEA-IgE ve SEB-IgE dizeyleri ve pozitifligi agisindan
fark olmamasi AD grubundaki olgularimizin gogunun hafif derecede hastalik bulgusu olmasindan
kaynakli olabilir. Orta ve agir AD olgularin fazla sayida oldugu ¢alismalarla farkli sonuglar ile litera-
ture katki saglanabilir. Bununla birlikte EASI skoru ile SEA-IgE arasinda pozitif bir korelasyon olmasi
hastaligin agirlik derecesinde SEA-IgE antikorlarinin 6nemli olabilecegini diistindiirdii. Orta ve agir
AD olgularinda antiinflamatuar tedaviye antibakteriyal tedavinin eklenmesi ile daha iyi sonuglar ali-
nabilir.

Kaynaklar:

1. Mark B, Donald YML. Atopic Dermatitis. In: Middleton E, Ellis EF, Yunginger JW, Reed CE, Adkinson
NF, Busse WW (Eds.). Allergy Principles and Practice. Fifth ed. St. Louis: Mosby;1998. p.1123-34

2. Eicenfield LF, Hanifin JM, Luger TA, Stevens SR, Pride HB. Consensus conference on pediatric
atopic dermatitis. J Am Acad Dermatol 2003;49:1088-95.

3. Brar KK, Nicol NH,Boguinewicz M. Strategies for successful managment of severe atopic derma-
titis. J Allergy Clin Immunol Pract 2019;7:1-16.
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toxin-specific IgE antibodies in atopic dermatitis. Pediatr International 2004; 46:337-41.

9. Nomura |, Tanaka K, Tomita H, Katsunuma T, Ohya Y, Ikeda N et al. Evaluation of the staphylococ-
cal exotoxins and their spesific IgE in childhood atopic dermatitis. J Allergy Clin Immunol 1999;
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Table 1: AD, ASY ve SC gruplarinin demografik ve laboratuvar sonuglari

Grup 13(n=44) Grup II° (n=30) |[Grup lllc(n=25) | P

Cinsiyet (E:K) 29:15 19:11 14:11 0.507#
Yas (yil)* 5.404,36 6.523.30 5.024.38 0.372#
EASI

Hafif (1.1-7) 33(75%) - -

e Orta (7.1-21) 9(20.45%) - -

e Agir(21.1-50) 2 (4.558%) - -
Total IgE IU/mI* 49.75(1.6-2000) |117.5(6.7-2000) | 38.3(1-374) 0.041
SEA-IgE KU/I* 0.1(0.1-3.97) 0.1(0.1-1.35)  |0.1(0.1-0.15)  |0.402*
SEB-IgE KU/I" 0.1(0.1-100) 0.1(0.1-2.20)  |0.1(0.1-0.79)  |0.109*
SEA-IgE 20.35KU/I™* 3 (%6.8) 4 (%13.3) 0 0.157+
SEB-IgE °0.35KU/I™ 7 (%15.9) 6 (%20) 1(%4) 0.214*
SEA ve SEB-IgE®0.35KU/I” 2(4.5%) 3(%10) 0 0.236*
SEA ve/veya SEBIGE30.35KU/I* |8(18.2%) 7(23.3%) 1(%4) 0.442%

a Atopik dermatitli gocuklar  Allerjik solunum yolu olan gocuklar ¢Saglkh gocuklar *OrtalamazSD *Or-
tanca (minimum-maksimum) **Sayi (pozitiflik orani) *Mann-Whitney U test

exact test ; <5) *#One-way ANOVA *Kruskal-Wallis

#Ki-kare test (Fischer

Table 2: EASI skoru ile serum SEA-IgA ve SEB-IgE diizeylerinin degerlendirilmesi

EASI skoru rr P
SEA-IgE serum diizeyi 0.46 0.002
SEB-IgE serum diizeyi -0.05 0.974

*Spearman’s korelasyon testi
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Boy kisaligi ayirici tanisina giincel yaklagim

Dr. Zehra Yavas Abali

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi ve Diyabet BD

Blyume; genetik, epigenetik, endokrin ve ¢evresel birgok etkenin rol oynadigi karmasik gelisimsel bir
suregtir ve gocugu erigskinden ayiran en 6nemli 6zelliktir.

Boy kisaligi, boyun yasa ve cinsiyete gore 3.persentilin altinda olmasi olarak tanimlanmaktadir. Bu
tanima ek olarak, biiyime hizinin yasa gore diisiik olmasi ve ongoérilen erigkin boyun, hedef boyun
1.5 SD altinda kalmasi da ileri inceleme ve izlem gerektirir.

Boy kisaligi nedeniyle basvuran olgularin gogu normalin varyanti boy kisali§i veya diger bir ifade ile
patolojik olmayan boy kisaligi (yapisal biiylime geriligi ve ailesel boy kisaligi) grubunda yer almak-
tadir. Normalin varyanti grubunda yer alan olgularin viicut oranlarinin, dogum agirhginin ve boyunun
normal olmasi, dismorfik bulgularinin, sistemik hastaliklarinin, endokrin veya beslenme bozukluk-
larinin olmamasi beklenir. Bliyime hormonu salgisi ve tiroid hormonlari normal olmahdir. Yapisal
buyime geriliginde, cocugun boyu hedef boyun altindadir. Bliyime hizi normaldir. Kemik yasi geridir
ve ergenlik bulgularinin ortaya ¢ikmasi gecikmistir. Yapisal bliyime gecikmesi tanisi diger patolojik
nedenlerin digslanmasiyla koyulur. Ailevi boy kisalidinda, 6zellikle otozomal dominant kalitilan mo-
nogenik boy kisaligi nedenleri mutlaka akilda tutulmalidir.

Patolojik boy kisaliklari primer ve sekonder olarak sinirlandiriimaktadir. Primer boy kisali§i, kemik
ve kikirdak dokunun proliferasyonu, farklilagsmasi ve bliyiimesini saglayan, bu dokulara ait intrinsik
yolaklarda bozukluga yol agarak bliyime bozukluguna neden oldugu bilinen 150°nin tzerinde mo-
nogenik hastaligi (iskeletin genetik hastaliklari) ve kromozom anomalilerini kapsar. Son yillarda ge-
netik test olanaklarinin artmasi ile monogenik etiyolojilerin tespit edilme orani artmaktadir. Primer
boy kisaliklarl arasinda sayilan, Turner sendromu, SHOX eksikligi, Noonan sendromu, Silver Russel
sendromu, Prader Willi Sendromu gibi genetik durumlar tedavi olanaklari nedeniyle gcocuk hekimleri
tarafindan da taninabilir hastaliklar olmalidir.

Sekonder biiyime bozukluklari ise malnutrisyon, kronik hastaliklar, malabsorbsiyon, intrauterin bu-
yime kisitliligi ile endokrin nedenleri kapsar. Endokrin nedenler arasinda biiyiime hormonu eksikligi,
hipotiroidizm, Cushing sendromu gibi durumlar yer alir.

Gunumizde molekiler tani yontemlerinde ilerlemelere ragmen bazi olgularda boy kisahgi etiyolojisi
belirlenemez. idiyopatik boy kisalig, klinik degerlendirme ve standart tanisal testlerle altta yatan
nedenin aydinlatilamadigi, sistemik, endokrin, nutrisyonel veya kromozomal bozukluklarin diglandigi
boy kisaligi olan bireyler i¢in kullanilan heterojen bir tanisal kategoridir.

Bu konusmada, boy kisaliginda giincel etiyolojik degerlendirme yaklagimi anlatilacaktir.
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S-01

Atopik Dermatitte Staphylococcus Aureus Enterotoksin A ve Enterotoksin B
Spesifik IgE Antikorlarinin Rolii

Sema Yildinm’, Mehtap Yazicioglu?, Siikran Ciftgi®

1Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, istanbul, Tiirkiye
Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji ve Immunoloji BD, Edirne, Tirkiye
3Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya ABD, Merkez Lab. Hormon Birimi, Edirne, Tiirkiye

Girig-Amag: Atopic dermatit (AD) siklikla siitgocuklugu doneminde baglayan kronik seyirli ve tekrar-
layici inflamatuar bir deri hastaligidir. AD’li olgularin %80-100’Ginde deri lezyonlarinda S. aureus kolo-
nizasyonu saptanmaktadir. AD’li hastalardan izole edilen. S aureus bakterilerilerinin %30-60 oraninda
enterotoksin A-B-C-D and toksik sok sendrom toksin-1 gibi siiperantijen 6zellikte ekzotoksin urettigi
gosterilmistir. Bu calismada AD’de serum stafilokok enterotoksin A (SEA) ve stafilokok enterotoksin
B (SEB) spesifik IgE antikorlarinin roliiniin belirlenmesi amacglanmustir.

Materyal ve Metod: AD tanili 44 (Grup |), allerjik solunum yolu hastaligi olan 30 (Grup Il), ve ailesinde
atopi hikayesi ve atopisi olmayan 25 saglikli cocuk (Grup lll) caligsmaya dahil edildi. Hastalarin yasi,
cinsiyeti, aile hikayesi ve klinik 6zellikleri kaydedildi. AD tanisi Hanifin ve Rajka kriterlerine gore ko-
nuldu. AD agirlik derecesi “Eczema Area and Severity Index” (EASI) skoruna gore hesaplandi. Serum
total IgE, SEA-IgE and SEB-IgE diizeyleri tim ¢ocuklarda ¢alisildi.Bulgular: Serum SEA-IgE ortanca
(min-maks) degerleri Grup |, Grup Il ve Grup llI'de sirasiyla 0.10 (0.10-3.97) KU/I, 0.10 (0.10-1.35)
KU/I, ve 0.10 (0.10-0.15) KU/l idi. Serum SEB-IgE ortanca (min-maks) degerleri ise Grup I, Grup Il ve
Grup Il de sirasiyla 0.10 (0.10-100) KU/I, 0.10 (0.10-2.20) KU/I, ve 0.10 (0.10-0.79) KU/l idi. Serum
SEA-IgE and SEB-IgE ortanca degerleri acisindan gruplar arasinda anlamli fark saptanmadi. EASI
skoruna gore AD’li olgularin 33’ hafif siddette iken, 11'i ise orta-agir siddette idi. AD'i olan olgularda
EASI skoru ile serum SEA-IQE diizeyleri arasinda pozitif korelasyon saptandi (r=0.46, p=0.002).

Sonug: S. aureus enterotoksin A'nin AD patogenezindeki rolii tam olarak bilinmemekle birlikte, veri-
lerimiz SEA’ nin AD siddetindeki roliini desteklemektedir. Orta ve agir siddetteki AD’li olgularda an-
tiinflamatuar tedavilere ilave olarak antistafilokokkal tedavilerin kullanilmasiyla daha iyi klinik yanit
alinabilir. Gruplar arasinda fark saptayamamizin sebebi AD’li olgularimizin gogunun hafif siddette
olamasindan kaynaklanabilir. Orta-adir siddette olgularin daha fazla oldugu ¢alismalar ile literatire
katki saglanabilir.

Anahtar Kelimeler: Atopik dermatit, EASI, S. aureus enterotoksin A, S. aureus enterotoksin B
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S-02
Besin Alerjili Olgularin Klinik Ozellikleri; Ozel Klinik Perspektifi

Kiibra GOKCE TEZEL', Reha CENGIZLIER? Ayga VITRINEL?, Ahmet Oguzhan OZEN?3

Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim
Dali

2Yeditepe Universitesi Hastanesi Gocuk Allerji immiinoloji Bilim Dali

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Gocuk Allerji immiinoloji Bilim Dali

Giris: Besin alerjisi gocuklarda 6nemli bir saglik sorunudur. Bu galismada 6zel bir klinikte izlenen
olgularin klinik, demografik 6zellikleri ve sistem tutulumlari ile besinler arasindaki iligki incelenmistir.

Materyal-Metod: Bu tek merkezli calismada 2014-2021 yillar arasinda besin alerjisi ve atopik der-
matit tanisi olan hastalar incelendi. Hastalarin demografik 6zellikleri, sorumlu besinler ve allerjilerin
gidisati incelendi. Sonuglarin degerlendirilmesi igin tanimlayic istatistiksel analizler kullanildi. ista-
tistiksel anlamlilik p<0,05 diizeyinde degerlendirildi.

Bulgular: Calismamizda 307 hasta degerlendirildi; 194 erkek (%63.2), 113 kiz (%36.8) idi. Besin aller-
jisi ile takip edilen olgu sayisi 250 idi. Besin alerjisi iligkili yakinmalar incelendiginde en sik deri bul-
gulan (%71), gastrointestinal yakinmalar (%34) ve solunum sikayetleri (%21) yer almaktaydi. Caligma
grubumuzdaki hastalarda en sik allerji olugturan besin siit (%50) sonrasinda yumurta aki (%44) ve
yumurta sarisi (%21) idi . Cerezler arasinda en sik allerjen ile fistik (%12)idi. Cilt bulgusu olan hasta-
larda da en sik goriilen besin allerjisi yumurta aki (%53) iken gerez allerjisi fistik (%13) idi. Coklu besin
allerjisi olan hastalarin iyilesme siresi tek besine kargi allerjisi olanlara gore anlamh olarak daha
uzun oldugu gorildi (p=0.001). Hem IgE bagimli hem de IgE bagimh olmayan besin allerjilerinde en
sik tutulan sistem deri idi. IgE bagiml allerjilerde deri, gastrointestinal sistem ve solunum sistemi
tutulumu IgE bagimli olmayanlara gore daha fazla gorildu.

Sonug: Calisilan popiilasyonda, literatiire paralel olarak en sik siit ve yumurta alerjileri gdzlenirken
hastalar en fazla deri ve gastrointestinal bulgularla bagvurmustur. Coklu besin alerjisi olan olgular
cocuk alerji hekimleri agisindan daha uzun sireli tedavi gerektirmektedir. IgE bagimli besin alerjileri-
nin daha siklikla sistemik tutulum ile seyredebilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: besin allerjisi, IGE
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S-03

Ampiyem Tanisi Almig Hastalarda Pulmoner Fonksiyonlarin Degerlendirilmesi

Mehmet Cihan Sentiirk’, Yasemin Gokdemir?, Pinar Ergenekon?, Cansu Yilmaz Yegit?, Mirtivet Cenk?,
Mine Kalyoncu?, Aynur Guliyeva?, Giirsu Kiyan3, Ayse Ceren Bakir?, Fazilet Karakog?, Ela Erdem Eralp?,
Saniye Girit*, Emine Atagd®, Seda Geylani Gllec®, Biilent Karadag?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg! ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali

“Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk G6giis Hastaliklari Bilim Dali

SMedipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali
®Gaziosmanpasa Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi

Giris: Ampiyem, akciger enfeksiyonlarina ikincil olarak, tek veya ¢ift tarafli eksiidatif tipte plevral
eflizyon olugmasi durumudaur. Klinikte en sik gorilen bulgulari digsmeyen ates, okstiriik, gogis agrisi
ve dispnedir. Tani radyolojik ve mikrobiyolojik olarak koyulur. Tedavisinde etkene yonelik genis spekt-
rumlu antibiyotikler kullanilir ve kimi zaman cerrahi protokoller uygulanir. Solunum fonksiyon testleri,
akcigerlerin fonksiyon ve hacimlerinin 6l¢llmesi, hastaliklarinin tanisinin koyulmasi ve derecelendi-
rilmesi ve tedaviye yanitin degerlendirilmesinde kullanilan tarafsiz testlerdir.

Gereg ve Yontem: Calismamizda, ampiyem tanisi ile tedavi edilen hastalarda solunum fonksiyon
testleri ile akciger fonksiyonlarini ve hacmini degerlendirmeyi planladik.Klinigimizden takipli 21 ¢o-
cuk hasta ve 40 kontrol galismaya alindi. Hastalarin demografik 6zellikleri, gecirilmis akciger hastali-
g1 oykisu, fizik muayene bulgulari, tani yontemi, tedavi yontemi, spirometri ve LCI yontemi ile akciger
solunum fonksiyonlar degerlendirilerek kaydedildi ve normal referans degerler ile karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 21 hastanin 7'si (%33.3) kiz, 14°li (%66.6) erkek olup ortalama yasla-
r 9.4 +4.5yildi. Ampiyem tanisi alan hastalarin en sik basvuru bulgulari sirasiyla yiiksek ates (%95.2),
takipne (%85.7) ve Oksiirliktl (%85.7). Ates sireleri ortalama 5.85 +3.11 glindii. Ampiyem lokalizas-
yonu; hastalarin 9 (%42.9) tanesinde sagda, 8 (%38.1) tanesinde solda ve 4 (%19) tanesinde bila-
teraldi. Spirometrik incelemede ortalama FEV1% 93.76 +11.78, ortalama FEV1 z skoru -0.24 +0.79
olup anlamli spirometrik bozukluk gézlenmedi. Hastalarin ortalama LCI %2.5 degeri 7.50 +0.72 olup
kontrol grubu LCI degerine gore (6.97 +0.75) istatistiksel olarak anlamli yiiksek bulundu (p: 0.003).

Sonug: Ampiyem sebebiyle yatarak tedavi alan hastalarin uzun donem takiplerinde spirometri ile
saptanamayan havayolu hastaligi gelistigi ve LCI yonteminin, solunum yolu hastaliklarini tespit et-
mede spirometriden daha stiin oldugu saptanmigtir.

Anahtar Kelimeler: Ampiyem, solunum fonksiyon testi, akciger temizleme indeksi
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S-04

Kronik Bobrek Hastaligi Olan ve Periton Diyalizi Tedavisi Alan Gocuklarda in-
siilin Direnci ve Serum Adipokin Diizeyleri Arasindaki lligki

Ceren Bilgiin', Nurdan Yildiz% Ali Yaman?, Goncagiil Ustiinel Haklar?, Harika Alpay?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyokimya Ana Bilim Dali

Giris: Metabolik ve endokrin fonksiyonlari olan adipokinler yag dokusunda sentezlenir. Kronik bob-
rek hastaliginda(KBH), insiilin direnci(iD) ve malnitrisyon, kardiyovaskiiler hastalik riskini,morbidite
ve mortaliteyi artinr. Galismamizda periton diyalizi(PD) ve prediyaliz evre 2-4 KBH hastalarinda iD
ve resistin, adiponektin, periton transport 6zellikleri ve viicut kompozisyonu ile iliskisini aragtirmayi
amagladik.

Materyal ve metot: Yirmi PD, 20 KBH ve 40 saglikli gocuk bu retrospektif kohort ¢aligmaya alindi.
Demografik, klinik ve laboratuvar bulgulari kaydedildi. Antropometrik dlglimler ve biyoimpedans ana-
lizi yapildi. Serumda insiilin, adiponektin ve resistin diizeyleri ¢ahlsildi, tim gruplar icin HOMA-IR ve
HOMA-AD hesaplandi.

Bulgular: Ortalama adiponektin diizeyleri PD, KBH ve kontrol gruplari igin sirasiyla 281.6+74.9,
172.3+81.2 ve 112.2+57.ng/mL idi. Ortalama resistin diizeyleri PD, KBH ve kontrol gruplari igin sira-
slyla 5.512.1, 3.841.5 and 1.3+0.5 ng/mL idi. Resistin ve adiponektin diizeyleri PD hastalarinda KBH
olan hastalara((p=0.006 and <0.001) ve kontrol grubuna goére (<0.001 ve <0.001) anlaml oranda
yliksek saptandi. Resistin ve tahmini GFH (tGFH) arasinda negatif korelasyon saptanirken adipo-
nektin ve tGFH arasinda anlamli iliski saptanmadi. PD hastalarinin 5(%25)'inde, KBH hastalarinin 13
(%65)'linde ve kontrol grubunun 19 (%47.5)’'unda insiilin direnci saptandi (HOMA-IR>2.5). HOMA-IR,
KBH hastalarinda PD hastalarina goére daha yiiksekti ancak kontrol grubu ile anlaml fark goriilme-
di(p>0.05). Resistin, PD ve KBH hastalarinda ID ile iligkili bulunmadi. Periton diyalizi hastalarinda
Kt/v ve antropometrik dlglimlerle HOMA-IR, HOMA-AD, resistin, adiponektin arasinda anlamli kore-
lasyon saptanmadi(p>0.05).

Sonug: insiilin direnci PD tedavisi alan hastalarda ve KBH'nin erken evrelerinde gelisebilmektedir ve
erigkin yagsamda kardiyovaskiiler hastalik riskini azaltmak icin yakindan izlenmelidir. Resistin, PD
alan ve KBH olan hastalarda iD belirlemek icin iyi bir belirtec degildir. inflamasyon, iD ve adipokinler
arasindaki iliskinin daha iyi ortaya konmasi icin daha genis seriler ile yapilan ¢alismalara ihtiyag
vardir.

Anahtar Kelimeler: insiilin direnci, resistin, adiponektin, kronik bébrek hastali§i, periton diyalizi
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S-05

Cocukluk Cagi Fokal Ve Jeneralize Epilepsilerinde Klinik Ve Elektroensefalog-
rafik Kesigen Bulgulari Olanlarin Degerlendirilmesi

Tip Fakiiltesi

L,
7S
&)
=]
kel
<

Aylin Dizi Isik’, Dilsad Turkdogan?

'Solhan Devlet Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji BD, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD

Giris ve Amag: Rolandik epilepsi, Panayiotoulos sendromu ve Gastaut tipi ge¢ baslangi¢h oksipital
lob epilepsilerinden olusan gocukluk ¢agr iyi huylu fokal epilepsileri; semptomlari yasa bagli 6zellik
gdsteren, puberteyle kaybolma egiliminde olan fokal nébetlerle karakterizedir. idiyopatik jeneralize
epilepsiler olarak bilinen gocukluk ¢cagi absans epilepsi, juvenil absans epilepsi, juvenil miyoklonik
epilepsi ve sadece jeneralize tonik klonik ndbet ile giden epilepsi, jeneralize nobetler ve EEG'sinde
normal temel aktivitede jeneralize desarjlarla karakterizedir. Bu epilepsi sendromlar elektroklinik
olarak farkli olmalarina ragmen; nadir olsa da, ayni hastada klinik ve/veya EEG 06zelliklerinin birlikte-
ligi gosterilmistir. Calismamizda kesisen bulgular olan hastalarin klinik ve EEG 6zelliklerinin deger-
lendirilmesi ile prognostik agidan karsilastirilmasi amagclandi.

Gereg ve Yontem: Marmara Universitesi Cocuk Néroloji Bilim Dal'nda Ocak 2011-Kasim 2020 ta-
rihleri arasinda izlenen epilepsi tanili hastalar iginden belirlenmis kriterlere gore 96 hasta ¢alismaya
dahil edildi. Klinik ve EEG bilgileri hasta dosyalarindan elde edildi.

Bulgular: Calismadaki 96 hastanin 20 tanesi kesisen grup, 76 tanesi kesisen bulgusu olmayip kontrol
grubu olarak belirlendi. RE tanili 39 hasta iginde 1 hastada (%2,6) AE ile uyumlu elektroklinik degisim,
sadece EEG degisimi 9 hastada (%23) vardi. EEG degisimi olan RE’lerde oksipital ve frontal odaklarin
oldugu gosterildi. Oksipital odaklarin daha erken yasta goruldigu bulundu. 16 PS tanili hasta iginde
AE ile uyumlu elektroklinik degisimi olan 1 hasta (%6,25), sadece EEG degisimi olan 5 hasta (%31,25)
vardi. EEG degisimi olan PS’lerde santrotemporal ve frontal odak oldugu gosterildi. Santrotemporal
odak goriilmesinin daha erken yasta oldugu bulundu. 5 OPCE-G tanili hasta iginde 1 hastada JME
ile uyumlu elektroklinik degisim oldugu gosterildi. Gruplar arasi karsilastirmalarda epilepsi prognozu
acisindan anlamh fark bulunmamistir (p>0,05).

Sonug: Nadir olarak goriilen bu birlikteligin klinik sonuglari etiklemedigi gosterilmis olsa bile, boyle
bir durumun gortulebileceginin bilinmesi yanlis ya da gegikmis taninin dnlenmesi, klinik takip ve send-
roma 6zgu tedavi segeneklerinin diizenlenmesi ile ailenin siireg konusunda bilgilendirilmesi agisin-
dan onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Panayitopoulos Sendromu (PS), Gastaut tipi ge¢ baslangigli oksipital lob epilepsi
(OPCE-G), Absans Epilepsi (AE), Juvenil Miyoklonik Epilepsi (JME), Rolandik epilepsi (RE)
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S-06
Obezitesi olan ¢ocuklarda insiilin direncinin antropometrik ol¢iimlerle iligkisi

Serpil Cecen’, irem Akbolat?

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Spor Fizyolojisi
2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali

Amag: Obez cocuklarda insilin direnci siklidini ve antropometrik 6l¢gimlerle iliskisini belirlemek.Yon-
tem: Obezite nedeniyle bagvuran 6-17 yas arasi kiz ve erkek gocuklarin ¢iplak ayakla boy uzunluklari
olgiildiikten sonra bioimpedans cihazinda (TANITA BC-418MA) analizleri yapilarak kilo, beden kitle
indeksi (BMI), yag ylzdesi, yag agirhd ve yagsiz agirliklan tespit edildi. Biyokimyasal verilerinden
aglik glikoz ve insiilin degerlerine ulasildi. Bu verileri kullanarak HOMA (Homeostasis Model Asses-
ment) hesaplandi (aglik glikoz (mg/dl)x aglik insiilin (uU/ml) /405). HOMA < 3 olanlar insiilin direnci
olmayan, = 3 iizerinde olanlar ise insiilin direnci olan grup olarak degerlendirildi. istatistiksel analizler
yapildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen, BMI = 95 olan 162 ¢ocuktan 91 kiz ( %56.1), 71 erkek (% 43.9)
idi. HOMA=< 3 olan 60 (%37) ¢ocugun 31 ( %51) kiz, 29 erkek (% 49) olarak tespit edildi. HOMA>
3 olan 102 cocugun (%63) 60 kiz (%58) , 42 erkek (% 42) olarak belirlendi. insiilin direnci olan ve
olmayan grup arasinda yas (p=0.01), boy (p=0.0001), BMI (p=0.0003) % yag (p=0.003), yag agirhg
(p=0.0002) ve kas agirhgi (p=0.0002) arasinda istatistiksel olarak anlamli fark tespit edildi.insiilin di-
renci olan grupta HOMA degerinin yag agirligi ile daha belirgin olmak {izere (p=0.0003), boy (p=0.02),
kilo (p=0.0004), BMI (p=0.0004) % yag (p=0.01) ve kas agirhdi (p=0.04) arasinda istatistiksel olarak
anlamli pozitif korelasyon tespit edildi.Ayrica bu grupta insiilin degerinin yag agirhdi ile daha belirgin
olmak tizere (p=0.0002), boy (p=0.01), kilo (p=0.0004), BMI (p=0.0007) % yag (p=0.02) ve kas agirhg
(p=0.02) arasinda istatistiksel olarak anlamli pozitif korelasyon tespit edildi.

Sonug: Bulgularimiz obezitede yag dokusu artisinin insiilin direnci olusumu agisindan en énemli risk
faktori oldugunu gostermektedir. Yag dokusunun endokrin organ gibi iglev yaptidi leptin, adiponek-
tin, rezistin gibi hormonlarin salgilandigi ve bu hormonlarin artmasinin insdilin direncini etkiledigi
gosterilmistir. Calismamizdan elde ettigimiz sonuglar da ¢ocukluk ¢agi obezitesinde yag dokusu
artisinin insilin direncini artiran 6nemli bir faktor oldugunu gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: obezite, insilin direnci, cocuk, antropometrik
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S-07

immunglobulin A Vaskiilitinde Yas ve Cinsiyetin Klinik Prezentasyon Uzerine
Etkisi

Sema Yildinm', Miiferet Ergliven?

1Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalgin Sehir Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, istanbul, Tiirkiye
2Diizce Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatolojisi BD,Diizce, Tiirkiye

Girig: immunglobulin A vaskiiliti cocukluk cadinin en sik goériilen primer vaskiilitidir. Bu ¢alismada
cocuklarda IgA vaskiilitinin klinik 6zellikleri, yas ve cinsiyetin klinik prezentasyon lizerindeki etkisi
arastinimistir Materyal-Metod: 1997-2020 yillari arasinda Goztepe Prof. Dr. Siileyman Yalcin Sehir
Hastanesi (Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi) Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ve Cocuk Romato-
loji Bilim dalinda tedavi ve takibi yapilan 18 yas alti IgA vaskiiliti tanisi alan ¢ocuklarin dosyalari ret-
rospektif olarak incelendi. Yedi yas alti ve =7 yas ¢ocuklar ile kiz ve erkek cinsiyet arasinda hastaligin
klinik prezentasyonu karsilasilastirildi.Bulgular: Calismaya dahil edilen IgA vaskadiliti tanisi alan 709
olgunun yas ortalamasi 7.85+3.24 yil ve 392 (%55.3)’ si erkekti. Hastaligin en sik olarak gorildigu
mevsim sonbahar (%31.2) idi. Ust solunum yolu infeksiyonlari (27.8%) en sik saptanan predispozan
faktordl. Olgularda gastrointestinal sistem (GIS), eklem ve bobrek tutulum orani sirasiyla %52.8,
%47.5, %17.5 idi. =7 yas olgularda bobrek tutulumu, GIS tutulumu ve hastalik tekrari oranlari <7 yas
olgulara gore anlamh derecede yiiksekti (p=0.00, p=0.03, p=0.00, sirasiyla). Testis tutulumu ve cilt
alti 6demi ise <7 yas olgularda =7 yas olgulara gore anlamli olarak yiiksek oranda saptandi (p=0.001,
p=0.02 sirasiyla). Ayrica, GIS tutulumu erkek olgularda daha yiiksek oranda gézlendi (p=0.046).So-
nug: Yedi yas ve lizeri gcocuklarda IgA vaskiilitinde mortalite ve morbidite agisindan énemli olan bob-
rek ve GIS tutulum agisindan 6nemli iken, erkek cinsiyet GIS tutulumu agisindan 6nemli bir risk fak-
toriddur. Sonug olarak =7 yas uizeri gocuklar bobrek ve GIS tutulumu, erkek ¢ocuklar ise GIS tutulumu
acisindan daha dikkatli takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: bobrek tutulumu, cocuk, gastrointestinal sistem tutulumu, immunglobulin A vas-
kdliti
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S-08
Galaktozemi Tanili Hastalarin Klinik Prezentasyonlari

Burak Gok', Emel Yilmaz Gimis?, Salih Basiblyik’, Zatigiil Safak Taviloglu Gligyetmez?*, Burcu Vol-
kan3, Bilge Sahin Akkale?, Burcu Oztiirk Hismi2

"Marmara Universitesi, Cocuk Sagli§ ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
2Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali
3Marmara Universitesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali
“Marmara Universitesi, Yenidogan Bilim Dal

Girig: Galaktozemi (GALT) galaktoz-1-fosfat uridiltransferaz aktivite eksikliginin neden oldugu oto-
zomal resesif gegisli bir metabolik hastaliktir. Dogum sonrasi galaktoz alimiyla beraber sarilik, kara-
ciger yetmezligi, transaminaz yiksekligi, Escherichia Coli sepsisi, koagililasyon bozuklugu, katarakt
gibi semptomlarla karsimiza ¢ikar. Galaktozemi bir¢cok gelismis lilkede yenidogan tarama progra-
minda olmasina ragmen Tiirkiye'de heniiz degildir. YONTEM: Galaktozemi tanisiyla takipli 6 hastami-
zin tani sureci incelendi.

Bulgular: Galaktozemi sebebiyle takip edilen 6 hastamizin tani siregleri incelendi. 6 hastanin 5'i kiz,
1'i erkekti. Hastaneye bagvuru siiresi en erken 5.gin, en gec¢ 20.gtin oldugu gorildi. Tani en erken
postnatal 10.glinde, en ge¢ 6.ayda koyuldu. Hastaneye ilk bagvuru sikayeti tim hastalarda yenido-
gan sarih@iydi. Bilirubin deg@erleri laboratuvar olarak direkt bilirubin hakimiyetindeydi. Ayrica bagvuru
sirasinda; 4 hastada yenidogan sepsisi, 4 hastada karaciger yetmezligi bulgular (koagiilasyon bo-
zuklugu, transaminaz yiiksekligi) 2 hastada katarakt vardi. Tim hastalarda GALT enzim aktivitesi
dislik bulundu. Ancak hastalarimizin 4 tanesinde genetik olarak GALT geninde mutasyon saptandi.
Diger 2 hastamizda genetik test caligilamadi.

Sonug: Galaktozemi hastaligi bir metabolik acildir. Ancak yenidogan doneminde tanisi atlanabilmek-
te ve fatal olabilmektedir. Bu sebeple direkt bilirubin hakimiyetinde yenidogan sariligi, kolestaz, tran-
saminaz yuksekligi, anne siti alimi sonrasi klinikte kotiilesme, katarakt, Escherichia Coli’ ye bagh
yenidogan sepisi olmasi durumunda ayirici tanida mutlaka akla Galaktozemi gelmelidir. Galaktozemi
stiphesi oldugunda ileri incelemelerin test sonuglari beklenilmemeli, bir an 6nce anne sttt alimi ke-
silmelidir. Anne sitlinin, galaktoz aliminin kesilmesi ¢cok énemlidir ve hayat kurtaricidir. Galaktozun
diyetten ¢ikarilmasiyla hastalarimizda gortlen dider klinik belirtiler 6nlenebilir. Otozomal resesif ge-
¢en bir metabolik hastalik olmasi ve Tirkiye'de akraba evliligin ¢ok sik olmasi sebebiyle Galaktozemi
hastaliginin yenidogan tarama programina dahil edilmesi taninin daha erken koyulabilmesine olanak
sa(layacaktir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan Sariligi, Kolestaz, Katarakt, Anne siitii, Galaktozemi
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S-09

Primer Siliyer Diskinezi Tanisi Alan ve Saglikh Gocuklarda Akciger Klirens in-
deksi, Impuls Osilometrisi ve Spirometri Testlerinin Karsilagtirilmasi

Utku Batu’, Ela Erdem Eralp?, Pinar Almala Ergenekon?, Cansu Yilmaz Yegit?, Muriivvet Cenk?, Yase-
min Gokdemir?, Biilent Karadag?

'S.B.U. Van Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklar Blimi
2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Bolimii

Amag: Primer siliyer diskinezide (PCD) ventilasyon kusurlari ve pulmoner fonksiyonlarda heterojen
bozukluklar yaygindir. Spirometri, PCD’nin pulmoner fonksiyon kusurlarinin ciddiyetini ve karmasik-
hgini belirlemede yetersiz kalabilir. Akciger klirens indeksi (LCI), ve impulse osilometri (I0S) akciger
hastaliklarini saptamada FEV1’e gore daha duyarl olabilmekte ve PCD’li cocuklarda da az sayida
¢alisma bulunmaktadir. Bu ¢galismanin amaci PCD’li ve saglikli gocuklarda LCI, 10S ve spirometri test-
lerini degerlendirerek akciger sorunlarinin erken tespiti agisindan testlerin degerini karsilagtirmaktir.

Yontemler: PCD'li 32 gocuk (medyan; 13.19 yil, aralik 7-18 yil) ve ayni yastaki 44 saglkh kontrol
(ortanca; 12.32 yil; aralik; 6-17 yil) calismaya dahil edildi. Akciger fonksiyon testleri, calisma katilim-
cilarina ayni giin LCI, IOS ve spirometri ile degerlendirildi. LCI, 10S ve spirometri 6l¢climleri arasindaki
korelasyona bakildi.

Bulgular: PCD’li gocuklarda kontrollere kiyasla FEV1, FVC, FEV1/FVC, R5Hz, R10Hz, R15Hz, R20Hz,
X5Hz, Fres ve LCI %2.5 degerlerinde istatistiksel olarak anlaml degisim oldugu gorildi (p<0.05).
Hastalarda ortalama LCI %2,5 degeri 10,99+3,34 iken saglikh kontrollerde 6,99+0,77 idi (p<0,001).
FEV1>%80 olan hastalarin %46.5'inde LClI %2.5 anormaldi. PCD hastalarinda LCI %2.5 ve Fres.
ile FEV1 - FVC arasinda gligld bir ters korelasyon saptandi (sirasiyla p<0.001 r:-0.635, p=0.002 r:
-0.517,p=0.006 r:-0.437 p=0.0.3 r:-0.389).

Sonug: Bu ¢alisma, PCD hastalarinda LCI, 10S ve spirometriyi karsilastiran ilk galismadir. PCD, belir-
gin periferik hava yolu disfonksiyonu ile karakterize bir hastaliktir. Ve sonuglar gostermistir ki PCD’nin
tani ve takibinde LCI ve 10S'ta spirometri gibi kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: spirometri, primer siliyer diskinezi, cocuk, akciger klirens testi, impulse osilometri
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S-10

Pediatrik hastalarda serum 25-(OH) D vitamin eksikliginin goz yasina etkile-
rinin arastiriimasi

Alper Halil BAYAT', Gézde AKSOY AYDEMIR? Abdulvahit Asik3

Bahgesehir Universitesi, Medical Park Goztepe Hastanesi, Goz Hastaliklari Klinigi, istanbul, Tiirkiye
2Adiyaman Universitesi, Adiyaman Egitim ve Aragtirma Hastanesi, G6z Hastaliklari Klinigi, Adiya-
man, Tlrkiye

3Adiyaman Universitesi, Adiyaman Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Pediatri Klinigi, Adiyaman, Tiirki-
ye

Giris ve Amag: Serum 25-(OH) D vitamininin g6z yasina etkileri erigkin hasta grubunda birgok calis-
mada gosterilmistir. Bu galigmanin amaci gocuk hastalarda serum 25-(OH) D vitamini diizeyinin g6z
yas! miktari Gzerine olan etkisini arastirmaktir.

Yontem: Sistemik ve okiler rahatsizli§i bulunmayan 85 pediatrik hasta ¢alismaya dahil edildi. Has-
talar serum 25-(OH) D vitamini seviyelerine gore 4 gruba ayrildi. Serum 25-(0OH) D vitamini seviyesi
<5 ngr/ml olan 21 hasta agir d vitamini eksikligi (Grup 1), serum 25-(OH) D vitamini seviyesi 5 ile 15
ngr/ml olan 20 hasta vitamin d eksikligi (grup-2), serum 25-(OH) D vitamini seviyesi 15 ile 20 ngr/ml
arasinda olan 19 hasta d vitamin yetmezligi (grup-3), ve saglikh 25 hastanin (Grup-4) randomize tek
gozu calismaya dahil edildi. Hastalarin rutin oftalmolojik muayenelerine ek olarak Spektral-Domain
Optik Koherans Tomografi (SD-OKT) yardimiyla g6z yasi miktari yliksekligi (GYY) gz yasi alani (GYA)
(resim-1) ve g6z yas! kirnlma zamani (GKZ) agisindan de@erlendirildi. Resim-1: Goz yas! yiiksekligi ve
alaninin optik koherans tomografideki goriinim (Kirmiz gizgi gézyas! yiksekligini, san tarali alan
ise goz yasl alanini temsil etmektedir)

Bulgular: Hasta gruplari arasinda yas ve cinsiyet dagilimi agisindan anlamli farklilik yoktu (p>0.05).
Serum 25-(0OH) D vitamini seviyesi grup 1'de 4.27 + 0.74 ngr/ml, grup 2'de 11.34+2.11ngr/ml, grup-3'te
16.92+1.28 ngr/ml ve grup-4'te 38.23+6.92 ngr/ml bulundu (p<0.001). GYY grup-1'de 304.47+6.88,
grup-2'de 308.68+5.90, grup-3'te 310.4715.30 ve grup-4'te 311.26+4.09 saptandi (p<0.001) (Grafik-1).
GYA grup-1'de 0.02140.002, grup-2'de 0.025+0.005, grup-3'te 0.026+0.005 ve grup-4'te 0.026+0.005
saptandi (p=0.006) (Grafik-2). GKZ grup-1'de 9.36+1.49, grup-2'de 11.16+2.26, grup-3'te 11.731+2.42,
grup-4'te 11.50+2.00 saptandi (p=0.001).Grafik-1: GOz yas! yiiksekliginin gruplar arasindaki dagihmi
Grafik-2: Goz yasi alaninin gruplar arasindaki dagihmi

Tartisma ve Sonuglar: Calismamizda serum 25-(OH) D vitamini seviyesine gore hasta gruplari de-
gerlendirildi. Serum 25-(0OH) D vitamini eksik olan gocuklarda g6z yasi miktari belirgin oranda diisiik
saptandi. G6z yasI miktarindaki bu azalma d vitamini diizeyi ile daha da derinlesmektedir.

Anahtar Kelimeler: vitamin D eksikligi, G6z yas! ylksekligi, Kuru g6z
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S-11

COVID-19 Pandemisinde Pediatri Yogun Bakimda Yatan Cocuklarin Aileleriile
Videolu Goriigmelerinin Ailelerin Kaygi Diizeyine Etkisinin Arastirilmasi

Feyza incekdy Girgin', Aliye Tugba Bahadir?, Melike Duymaz?3, Makbule Niliifer Oztiirk’

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabi-
lim Dal, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali

2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk ve Ergen Ruh Saglig ve Hasta-
hiklari Anabilim Dali

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi

Girig: COVID-19 pandemisinde hastane ziyaretgi ve refakatci uygulamalarina gelen kisitlamalar ne-
deniyle ailelerin kaygih oldugu gorilmustir. Bunun Gzerine geligtirilen ARTECH Tele-Ziyaret sistemi
araciligiyla; hastanemiz gocuk yogun bakim initesinde (CYBU) hasta yakini-hasta-doktor iletisimi
saglandi. Calismamizin amaci videolu gériismenin ailelerin kaygi diizeylerine olan etkisini belirle-
mektir.

Materyal ve Metot: Arastirmanin ¢alisma grubunu Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi CYBU'nde yatan 66 hastanin anne/babalari olusturmaktadir. Calismada veri toplama araci
olarak; Demografik Bilgi Formu, Durumluk-Siirekli Kaygi Envanteri’'nin-durumluk ve stirekli (DSKE-D
ve S) formlari, Stresle Basa Cikma Yéntemleri Olgegi (SBCYO) ve Kisa Semptom Envanteri (KSE)
kullanildi. Cocuklariyla videolu goriigmeleri sonrasinda, aileler DSKE-D formunu yeniden doldurdular.

Bulgular ve Tartigsma: Videolu gérisme sonrasi DSKE-D kaygi puanlarinda, gérisme dncesi puan-
lara gore anlamli diislis oldugu saptandi (p=0,000). DSKE-D kaygi puanindaki azalma agisindan 50.
persantile gore iki grup olusturuldu: DSKE-D kaygi puani 12 puan ve lizerinde azalanlar “0” (kaygisi
azalan), 12 puanin altinda azalan veya kaygi puani artanlar “1” (kaygisi yeterince azalmayan/artan)
olarak kodlandi. Bu iki grup arasinda demografik degiskenler agisindan anlamli farkhhk saptanmadi
(p>0,05). Genel kaygi diizeyini 6lgcen DSKE-S puanlar agisindan iki grup arasinda fark bulunmadi
(p=0,052). 1 (kaygisi yeterince azalmayan/artan) olarak kodlanan grupta SBCYO'nin mantiksal ana-
liz, pozitif degerlendirme, destek arama ve problem ¢6zme alt 6lgek puanlari anlamh olarak daha
yliksek saptandi. (Sirasiyla p=0,010, p=0,000, p=0,007, p=0,001). 0 (kaygisi azalan) olarak kodlanan
grupta KSE'nin somatizasyon, depresyon, anksiyete, fobik anksiyete puanlari ve KSE belirti toplam
indeksi anlamli olarak daha yiiksek bulundu (Sirasiyla p=0,010, p=0,050, p=0,035, p=0,010, p=0,024).
Cok degiskenli lojistik regresyon analizi sonuglarina gore ¢ocukta kronik hastaligin bulunmasinin
kayginin yeterince azalmamasi/artmasi durumu tizerinde 10,127 kat etkili oldugu saptandi (p=0,021,
OR=10,127). SBCYO problem ¢dzme alt 6lcegindeki her 1 puanlik artisin, kayginin yeterince azalma-
masi/artmasi durumu tizerinde 1,251 kat etkili oldugu bulundu (p=0,001, OR=1,251). Sonug: Unite-
mizde videolu goriisme uygulamasi sonrasinda ailelerin kaygi diizeylerindeki anlamli azalma dikkat
cekicidir ve iletisimin 6nemini vurgulamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Kaygi, pediatri yogun bakim, ziyaret yasagi, videolu goriisme, Covid-19
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S-12

Trakeostomi Eg@itiminin Hastalarin Bakim Vericilerinin Bilgi Diizeyi ve Uygula-
malari Uzerine Etkileri: ISPAT Projesi

Tip Fakiiltesi
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Cansu Yilmaz Yegit!, Ayse Ayzit Kiling?, Sinem Can Oksay?, Aynur Guliyeva', Hakan Yazan?®, Ebru
Kostereli®, Emine Atag*, Selguk Uzuner’, Zeynep Reyhan Onay?, Hiiseyin Arslan® Almala Pinar Erge-
nekon’, Nilay Bas ikizoglu®, Miiriivvet Yanaz', Mine Yuksel Kalyoncu’, Fiisun Unal*, Azer Kili¢ Bas-
kan?, Abdiilhamit Collak’, Pinar Ay8, Sedat Oktem?*, Yasemin Gékdemir', Zeynep Seda Uyan®, Erkan
Cakirs, Saniye Girit3, Haluk Cokugras? Bulent Karadag', Fazilet Karakog?, Ela Erdem Eralp’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

?jstanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gdgiis Hastaliklari Bilim Dali

3Medeniyet Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali

“Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk G6glis Hastaliklari Bilim Dali

5Bezmialem Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali

Kog Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali

’Bezmialem Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

8Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Halk Saghgi Anabilim Dali

9Silireyyapasa Goglis Hastaliklari ve Goglis Cerrahisi EGitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gogus
Hastaliklari

Girig- Amag: Trakeostomi iligkili morbidite ve mortalitenin en sik nedenleri dekanulasyon veya
obstriiksiyon gibi diizeltilebilir nedenlerdir. Trakeostomili ¢ocuklarin evde uygun bakimi, yeterli bilgi
ve donanima sahip bakim verenlerle sadlanabileceginden, ailelerin taburculuk 6ncesinde egitim al-
malari oldukga 6nemlidir. Yeterli egitimin bakim verenlerin bilgi, beceri ve kendilerine olan glivenlerini
arttirdi§i pek ¢ok calismada gosterilmis olmakla beraber, lilkemizde bu alanda standardize bir egitim
programi mevcut degildir. ISPAT (istanbul PAediatric Tracheostomy Study Group) projesinin de bir
basamagi olan bu ¢alismada, trakeostomili gocuklarin bakim verenlerine verilen standardize egiti-
min, bakimverenlerin teorik bilgi ve pratik becerilerine etkilerinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Materyal-Metot: Calisma Oncesinde standardize egitim programi, Trakeostomi Bakimi Aile Egitim
Kitapgig ve egitici videolar olusturuldu. Oncelikle ailelere egitim verecek saglik ¢alisanlarina stan-
dardize bir egitim verildi. Ailelere egitim oncesinde teorik ve pratik (trakeostomi kandiil degisimi ve
aspirasyon) testler uygulandi. Sonrasinda bir saatlik teorik egitim ve bir saatlik pratik egitim (maket
tzerinde, aktif katilimla) verilerek, ayni giin icinde egitim sonrasi teorik ve pratik testler tekrarlandi.
Egitim oncesi ve sonrasi dogru soru/basamak sayilari karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya Istanbul'da alti farkli merkezden toplam 62 trakeostomili cocugun 65 bakim
vereni dahil edildi. Egitim sonrasi 23 soruluk teorik testin medyan dogru cevap sayisi 12'den 18'e
yilikseldi. (p<0.001). Trakeostomi tiip degisimi pratik testinde yapilan medyan dogru basamak sayisi
egitim ile 9'dan 16'ya yikseldi (p<0.001). Trakeostomi tiipiinden aspirasyon pratik testinde yapilan
medyan dogru basamak sayisi egitim ile 9'dan 17'ye yiikseldi (p<0.001). Segilmis sorularin her birin-
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de dogru cevap verenlerin sayisi editim sonrasinda anlamli olarak yiikseldi.

Sonug: Bakim verenlere verilen standardize, uygulamali trakeostomi egitimi, ailelerin teorik bilgi ve
pratik becerilerini arttirmada oldukg¢a etkindir. Trakeostomili cocuklarin bakim verenlerine taburculuk
Oncesi ve sonrasinda da dizenli olarak standardize, uygulamali pratik ve teorik egitim programlari
tlkemiz genelinde diizenlenmelidir. Trakeostomi egitiminin tlkemiz genelinde standardize edilerek
uygulanmasinin 6nlenebilir komplikasyonlari azaltmasi ve bu sayede hastane basvurulari, morbidite
ve mortalitede azalma saglamasi beklenmektedir.

Anahtar Kelimeler: trakeostomi, standardize egitim, bakim verenler
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S-13

Kistik Fibrozis Karaciger Hastaligi Tanisinda Kullanilan Non-invazif Yontem-
lerin Etkinlik Ve Uyumunun Degerlendirilmesi

Nurgil Topbasoglu’, Bilge Sahin Akkelle?, Engin Tutar?, Ozan Belli3, Burcu Volkan?, Yasemin Gokde-
mir4, Ela Erdem?, Deniz Ertem?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari A.B.D.

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D.
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji A.B.D.

“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gdgiis Hastaliklari B.D.

Amag: Kistik fibrozis (KF) genetik gegisli multi-sistemik bir hastaliktir. Kistik fibrozis karaciger has-
taligi (KFKH), izole aminotransferaz yiiksekliginden siroz ve portal hipertansiyona kadar degisebi-
len spektrumda bulgu verebilmektedir. KFKH tanisinda altin standart bir yontem bulunmamaktadir
ancak; hepatomegali ve/veya splenomegali, karaciger fonksiyon testleri anormalligi, anormal ultra-
sonografi (USG) bulgulari ve anormal histopatolojik bulgulardan en az ikisinin varligi anlaml kabul
edilmektedir. Calismamizda KFKH tanisinda biyokimyasal parametrelerin, non-invazif skorlarin ve
USG bulgularinin etkinlik ve uyumunun degerlendirilmesi amaglandi.

Metot: Calismamiz KF tanisi ile hastanemizde takip edilen, 3-18 yas araligindaki hastalar izerinde
gerceklestirildi. Laboratuvar verilerinin analizinde hastanemizde son 1 yil iginde bakilmis giincel ve-
riler dikkate alindi ve bunlar kullanilarak AST/trombosit orani indeksi (APRI) GGT/trombosit orani
(GPR), fibrozis-4 (FIB-4) skorlari hesaplandi. Tim hastalara ayni radyolog tarafindan batin USG ya-
pilarak karaciger parankim bulgular “normal”, “heterojen”, “homojen-hiperekoik” ve “nodiiler” olarak
siniflandirildi. Ayrica USG verileriyle dalak, karacider, portal ven biyikliik/cap z skorlar (DZ, KcZ,
PVZ) hesaplandi.

Bulgular: Caligmaya dahil edilen 109 hastanin yas ortalamasi 10x4 (3-18) yildi ve hastalarin %51.4'U
erkekti. USG'de karaciger parankimi hastalarin 55’inde normal [%50.5; Grup 1(G1)], 22'sinde hetero-
jen [%20.2; Grup 2(G2)], 16’sinda homojen-hiperekoik [%14.7; Grup 3(G3)]), 16’sinda nodiiler [%14.7;
Grup 4(G4))]) olarak degerlendirildi. Gruplar arasinda yas-cinsiyet dagilimi agisindan fark saptanmadi
(p>0.05). G4 ve G3'teki hastalarin ALT ve GGT degerleri G1'e gore anlamli yiiksekti (p<0.05). G4'te
APRI degeri G1'den; GPR ve FIB-4 degerleri G2'den anlaml yiiksekti (p<0.05). Parenkim-buyiiklik/
cap arasindaki degerlendirmede G4'te DZ ve PVZ skorlari, G3'te KcZ skoru G1'e gore anlamli yiksekti
(p<0.05). Univariate analizinde, USG sonucunun normal olmasi referans alindiginda homojen hipere-
koik olma riskini en iyi gosteren parametre KcZ skoru; nodiler olma riskini en iyi gosteren paramet-
reler APRI, GPR, FIB4, DZ, PVZ skorlari olarak degerlendirildi.

Sonug: Calismamizda non-invazif skorlarin, fibrozis iliskili noddler parenkimi belirlemede Ustiinliik
gosterdigi saptanmistir. KcZ skoru artigi fibrozisten gok homojen-hiperekoik parenkim (hepatostea-
toz) ile iliskili bulunmustur. Fizik muayenedeki hepatomegali hepatosteatoz lehine olabileceginden
KFKH agisindan dikkatli degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: : Cocuk, kistik fibrozis, karaciger, non-invazif tetkikler
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S-14

Akut Lenfoblastik Losemi Hastalarinda Kemoradyoterapinin Biiyiime ve Pu-
berte Uzerine Ge¢ Donem Etkileri

Sevgqi Bilgic Eltan', Arzu Akgay?, Mehmet Eltan’, Gonul Aydogan3

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
2Acibadem Universitesi, Acilbadem Atakent Hastanesi
8Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi

Amag: Losemi tedavisinde gelisen yogun, kombine tedavi yontemleri, destekleyici bakimdaki ilerle-
meler ile ALLde sag kalim orani %80’'lere ulagmistir. Sag kalim oran ve siresinin artmasi ile tedavi yan
etkilerin gorilme sikhdi artmis ve geg etkileri giderek 6nem kazanmistir. Bu ¢galismada kemoterapi ve
kraniyal radyoterapinin blyiume ve puberte uzerine ge¢ yan etkilerinin degerlendirilmesi amaglandi.

Yontem: 1997-2007 yillar arasinda Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi'nde ALL tanisi ile takip ve
tedavi edilen, tedavi bitimi sonrasi en az 5 yillik sireyi doldurmus 48 olgu ¢alismaya dahil edildi.Ol-
gularin giincel antropometrik 6lgtiimleri ve pubertal evrelemesi yapildi, hedef boylari ve yillik biyime
hizlar hesaplandi.Laboratuvar incelemesinde; TSH, serbest T4, LH, FSH, 6stradiol veya testosteron,
IGF-1, IGFBP-3 dlzeyleri 6l¢ildi ve kemik yaslar dederlendirildi.Gerekli olgularda biiyime hormonu
uyari testleri yapild.

Bulgular: Olgularin yas ortalamasi 14,41+2,85 (10,5-22,4) yil, olup %54'G (n=26) kiz cinsiyetteydi.
Profilaktik KRT alan 31 (%64,6) olgunun 5'i (%16) 18 cGy, 26's1 (%84) ise 12 cGy dozunda KRT almisti.
Tldm olgularin (n=48) %31,2'inde (n=15) en az bir endokrin bozukluk saptandi.En sik saptanan endok-
rin bozukluklar boy kisaligi (%12,5 n=6) ve Obezite (%6,25 n=3) idi. Olgularin %4,1'inde (n=2) kemik
yas! geri, %8,3’inde (n=4) IGF-1 degerleri -2SDS'nin altinda ve %4,1'inde (n=2) bliyime hormonu ye-
tersiz bulundu. Puberte degerlendirmesinde 2 olgu (%4,2) Tanner evre |, 8 olgu (%16,7) evre I, 7 olgu
(%14,6) evre lll, 15 olgu (%31,3) evre IV, 16 olgu (%33,3) evre V olarak dederlendirildi.Bir erkek olguda
gecikmis puperte (hipergonadotropik hipogonadizm),1 kiz olguda puberte prekoks saptandi.Diger
tim olgularin puberte evreleri yaslari ile uyumlu bulundu.

Sonug: Sonug olarak ¢alismamizda I6semi nedeni ile KRT alan olgularin yaklasik tgte birinde uzun
donem izlemde en az bir endokrin bozukluk saptandi.L6semi tedavisi géren hastalarda ge¢ dénem-
de ortaya ¢ikan bu klinik veya subklinik bazi bozukluklar hastanin sosyal ve fiziksel yagamini yakin-
dan etkileyebilmektedir.Bu nedenle bu hastalarin takibinin iyi yapilmasi ve gerekli destek tedavisinin
saglanmasi, saglikl bir sosyal yagam igin gereklidir.

Anahtar Kelimeler: akut lenfoblastik 16semi, bliylime, cocuk, kemoradyoterapi, puberte
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Covid 19 Pandemisinde Hekimlerin Ve Diger Meslek Gruplarinin Kendileri Ve
Cocuklari Igin Aldigi Saghk Tedbirleri

Nevin Cambaz Kurt’

'Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi

Ozet: Aralik 2019'da Gin'in Wuhan kentinde ortaya ¢ikan Covid-19 pandemisi Diinya genelinde pek
cok etkilere neden olmus ve Diinya Saglik Orgiitii tarafindan Mart 2020’de pandemi olarak ilan edil-
mistir. Covid 19 pandemisi ¢ocuklari da etkilemis, anne babalari gocuklarini bu salgindan korumak
icin bazi tedbirler almaya yoneltmistir. Calismamizda hekimlerin ve diger meslek grubundaki ebevey-
nlerin pandemide kendileri ve ¢ocuklari igin aldigi tedbirler arastinimigtir. Katilimcilar gondllilik esa-
sina dayanarak rastgele 6rneklem yoluyla belirlenmistir. Elde edilen verilerin degerlendiriimesinde
Pearson Ki kare testi kullaniimistir. Calismamiza 270 ebeveyn katilmis olup bunlarin %40.7 (100)’ si
hekim, bunlarinda %23.2'si pediatristtir. Calismamizdan elde edilen sonuglarda ebeyenlerin aldiklari
fiziksel tedbirlerde %93.7 (253)'si ellerini daha sik yikadigini, %76.7 (207)'si eve gelir gelmez kiyafetle-
rini degistirdigini belirtmis, %88 .1 (238) ‘i beslenme ve hijyene daha gok dikkat ettigini, %86.7(234)’si
sosyal aktivitelerini kisitladigini ifade etmistir. Katilimcilardan hekimlerin %54.5'i tezgah Usti (OTC)
grubu ila¢ kullanmakta olup, bu oran diger meslek gruplarinda %32.9 dur. OTC grubu ilag¢ kullanan
hekimlerin % 64'lUnin ¢ocuklarina da bu ilaglar kullandidi belirlenmistir. En sik kullanilan OTC ilaglari
sirasiyla D vitamini, C vitamini, propolis ve probiyotik olarak belirlenmistir. Agilama durumuna bakil-
diginda katilimcilarin %87 (235 )'si kendine asi yaptirmisg, %37.4 (101)'G ¢ocuklarina asi yaptirmayi
diislindigini belirtmistir. Katihmcilarin % 91.1 (246)’i gocugunu okula gonderdigini; ancak % 54.4
(147)'G okulda alinan tedbirlerin yeterli olmadigini ve % 60.4 i gocugunu okula gonderirken endise
duydugunu ifade etmigtir. Katihmcilarin %48'i bir yakinini Covid nedeni ile kaybettigini belirtmistir. Ca-
lismaya katilan hekimlerin %56.9 (62)'u Covid hastasi takip etmis, ancak %43'l Covid olma korkusu
yasadigini belirtmistir. Diger meslek grubunda ise bu oran %57 olmustur. Katihmcilar biylk oranda
(%78.5) pandeminin yakin bir zamanda bitmeyecegini diigslinmektedir. Pandemi ile ilgili gerek saglik
calisanlarinin, gerek diger meslek gruplarinin kendileri ve gocuklari i¢in benzer tedbirlere bagvurdugu
gorulmektedir.

Anahtar Kelimeler: pandemi, Covid-19, tedbir, ebeveyn
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Son Bir Yilda Gorme Kaybi ile Bagvuran Pediyatrik Hastalarin Degerlendiril-
mesi

ismail Hakki Akbeyaz', Volkan Dericioglu3, Zeynep Tiras?, Salih Basibiiyiik? Sermin Ozcan', Burcu
Karakayall', Giilten Oztiirk’, Ozge Yapicr*, Eda Almus*, Olcay Unver, Dilsad Tiirkdogan'

"Marmara Universitesi Cocuk Néroloji Bilim Dali

2Marmara Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali
3Marmara Universitesi G6z Hastaliklari Anabilim Dal

“Marmara Universitesi Radyoloji Anabilim Dali

Ozet: Marmara Universitesi Hastanesi cocuk acil ve gocuk néroloji polikliniklerine 2021 yili icerisin-
de gorme keskinligi veya gorme alani kaybiyla bagvuran hastalar ¢aligmaya dahil edildi. Hastalarin
demografik verileri, gortintiilemeleri, oftalmolojik ve norolojik muayeneleri, verilen tedaviler, sonug
tanilari ve prognozlari incelendi. Calismaya dahil edilen 29 hastanin ortalama yagi 13.98 + 3.2 yildi
ve 16 (%55.2) hasta kizdi. Hastalardan 12'si (%41.4) unilateral, 17’si (%58.6) bilateral gérme kaybi
ile bagvurdu. Gorme kaybi olan toplam 46 goziin basvuru anindaki ortalama gorme keskinligi 0.5
+ 0.4 olarak bulundu. Sikayetlerin baslama siiresiyle bagvuru arasinda ortalama 13.24 + 22.3 giin
oldugu goriildi. Hastalarin %31'inde (n=9) agrih gérme kaybi bulunurken, %44.8'inde (n=13) eslik
eden ek norolojik semptomlar vardi. Akraba evliligi 6ykiisii 10 hastada (%34.5) alindi. ilk bagvuruda
degerlendirilen oftalmolojik muayenede 15 hastada (%51.7) patolojik géz dibi bulgusu mevcuttu.
Orbital ve beyin manyetik rezonans (MR) incelemelerinde 10 hastada (%34.5) optik sinirin orbital kis-
minda sinyal artigi veya kontrast tutulumu izlenirken, ek kraniyal patolojik bulgu 11 hastada (%39.9)
gorildi. On bes hastaya (%51.7) lomber ponksiyon uygulandi, ortalama acilis basinci 30.85 + 18.4
cmH20 olarak bulundu. Hastalarin 8'ine (%27.6) idiyopatik optik norit, 5'ine (%17.2) idiyopatik int-
rakraniyal hipertansiyon (l1H), 4'line (%13.8) multiple skleroz (MS), 3’er hastaya ise (%10.3) sirasiyla
metabolik, herediter, oftalmolojik ve diger norolojik sebepler nedeniyle gérme kaybi tanisi konuldu.
Hastalarin 15'ine (%51.7) pulse metilprednizolon, 5'ine (%17.2) bosaltici lomber ponksiyon ardindan
asetazolomid, ikisine (%6.9) oral metilprednizolon verilirken, iki hastaya (%6.9) hemodinamik destek
tedavileri verildi. Bes hastada (%17.2) tedavisiz iyilesme goriildi. destek tedavisi ile takip edildi.
Prognozlarinda; 21 hastada (%72,4) diizelme olurken, 6 hastada (%20,7) sikayet ve muayene bulgu-
larinda degisiklik olmadi, iki hastadaysa (%6,9) kétiilesme goriildi. Merkezimize basvuran pediyatrik
gérme kayiplarinin en sik nedenini demiyelinizan hastaliklar olusturmakta bunu iiH ve diger nedenler
takip etmektedir. Gegici nedenler, demiyelinizan hastaliklar ve hemodinamik bozukluklarda tedavi
yaniti iyiyken herediter hastaliklarda iyi olmamasi tablonun oldukga genis bir spektrumda seyrettigini
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Akut gérme kaybi, Pediatrik, Bir yilda

18-20 SUBAT 2022) -Cevrimici kongre-  “Dedisen Diinyada Cocuk Hekimligi”




9. MARMARA

PEDIATRI KONGRESI Y -
ULUSLARARASI KATILIMLI

S-17
Ketojenik Diyetin Absans Epilepsi Tedavisindeki Etkinligi

Nazh Bisra Agikgdz', Aylin Toplu?, Hasan Raci Yananli?, Filiz Onat®, Dilsad Tiirkdogan*

Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Ab.D., Tip Fakiiltesi, Marmara Universitesi, istanbul , Tiirkiye

2Tibbi Farmakoloji Ab.D., Tip Fakiiltesi, Marmara Universitesi, istanbul, Tiirkiye

3Tibbi Farmakoloji Ab.D., Tip Fakiiltesi, Acilbadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, istanbul, Tiirkiye
“Cocuk Noroloji B.D., Tip Fakiiltesi, Marmara Universitesi, istanbul, Tiirkiye

Giris ve amag: Ketojenik diyet (KD), acligi taklit eder ve tarihte epilepsi tedavisinde denenen ilk yon-
temlerden biridir. Calismalarda KD tedavisinin, ilaca direngli semptomatik epilepsilerde yararl oldu-
Ju bildirilmigtir. Ancak idiyopatik jeneralize epilepsinin sonuglari spesifik olarak bildirilmemistir. Ab-
sans epilepsi, cocukluk ¢agi idiyopatik jeneralize epilepsisinin sik goriilen bir formudur. Retrospektif
calismalar, KD'nin tipik absans epilepside de etkili olabilecegini gostermistir. Biz de ¢alismamizda;
genetik absans epilepsili sigan modelinde (GAERS), KD'nin epilepsi tedavisi lizerinde etkinligini ve
cinsiyetin tedaviye yanit Gizerindeki etkisini aragtirmayi amagladik.Yontem: Postnatal 30. giiniinde 24
adet GAERS, randomize olarak her grupta 6 erkek ve 6 disi olacak sekilde iki gruba ayrldi ve deney
grubuna KD baslandi. Kontrol grubu ise standart diyet (SD) ile beslenmeye devam etti. Stereotaksik
cerrahileri 1 ay 3 haftalikken yapildi. Stereotaksik cerrahi haftasindan itibaren haftalik kan glukoz ve
keton seviyeleri 6l¢ildd, haftalik tarti takibi yapildi. Cerrahi sonrasi bir hafta iyilesme siresi beklen-
dikten sonra SD alan gruba haftada bir toplam iki kez, KD alan gruba haftada bir toplam li¢ kez EEG
kaydi alindi. EEG'de normal ritmik aktivite varken olusan toplam diken dalga desarj (DDD) siiresi,
sayisi ve ortalama DDD siresi iki grup arasinda karsilastirildi.Bulgular: KD, Ortalama DDD siresini
kisaltti (p<0,05) ancak toplam DDD siiresi ve sayisina etkisi bulunmadi (p>0,05). Cinsiyet, absans
epilepside KD yanitini etkilemedi. KD; ketonemi, venoz kan glukozunda diisis ve tarti aliminda azal-
maya yol agti.Sonug: Calismamiz, 30 gunlik siganlar Gizerinde KD'nin absans epilepsi tizerine etkin-
liginin cinsiyet faktori goz onlne alinarak arastinldigi 6zgiin bir calismadir. Calismamizdan ¢ikan
sonugclar, KD'nin absans epilepsi tedavisindeki etkinligini anlamak icin bir basamak olusturmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Epilepsi, absans ndbet, EEG, diken dalga desariji, ketojenik diyet
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Marmara Universitesi Cocuk Gégiis Hastaliklari Poliklinigi'ne Bagvuran Noromiiskiiler Hastalik Ta-
nili Hastalara Ait Demografik Veriler

Mine Kalyoncu', Almala Pinar Ergenekon’, Cansu Yilmaz Yegit', Mirlvvet Yanaz', Aynur Gulieva’,
Merve Selcuk’, Giilten Oztiirk Thomas?, Olcay Unver?, Ela Erdem Eralp’, Yasemin Gékdemir’, Fazilet
Karakog', Dilsad Tiirkdogan?, Biilent Karadag'

"Marmara Universitesi Cocuk G6giis Hastaliklari Bilim Dali
?Marmara Universitesi Cocuk Noroloji Bilim Dali

Girig-Amag: Solunum sistemi ile iligkili sorunlar néromiskdler hastali§i (NMH) olan ¢ocuklarin mor-
bidite ve mortalitesinde énemli rol oynamaktadir. Bu hastalarda kaslardaki zayiflik nedeniyle etkin
olmayan okstrik, gogis duvari kompliyansinin azalmasina bagh alveolar hipoventilasyon, yutma
disfonksiyonuna baglh tekrarlayan mikroaspirasyonlar ve buna bagl alt solunum yolu enfeksiyonlari
solunum sistemine ait patolojilerin en sik nedenleridir. Biz bu ¢alismada, son 1 yil igerisinde Cocuk
Go6gis hastaliklar (CGH) poliklinigimize basvuran NMH tanili hastalarin demografik ve klinik 6zellik-
leri, solunum destegi ihtiyaci ve tedavi durumlarini incelemeyi planladik.

Materyal-Metot: Aralik 2020-Ekim 2021 tarihleri arasinda CGH poliklinigimize basvuran 81 sayida
NMH tanili hasta galismaya dahil edildi. Hastalarin tanilari, demografik ve klinik 6zellikleri, solunum
sistemi ve uykuda solunum bozuklugu (USB) diisiindiiren semptomlari, solunum destegi ihtiyaci,
NMH'ye ve solunum patolojisine ydnelik tedavi ihtiyaclari analiz edildi. istatistiksel analizler SPSS
21.0 programi aracihgiyla yapild.

Sonuglar: Calisma 81 hasta ile tamamlandi. Hastalarin 55'i erkek, 26'si kizdi. Median yas 98 ay (46-
149), median tani yasi 24 ay (8,5-60) idi. Hastalarin 36’si Spinal Miiskiiler Atrofi, 18'i Duchenne Mis-
kiler Distrofi, 13'U diger miskiiler distrofi tanilarina sahipti.19'unun persistan solunum semptomlari,
53'lnin USB semptomlari mevcuttu. 66’sinin solunum destegi ihtiyaci bulunmamakta, 10°u nonin-
vaziv ventilasyon destegi, 5'i invaziv ventilasyon desteg@i almaktaydi. Son 1 yilda 38'inin solunum sis-
temi hastaligi nedenli oral antibiyotik ihtiyaci,12'sinin yatis gerektiren IV antibiyotik ihtiyaci olmustu.
51 hasta NMH tedavisi almakta, 14 hasta ise gogis fizyoterapisi nedeniyle inhaler bronkodilatator
kullanmaktaydi.Sonug: NMH’de mortalite siklikla kronik solunum yetmezligine bagli olmaktadir. Bu
nedenle bu hastalar solunum semptomlari ve solunum destegi ihtiyaci agisindan yakin takip edilmeli,
gerekirse solunum destegi erken donemde baslanmalidir.

Anahtar Kelimeler: néromuskiler hastalik, solunum, kronik solunum yetmezligi

51

18-20 SUBAT 2022) -Cevrimici kongre-  “Dedisen Diinyada Cocuk Hekimligi”




9. MARMARA

PEDIATRI KONGRESI Y -
ULUSLARARASI KATILIMLI

S-19

Hemolitik Uremik Sendromda Nétrofil Lenfosit Orani Prognostik Faktor Ola-
rak Kullanilabilir mi?

Ceren BILGUN', Nurdan YILDIZ2, Sergin GUVEN? Ece Demirci BODUR?, Neslihan CIGEK? Serim PUL2,
Ozde Nisa TURKKAN?, ibrahim GOKGCE? Harika ALPAY?2

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Girig: Notrofil lenfosit orani (NLR) kronik inflamatuvar siireglerde, malinite ve kardiyovaskiiler hasta-
hiklarda kot klinik sonuglarla iliskili bir inflamasyon belirtecidir. Bu galigmanin amaci, hemolitik tre-
mis sendrom (HUS) tanili hastalarin tani anindaki NLR'nin diyaliz ihtiyaci ve kronik bdbrek hastaligi
gelisimini tahmin etmede, ve ilk atakta tipik/atipik HUS ayinmindaki yararini belirlemektir.

Materyal ve metod: Bu kesitsel retrospektif caligmaya hemolitik Gdremik sendromu olan 48 hasta
ve 50 saglikli gocuk alindi. Demografik, klinik ve laboratuvar verileri, diyaliz ihtiyaglari, varsa genetik
analizleri, gayta sonuglari dosyalarindan kayit edildi. Bagvuru anindaki NLR ve tahmini glomerdiler
filtrasyon hizlari (tGFH) hesaplandi. Notrofil/lenfosit orani, ortalama trombosit hacmi, klinik seyir,
hipertansiyon, proteiniiri ve kronik bdbrek hastaligi gelismesi ile iliskisi arastirilmistir. istatistiksel
analiz icin Statistical Package for the Social Sciences (SPSS Inc,Chicago,IL,USA) version 21.0 kulla-
nilmistir.

Bulgular: Hastalar ve kontrol grubunun NLR degerleri sirasiyla 1.98+1.46 ve 0.95+0.65 idi. Hasta
grubunda NLR daha yiiksek (p=0.00), MPV ise daha diisliktli(p=0.00).Ayrica, yiiksek NLR degerleri
tani aninda diyaliz ihtiyaci ile iliskili idi (p=0.02). Tipik ve atipik HUS olan hastalarin basvuru anindaki
NLR degerlerinde anlamli fark saptanmadi. eGFR <60 ml/min/1.73 m2 olan hastalarin tani anindaki
NLR degerlerinin eGFR >60 ml/min/1.73 m2 olanlara gére daha yiiksek oldugu saptandi(p=0.025) .
Yiksek NLR degerleri uzun donemde sekel protentiri ve hipertansiyon ile anlamli iligkili bulunmadi.

Sonug: Calismamizin sonuglarina gére, HUS'da tani anindaki yiiksek NLR degerleri kétii klinik seyir,
tani aninda diyaliz ihtiyaci, uzun donemde KBH gelisimini tahmin etmede yararl bir belirtegtir. Ancak,
tani anindaki NLR oranlari, tipik ve atipik HUS ayrimini yapmada, uzun dénemde hipertansiyon ve
sekel proteindri gelisimini tahmin etmede yetersiz kalmaktadir.

Anahtar Kelimeler: notrofil lenfosit orani, hemolitik Gremik sendrom, ortalama trombosit hacmi,
prognoz, diyaliz
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Obez ve Saglikh Tiirk Gocuklarinda Fiziksel Aktivite, Uyku Diizeni ve Ekran
Onii Gegirilen Siire Aligkanliklari ve Bunlarin Antropometrik Olgiimlere Etkisi

Burcu Kocamis Kolukisa', Bahar Ozcabi?, Abdulkadir Bozaykut?, Feyza Mediha Yildiz3

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Alerji ve immiinolojisi

2Memorial Bahgelievler Hastanesi Cocuk Endokrinolojisi

3Saglik Bilimleri Universitesi Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hasta-
nesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi

Giris: Degisen fiziksel aktivite aliskanliklari ve beslenme diizeni ile obezite sikhigi gocuk ve ergen yas
grubunda giderek artmakta, eslik eden komorbid hastaliklarin gériilme yasi giderek diigmektedir. Bu
calismada obez ve normal kilolu gocuklarin antropometrik dlgiimlerinin fiziksel aktivite sikhgi, ekran
sureleri ve uyku siireleriyle iligkilerinin degerlendirilmesi amaglandi.

Yontem: Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hastalik-
lari Poliklinikleri ve Cocuk Endokrinoloji Poliklinigi'ne Nisan-Ekim 2017 doneminde basvurmus olan
6-17 yas araligindaki VKI persentiline gore eksojen obezite tanisi konan ve bilinen kronik hastali-
g1 olmayan 77 ¢ocuk dahil edildi. Kontrol grubu olarak normal tartili ve anamnez ve fizik muayene
bulgulariyla diger sistemik hastaliklar agisindan saglikh olan 78 ¢ocuk dabhil edildi. 155 ¢ocugun
stadiometre ile boy, dijital tarti cihazi ile agirhk ve mezure ile bel ¢evresi dl¢iimleri alindi. Cocuklarin
tamamina 13 soruluk ¢oktan se¢meli ve bosluk doldurmal sorular igeren fiziksel aktivite, uyku ve
ekran aligkanlklari anketi uygulandi. Veriler, SPSS 20.0 programi ile analiz edildi.

Bulgular: Calismada obez ¢ocuklarda yas ortalamasi 12,12+2,82, normal kilolularda 12,35+2,85 idi.
Cinsiyet dagihmlar benzerdi. Antropometrik 6lgiimlerden VKi ve tarti z-skorlari ile bel gevresi, bel
cevresi persentili ve bel gevresi/boy orani arasinda kuvvetli korelasyon saptandi. Calismada obezite
ile uyku siiresi, ekran onii siire, merdiven kullanimi, diizenli fiziksel aktivite (6zellikle basketbol/voley-
bol, bisiklet siirme/paten kayma) gibi orta siddette aktivitelere katilim) arasinda anlamli iligki bulun-
du. Obezlerde uyku siiresi 8,39+1,23 saat ve saglikl gocuklara (8,98+0,96) gore anlamli olarak kisa,
haftaici glinliik toplam ekran siiresi ise 3,83+1,98 saat ve saglikli cocuklara (2,07+1,09) gére anlamli
uzun olarak saptandi. Diisiik tempolu yiriyls, parkta oynama gibi hafif siddetli fiziksel aktivitelerin
obezite ile iliskisi gosterilemedi.

Sonug: Cocuk ve ergenlerde saglikl yagsam aliskanliklarinin kazanilmasi ve sirdirilmesi ilerleyen
yaslarda obezite ve iliskili komplikasyonlarin énlenmesinde biyiik 6nem tasimaktadir. Dizenli fi-
ziksel aktivite ve saglikh uyku aligkanliklarinin obezitenin dnlenmesindeki yerinin beslenme kadar
onemli oldugu g6z ardi edilmemeli, cocuklarda egzersiz aligkanliklari desteklenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk ¢agi, obezite, ekran suresi, fiziksel aktivite
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Cocuk Onkoloji Hastalarinda Santral Venoz Kateter iliskili Enfeksiyonlar: Tek
Merkez Deneyimi

Seda Aras’, Nursah Eker'!, Ahmet Kog', Ayse Gulnur Tokug'

"Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, istanbul

Giris ve Amag: Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Unitelerinde kemoterapi uygulamak, kan Griinlerinin
transfiizyonlar, hastalardan sik kan drneg@i alimlari yapabilmek, parenteral beslenmenin de giivenli
sekilde verilebilmesi i¢in uzun sireli santral kateterler gereklidir. Santral kateterler, hastalara giri-
simsel islemlerle santral venoz kateterler ve port kateterleri olarak yerlestirilirler. Uzun siiren tedavi
stirecinde yogun ve ¢oklu inflizyonlar igin uygulama kolayhgi saglarlar. Ancak yine bu 6zellikli hasta
grubu icin kateter varh§i enfeksiyon odagi icin ek bir risk faktori olabilmektedir. Bu ¢alismada mer-
kezimizde kanser tanisi ile tedavi edilen hastalarda santral kateter iligkili enfeksiyonlar, bakteriyemi
ve sorumlu mikroorganizmalarin epidemiyolojik olarak incelenmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji Béliimi'nde Ocak 2016-Mart
2021 yillari arasinda kanser tanisi ile tedavi goren,santral kateter olarak santral venoz kateter ya da
port kateteri takilan hastalar retrospektif olarak incelenmistir.Hastalarin demografik verileri,tanilari,
santral ven0z katater iligkili komplikasyonlar kayit edilmis; bunlarin ydnetimi ve tedavi stireci gozden
gegirilmistir.

Bulgular: Calisma dénemi boyunca toplam 71 hastaya toplamda 84 port kateteri ve/veya santral
venoz kateter yerlestirilmistir. Bu siire boyunca toplam kemoterapi alan hasta sayisi 511 idi.Erkek/
Kiz orani 38:33 idi.Hastalarda ortalama kateterin kalis suresi 8.5aydI. Kateter iliskili enfeksiyonlar-
dan sorumlu olan patojenlerden en sik goriileni metisiline direngli-koagilaz negatif stafilokoklardh.
Otuz hastada (%42) kateterde enfeksiy6z bir ajan tremesi saptandi.Enfeksiydz ajan tespit edildik-
ten hemen sonra tiim kateterler gikartildi.intraluminal okliizyonlari ve kateter kolonizasyonunu 6n-
lemek i¢in de hemen antibiyotik ile kilit tedavileri uygulandi. Hematojen komplikasyon olarak 9 has-
tada(%12) infektif endokardit,24 hastada(%33) sepsis gelisti. Tim hastalar basariyla tedavi edildi.
Enfeksiydz nedenle kaybedilen hastamiz olmadi.Santral kateteri olan 41 hastada(%57) higbir orga-
nizma tanimlanmadi.

Sonug: Cocuk Hematoloji Onkoloji hastalarinda santral kateter kullanimi tedavi siregleri boyunca
uzun sureli olmaktadir.Santral katater varligi nétropenik hastalarda bakteriyemi ve sepsisin en sik
kaynag@idir. Bu hastalarda sepsisin 6nlenmesi igcin en 6nemli adim santral kateter iliskili enfeksiyon-
larin erken tespiti ile baglamalidir.Antibiyotik kilit tedavisi,uygun antibiyotik ile tedavi baglanmasi ve
kateterin hemen ¢ikarilmasi tedavi sureci uygun sekilde yonetilmesinde olduk¢a énemlidir.

Anahtar Kelimeler: cocuk hematoloji onkoloji, kilit tedavisi, port, santral kateter
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Asin Diisiik Gebelik Yagina Sahip Yenidoganlarda Coklu Doz Surfaktan Kulla-
niminin Neonatal Sonuglar Uzerindeki Etkisinin Incelenmesi

Mesut Dursun’, Fatih Bolat?, Mehmet Sariaydin®

'istanbul Gelisim Universitesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, istanbul, Tiirkiye

?jstinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, istanbul, Tiirkiye
3Biruni Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Yenidogan Yogun Ba-
kim Unitesi, istanbul, Tiirkiye

Giris ve Amag: Asiri diisiik gebelik yasina sahip yenidogan (ELGAN) bebeklerin %20-50'sinde birden
fazla surfaktan kullanilmasi gerekebilmektedir. Calismamizin amaci; ¢oklu doz surfaktan kullanilan
ELGAN bebeklerin demografik ve klinik 6zelliklerini belirlemek, coklu doz surfaktan kullaniminin agir
bronkopulmoner displazi (BPD), mortalite ve diger morbiditeler lizerindeki etkisini incelemektir.

Hastalar ve Yontem: Subat 2016 ile Aralik 2020 tarihleri arasinda Biruni Universitesi Tip Fakiiltesi
Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'ne kabul edilen, 28. gebelik haftasindan énce dogan respiratuvar
distres sendromlu (RDS) hastalarin demografik 6zellikleri, neonatal morbiditeleri ve mortalite verileri
retrospektif olarak incelendi. Bir kez surfaktan verilen veya surfaktan gereksinimi olmayan hastalar
grup-1, birden fazla surfaktan gereksinimi olanlar grup-2 olarak gruplandirildi.

Bulgular: Calisma, ortalama gebelik yasi 25,4 hafta, ortalama dogum agirligi 815,9 gram olan 112
hastayla gerceklestirildi. Coklu doz surfaktan kullaniima orani %45,5 (51/112) olarak saptandi.
Grup-2'deki hastalarin gebelik haftasi, dogum agdirligi ve 5. dk APGAR skoru daha diisiik; dogum
odasinda entiibasyon orani daha fazla olarak saptandi (p <0,05). Agir BPD veya 6lim agisindan iki
grup arasindaki fark anlamliydi [Grup 1: %14,8, Grup 2: %58,8; p: 0.001]. invaziv mekanik ventilasyon
sliresi, oksijen tedavi siiresi, hemodinamik anlamli patent duktus arteriosus (HsPDA), evre =3 intra-
ventrikiler kanama (IVK), evre =3 prematiire retinopatisi, orta-agir BPD, hastanede yatis siiresi ve
olim orani grup-2'de daha fazla bulundu (p <0,05). Dogum agirhg), 5. dakika APGAR skoru ve dogum
odasinda entiibasyon diizeltildikten sonra gerceklestirilen regresyon modelinde HsPDA, evre =3 IVK
ve invaziv mekanik ventilasyon siiresi ile birlikte coklu doz surfaktan kullanimi [aOR 6,2 (95% Cl: 2,4
-16,3); p: 0,001] agir BPD veya 6lim igin anlamli risk faktorleri olarak saptandi.

Tartisma ve Sonug: Calismamiz ¢oklu doz surfaktan kullaniminin ELGAN bebeklerde agir BPD veya
0liim gibi olumsuz neonatal sonuglarlailiskili oldugunu géstermektedir. Coklu doz surfaktan ihtiyaci,
akciger hasari ve diger olumsuz sonuglari 6nlemek i¢in yakindan izlenmesi gereken hastalari belirle-
mek amaciyla RDS siddetinin bir gostergesi olarak kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: Asiri diisiik gebelik yasina sahip yenidogan, Goklu doz surfaktan kullanimi, Res-
piratuvar distres sendromu, Agir bronkopulmoner displazi, Mortalite
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Norofibramatozis Tip 1 Tanili Olgularimizin Klinik Ve Radyolojik Bulgularinin
Degerlendirilmesi

Mige Ayanoglu', Ayse Tosun’

1Aydin Adnan Menderes Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Néroloji Bilim Dali, AYDIN, TURKIYE

Amag: Norofibramatozis tip 1 (NF 1) tanisiyla izlenmekte olan hastalarin klinik ve radyolojik bulgula-
rinin incelenmesi

Gereg ve yontem: Ocak 2006-Aralik 2021 tarihleri arasinda NF 1 tanisi almis 51 olgu ¢alismaya dahil
edildi. Olgular yas, tani, cinsiyet, aile 6ykiisd, cilt bulgulan (siitli kahverengi lekeler, aksiller/inguinal
cillenme, nérofibrom, pleksiform nérofibrom), lisch nodiild, optik gliom gibi goz bulgulari, boy kisalig,
skolyoz, kemik displazisi gibi kemik- iskelet bulgulari, epilepsi, malign timor gibi bulgular ve beyin
manyetik rezonans gériintiileme (MRG) bulgulari agisindan degerlendirildi.

Bulgular: Caligmaya alinan 51 olgunun 25'i kiz idi (%49). Ortanca yasi 166 (87) ay, ortanca tani yasi
93 (101) ay idi. Olgularin timiinde ciltte siitlii kahverengi lekeler, 32 olguda (%62,7) aksiller ya da
inguinal cillenme, 3 olguda (%5,9) pleksiform norofibrom, 2 (%3,9) olguda norofibrom mevcuttu. Tim
olgulardan g6z muayenesi istendi. Yirmi-iki (%43,1) olguda lisch nodiili saptanirken, 8 (%15,7) olgu-
nun lisch nodiilii agisindan verilerine ulasilamadi. Ug (%5,9) olguda optik gliom, 4 (%7,8) olguda ke-
mik displazisi saptandi. Ondokuz (%37,3) olgunun ailesinde NF 1 6ykiisii pozitifti. Ug (%5,9) olguda
taniya epilepsi eslik ediyordu. Otuz-sekiz (%74,5) olgunun kraniyal MRG'sinde hamartom mevcuttu.
Beyin MRG'da hamartomat6z lezyonlarin en sik bazal ganglion, serebellum, pons, mezensefalon ve
talamusta yerlesim gosterdigi gozlendi. iki (%5,3) olguda izlemde malign santral sinir sistemi timorii
tespit edildi.

Tartisma ve Sonug: Norofibramatozis tip 1, malign ve benign timér gelisiminin oldukga sik oldugu
genetik bir hastaliktir. Calismamiz sonucunda NF 1'de, cafe au lait lekelerinden sonra gocukluk ¢a-
ginda en sik gorilen cilt bulgusunun aksiller ya da inguinal bolgede ¢illenme oldugu saptanmistir.
Kraniyal MRG, hastalarin tani ve takibinde oldukg¢a énemli bir gortintiileme yontemidir. MRG'de ha-
martomatdz lezyonlarin en sik bazal ganglion, serebellum, pons, mezensefalonda yer aldigi ve olduk-
c¢a sik saptandigi gorilmiustdr.

Anahtar Kelimeler: Norofibramatozis tip 1, siitli kahve lekeleri, Hamartom, Nérofibrom, Aksiller ve
inguinal ¢illenme
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Kronik Sinuzit, Nazal Polipozis Ve Bronsiektazili Hastalarda Kistik Fibrozis
Agisindan Ter Testi Ve Kftr Gen Mutasyonu

Meral Alagoz', Fatos Tanzer'

'Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Me-
tabolizma Bilim Dali, Sivas

Amag: Kistik fibrozis(KF), epitel hiicre apikal membraninda gorev yapan KFTR (Kistik fibroz trans-
membran reguler) gen mutasyonundan kaynaklanan otozomal resesif bir hastaliktir.Bozulmus mu-
kosiliyer klirens, KF hastalarinda kronik rinosiniizit, nazal polipozis ve tekrarlayan akciger enfeksiyon-
lar sonrasi kistik brongiektazilere neden olabilir.Biz bu ¢alismamizda; kronik sinizit, nazal polipozis
ve brongiektazi tanisi olan ¢ocuk ve erigkin yastaki hastalarin KF agisindan, ter testi ve KFTR mu-
tasyonlarini arastirmayl amagladik. Bu sonuglarin, KF ve Atipik KF ile olan iliskisini ortaya koymayi
hedefledik.

Gereg ve Yontem: Calismamiza, son 10 yilda Sivas Cumhuriyet Universitesi Pediatri, Cocuk Metabo-
lizma, KBB, Goguis Cerrahisi, Gogus Hastaliklar kliniklerinde; kronik sintizit, nazal polip, bronsiektazi
tanilari ile takip edilen hastalar dahil edildi.

Bulgular: Calismamiza kronik sinizit, nazal polip, bronsiektazi tanilarindan bir veya birkagini tasiyan;
79 gocuk, 69 eriskin hasta alindi. Hastalarin 66's1 kiz, 82si erkekti.Hastalarin yas ve cinsiyeti incelen-
diginde gruplar arasi fark saptanmadi. Cocuk hastalarin 20’sinde ter testi 40-60mmol/L arahginda, 1
hastada ise 60mmol/Lnin Gizerinde bulundu.Eriskin hastalarin 31'inde ter testi 40-60mmol/L araligin-
da, 5 hastada ise 60mmol/Lnin tizerinde bulundu. Farkh tani guruplarinda ter testi sonuglarinin ben-
zer oldugu goriildi.Cocuk hastalardan; ter testi anlamli pozitif olan 15 hastada, eriskin hastalardan
ise ter testi pozitif olan 5 hastada KFTR gen mutasyonu arastinldi. Ter testi pozitifligi olan 1 erigkin
hastada DF508 heterozigot mutasyonu ve 5T-9T polimorfizmi goériliirken; diger hastalarin higbirinde
KFTR mutasyonuna rastlanmadi.

Tartisma ve Sonug: Calismamiz, Atipik KF fenotipi olan hastalarda ter testi pozitifligine sik rastlan-
digini gosterdi. Ter testi pozitif olan ancak KFTR mutasyonu gosterilemeyen pek ¢ok varyant tanim-
lamis olduk.Bu durum; tilkemizdeki KFTR gen mutasyonlarinin oldukga heterojen olmasi, hastalarin
panelde olmayan mutasyonlari tagimasi, bagka faktorlerin genin fonksiyonunu bozarak Atipik KF
varyantlarina neden olmasiyla agiklanabilir.Akraba evliliklerinin sik oldugu tlkemizde Atipik KF olgu-
larina yonelik daha ¢ok ¢aligmaya ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, kronik sinizit, nazal polip, bronsiektazi, KFTR
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Loprolid Asetat 11,25mg Depo Formu Kullanilan Santral Erken Puberte Hasta-
larinda Tedavi Etkinligi: Pilot Calisma Sonuglari

Melek Yildiz', Feyza Darendeliler’

'istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dall, istanbul

Girig: Santral erken puberte (SEP) tedavisinde gonadotropin salgilatici hormon analoglari (GnRHa)
kullanilmaktadir. Gaismamizda SEP tanili olgularin 1 ve 3 aylik depo I6prolid preparatlari ile 6 aylik
tedavi sonugclarini karsilastirmayi ve I6prolid 11,25mg depo formilasyonu ile ilgili deneyimlerimizi
sunmay! amacladik.

Materyal ve Metod: Calismaya SEP tanili, en az 6 aydir I6prolid asetat 11,25mg depo form kullanan
23 olgu (Grup 1) ve l6prolid asetat 3,75mg kullanan 17 olgu (Grup 2, kontrol) dahil edildi. Altinci ayin
sonunda ilag dozu 6ncesi bakilan LH<0,6mIU/mL veya |6prolid enjeksiyonunun 2. saatinde bakilan
uyarili LH<2,5mIU/mL olan hastalarda puberte hormonal acgidan baskili kabul edildi.

Bulgular: Grup 1'de (n=23) E/K orani 19/4 iken, Grup 2'de (n=17) 15/2 olup benzerdi. Grup 1'in teda-
viye baslangi¢ yas ortalamasi kizlarda 8,2+0,8 yas, erkeklerde 9,6+1,3 yas olup, Grup 2'de ise kizlarda
7,911,5, erkeklerde 9,3+0,6 yasti. Tedaviye baslangi¢ yasi, boy SDS, agirlik SDS, viicut kitle indeksi
SDS ve bazal ¢stradiol seviyeleri agisindan gruplar arasinda fark yoktu (p>0,05). Oncesinde tedavisiz
iken I6prolid asetat 11,25mg baslanan hastalarda (n=18) tedavi dncesine gére dstradiol diizeylerin-
de 6. ayda anlaml diistis gorildi (p=0,01). Loprolid 3,75mg kullanmakta iken pubertesi baskili olan
ve 3 aylik forma gegcis yapilan 5 hastada 6. ay sonunda puberte klinik ve hormonal olarak baskili
devam etti. Grup 1'de ve 2'de kiz olgularda 6 ayin sonunda meme Tanner evresi sirasiyla %94,8 ve
%93,3 oraninda gerilemisti, gruplar arasinda tedavi etkinligi agisindan fark yoktu (p=0,69). Erkek ol-
gularda her iki grupta da testis hacimlerinde artma yoktu. 6 aylik tedavi izlemlerinin sonucunda Grup
1'deki olgularin %91,3'linde, Grup 2'deki olgularin ise %88,2’sinde pubertenin hormonal olarak baskili
oldugu goriildi (p=0,57). Her iki grupta da yan etki gozlenmedi.

Sonug: Calismamiz 3 aylik I6prolid asetat 11,25mg depo formunun 1 aylik forma benzer sekilde
cocuklarda SEP'in klinik ve hormonal olarak baskilanmasini sagladigini gostermis olup, cocuklarda
GnRHa’nin 3 aylik formiilasyonlarinin etkinligini ve kabul edilebilirligini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Santral erken puberte, GNRHa, Loprolid asetat
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Neonatal Hipoksik-iskemik Ensefalopatide Hipoksik Hasarin Siddeti ile Bili-
rubin arasindaki iligki

Nuran Ustiin’

'istanbul Medeniyet Universitesi Tip Fakiiltesi, Prof. Dr. Siilleyman Yalcin Sehir Hastanesi

Amag: Bilirubinin viicudu oksidatif stresten koruyan dogal bir antioksidan 6zellikleri oldugu goste-
rilmistir. Ayrica, neonatal hipoksik iskemik ensefalopatide (HIE)' de oksidatif stresin énemli rol oy-
nadi§i bilinmektedir. Bu ¢alismada, bilirubinin HIiE'deki fizyolojik roliinii ortaya koymak igin hipoksik
hasarin bilirubin diizeyleri Gzerindeki etkisini arastirmayi amagladik.

Gereg ve Yontemler: Bu retrospektif calismaya 2016-2020 yillari arasinda tinitemizde HIE tanisi ile
terapotik hipotermi tedavisi almis 66 olgu dahil edildi. Hipoksik hasar siddeti i¢in biyobelirteg olarak
laktat kullanildi. Olgularin yatis sirasindaki laktat diizeyleri ile ilk 3 glindeki toplam serum bilirubin
(TSB) diizeyleri kaydedildi. Parametrelerin analizi tek degiskenli ve ¢ok degiskenli dogrusal regres-
yon analizi ile degerlendirildi. Gebelik yasi, hematokrit diizeyleri ve fenobarbital kullanimi ¢ok degis-
kenli modellere potansiyel karistirici degiskenler olarak dahil edildi.

Bulgular: Olgularin ortalama gebelik yasi 38.1+1.4 hafta olup, 43 (%65.2)'l evre 2 HIE, 23 (%34.8)'l
evre 3 HIE idi. Ortanca yatis laktat diizeyi 10.2 (0.9-28) mmol/L idi. Tek degiskenli analizde yatis
laktat diizeyleri, yasamin ilk 3 giiniindeki TSB diizeyleri tizerinde anlamli bir negatif etki gosterdi
(sirastyla, p =0.003, p < 0.001, p = 0.007 ve p = 0.016). Cok degiskenli dogrusal regresyon analizinde
diger degiskenler kontrol edildikten sonra, yatis laktat diizeylerinin, TSB diizeyleri lizerindeki anlamli
negatif etkisinin devam ettigi gézlendi.

Sonug: Bu sonuglara dayanarak, bilirubinin HIE'li bebeklerde bir antioksidan olarak islevi oldugunu ve
hipoksik hasarin ve oksidatif stresin siddeti ile orantili olarak serbest radikalleri temizlemesi sonucu
tiketiminin arttigini diiginmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Bilirubin, hipoksik iskemik ensefalopati, laktat, yenidogan
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Kiz Cocuklarinda Santral Puberte Prekoks Tanisinda GnRH Uyarisi Sonrasi
Tek Ornegin Etkinligi; Stimulasyon Testinin Zamanlamasi

Didem Helvacioglu’, Nilsu Tirkmen?, Abdullah Bereket'

"Marmara universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrin
?Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk saghgi ve hastaliklari

Amagc: Gonadotropin Salgilatict Hormon (GnRH) stimiilasyon testi, Santral Puberte Prekoks (SPP)
tanisinda altin standart olarak kullanilan tanisal bir testtir. GnRH testine LH cevabini degerlendirmek
icin test sirasinda klasik olarak 0, 30, 60, 90. dakikalarda érnek alinmasi énerilir. Bu nedenle gorece
zahmetli ve maliyetli bir ydontemdir. Bu nedenle SPP tanisinda benzer etkinlik ve 6zgiinliikte ancak
daha az zahmetli tanisal yontemler arastirilmaktadir. Bu ¢alismada, GnRH stimiilasyon testinin ilag
sonrasl tek kan ornegiyle tanisal degerinde herhangi bir azalma olup olmadigi arastiriimistir.

Metot ve Bulgular: Calismaya SPPIli seksen iki hasta dahil edilmistir. Intravenoz (IV) GnRH uygu-
lamasindan 0, 30, 60 dakika sonra kan érnekleri alinmistir. Liiteinizan hormon (LH), Folikiil Uyarici
Hormon (FSH) ve Estrodiol seviyeleri dl¢iilmistir. Pik LH degerine GnRH sonrasi hangi dakikada
ulasildigi ve SPP olgularinda tanisal olarak kabul edilen GnRH sonrasi pik LH degeri =5 IU/L olmasi
durumunun 30, ve 60. Dk lardaki sikligina bakilmistir. GnRH stimulasyonundan sonra 30.ile 60. da-
kika LH degerleri ortalamalari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (p=0,192).
Tanisal sinir olarak kabul edilen LH>5 durumu tiim olgularda hem 30. hem de 60. Dk da ulasiimistir.
Ancak pik LH degeri olgularnin %85,3 Ginde 30. Dk da, %14.7 sinde ise 60.dk da gergeklesmistir.

Sonug: GnRH uygulamasindan 30 dakika sonra tek bir 6rnekte LH tayini GnRH testinin tanisal dege-
rinde herhangi bir azalmaya yol agmamistir. Bu nedenle GnRH testinin 0 ve 30. dk olarak modifiye
edilmesini daha kolay ve daha diigiik maliyetli bir yontem olarak 6nermekteyiz.

Anahtar Kelimeler: puberte prekoks, GnRH testi
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Juvenil idiopatik Artrit Hastalarinda Temporomandibular Eklem Tutulumunun
Degerlendirilmesi

Asena Pinar Sefer’, Miiferet Ergliven?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Allerji ve immiinoloji Bilim Dali
2Diizce Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Romatoloji Bilim Dali

Amag: Juvenil idiopatik artrit (JIA) gocukluk gaginin sik goriilen, kronik ve inflamatuar, romatizmal
bir hastaligidir. Hastalik vicuttaki bditiin sinoviyal eklemleri tutabilir. Temporomandibular eklem
(TME)'ler, JIA de sik tutulanancak tutulum genellikle asemptomatik oldugu icin genellikle farkedil-
meyen 6nemli tutulum alanlarindandir. Bu ¢galismanin amaci, juvenil idiopatik artrit hastalarinda TME
eklem tutulumunun sikhgini ve risk faktorlerini belirlemek, erken tani ve tedavi igin yol gostermektir.

Yontem: Bu ¢alismaya, istanbul Medeniyet Universitesi Géztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi Co-
cuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali RomatolojiKlinigi‘nde Ocak 2014 ve Mayis 2017 tarihleri
arasinda JiA tanisi ile takip edilen, gecmis kayitlarina ulasabildigimiz, romatoloji poliklinik dosyasi
olan, ¢ekilmis ve radyoloji hekimi tarafindan raporlanmis kontrasth TME magnetik rezonans gorintu-
lemesi (MRG) olan hastalar dahil edilmistir.

Bulgular: Calismaya alinan 41 hastadan %51.2'sinde TME tutulumu tespit edildi. TME tutulumu olan
hastalarin %71.5'inin asemptomatik oldugu ve %71.5'inde tutulumun kronik oldugu saptandi. Kont-
rasth TME MRG sonucuna gore TME tutulumu olan ve olmayan hastalar karsilastirildiginda; tutulumu
olan hasta grubunda poliartikiiler baslangi¢h subtipin daha yiiksek oranda goriildiigi (p=0.005), bu
grupta hastalik baglangi¢ yasinin daha erken oldugu (p=0.003), hastalik siiresinin daha uzun oldu-
gu(p=0.037), daha fazla sayida eklem tutuldugu (p=0.0001), sedimantasyon degerlerinin daha yiik-
sek izledigi (p=0,0001), bu gruptaki hastalarin tedaviuyumlarinin ve tedavi yanitlarinin daha kot ol-
dugu (p=0.001, p=0.0001) saptandi.

Sonug: JiA hastalarinda TME tutulumu sik gériiliir. Hastaligin herhangi bir déneminde TME'ler tutula-
bilir, tutulum genelde asemptomatiktir ve sinsi progresyon gostererek erken donemde mandibulada
kronik, dejeneratif degisikliklere neden olur. TME tutulumunun asemptomatik olmasi, sinsi progres-
yon gostermesi, kronik geri dontisiimstiz sekellere yol agabilmesi ve kesin risk faktorlerinin belirlene-
memesi nedeniyle, biitiin JiA hastalari diizenli araliklarla, altin standart yontem olan kontrasth TME
MRG'si ile taranmalidir.

Anahtar Kelimeler: Juvenil idiopatik Artrit, Temporomandibular Eklem
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S-29
Wilson Hastaligi Tanili Olgularimizin Ozelliklerinin Degerlendirilmesi

Raziye Selcik’, Bilge Sahin Akkelle?, Burcu Volkan?, Engin Tutar?, Deniz Ertem?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari A.B.D.
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D.

Girig: Wilson hastaligi (WH), bakir metabolizmasi bozuklugu sonucu gelisen ve dokularda bakir biri-
kimi ile seyreden bir hastaliktir. Otozomal resesif gegisli hastaligin prevelansi 1/5000-1/30000 ola-
rak bilinmektedir. En sik karacigerde olmak tizere birgok organda tutulum gorilebilir. Calismamizda
WH tanil olgularimizin 6zelliklerinin degerlendirilmesi hedeflenmistir.

Gereg ve Yontem: Klinigimizde WH tanisi ile takip edilen 1-18 yas arasi hastalar ¢alismaya dahil edil-
di. Hastalarin demografik 6zellikleri, bagvurudaki klinik ve laboratuvar bulgulari incellendi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 25 hastanin tanidaki yas ortalamasi 101 + 46 (12-181) aydi ve has-
talarin %56’s1 erkekti. Hastalarin %40'inin ebeveynleri arasinda akraba evliligi (AE) mevcuttu. Hasta-
larin %20’si indeks vaka nedeniyle yapilan aile taramasi sonucu tani aldi. Hastalarda tani 6ncesi en
stk goriilen bulgu (%60) karaciger fonksiyon testlerinde agiklanamayan yiikseklikti. Basvuruda, olgu-
larin %8'inde akut karaciger yetmezligi, %16'sinda kronik karaciger hastaligi bulgulari mevcuttu. Has-
talarin %8'inde Kayser Fleischer halkasi, %16’sinda néropsikiatrik semptomlar veya WH tutulumunu
distindiiren tipik beyin MR bulgulari, %8'inde coombs (-) hemolitik anemi tespit edildi. Karaciger disi
organ tutulumlar degerlendirildiginde, hastalarin %8'inde osteopeni, %28’inde tubulopati, %8'inde
pankreatik enzim yuksekligi, %12'sinde hipoparatiroidi saptandi. Hi¢bir hastada kardiak tutulum go-
rilmedi. Laboratuvar tetkiklerde, hastalarin %21’'inde 24 saatlik idrarda Cu atilimi 1-2x normalin Gst
sinirt (NUS), %52'sinde >2x NUS diizeyindeydi. Kuru dokuda bakir miktari, hastalarin %80'inde >250
mcg/gr'di. Seruloplazmin diizeyi hastalarin %60'inda <10 mg/d|, %32'inde 10-20 mg/d| saptandi. Ge-
netik analiz yapilabilen 21 hastanin 9’unda (%43) homozigot, 12'sinde (%57) bilesik heterozigot mu-
tasyon tespit edildi.

Sonug: Calisma kohortumuzda akraba evliligi oraninin oldukga yliksek saptanmasi, genetik gegisli
bir hastalik olan WH sikliginin, tilkemizde diinyada bildirilenden daha yiiksek olabilecegini diigtindiir-
mistir. Karaciger disi farkh klinik tablolarla ortaya ¢ikabilen WH ile ilgili farkindaligin artmasi, indeks
vakalarda rutin aile taramasiyla erken tani konulabilmesi olasi komplikasyonlarin 6nlenmesi agisin-
dan ¢ok dnemlidir.Anahtar kelimeler: Wilson hastaligi, karaciger, genetik

Anahtar Kelimeler: Wilson hastaligi, karaciger, genetik
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S-30

Cocukluk Gagi Astiminda Astim Kontrol Testlerinin Yasam Kalitesi ile Karsi-
lagtiriimasi

Almala Pinar Ergenekon’, Cansu Yilmaz Yegit', Mirtivvet Cenk’, Aynur Gulieva', Mine Kalyoncu', Mer-
ve Selcuk’, Ela Erdem Eralp', Yasemin Gokdemir', Biilent Karadag'

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

Girig-Amag: Astim yonetiminin amaci semptomlarin tam kontrolinun saglanmasidir. Klinik pratikte
Astim Kontrol Testi ve Astim Kontrol Olgedi gibi anketlerle astim kontrol diizeyleri belirlenir. Astim
hem ¢ocugun hem de bakim verenin yasam kalitesinde bozulmaya neden olabilir. Bu nedenle, klinik
izlemlerinde yagam kalitesini degerlendirebilecek yontemler de kullaniimahdir. Bu ¢alismada klinigi-
mizde astim tanisiyla izlenmekte olan hastalarda astim kontrol testlerini birbiriyle kargilastirmayi ve
astim kontroliinin yasam kalitesi lizerine etkisini arastirmayi amagladik.

Materyal-Metod: Astim tanisiyla izlenen 7-16 yas arasinda olan 94 hasta ¢alismaya alindi. Tim has-
ta ve aileleri ile yliz ylize gorisulerek demografik ve klinik 6zellikleri dederlendirildi. Hastalara; astim
kontrol diizeyini 8lgcmek igin Astim Kontrol Testi (AKT) ve Astim Kontrol Olcegi (AKO) ve yasam kali-
telerini degerlendirmek icin “Pediatrik Astim Yagam Kalitesi Anketi” (PAQLQ) uygulandi. AKT ile AKO
karsilagtirildi. AKT,AKO ve PAQLQ arasindaki iliski degerlendirildi.

Bulgular: Olgularin %57.4'l (n=54) erkek, medyan yas 9.6 yildi. Cocukluk ¢agi AKT sonuglarina gore
hastalarin %25.5'inin kontrol altinda oldugu, %45.7’sinin kismi kontrol altinda, %28.7'sinin ise kontrol
altinda olmadig tespit edildi. AKO'ya gére ise hastalarin %74.5'inin kontrol altinda , %16'sinin kismi
kontrol altinda oldugu, %9.6'sinin ise kontrol altinda olmadidi bulundu. AKO'ye gére tam kontrol al-
tinda olan 8 (%11.4) olgunun AKT'ye gdre kontrol altinda olmadidi bulundu. AKT ve AKO (p<0.001,
r-0.64); AKT ve PAQLQ (p<0.001, r:0.71); AKO ve PAQLQ (p<0.001, r:-0.68) aralarinda korelasyon
bulundu. Anne yasi ile belirtiler skoru birbiri ile negatif korele idi (p=0.02 r=-0.22). Baba yas! ve ebe-
veynin sigara icmesi ile yagsam kalite 6l¢egi arasinda korelasyon mevcut degildi (p>0.05)

Tartisma: Her ne kadar AKT ve AKO birbirleri ile iyi korele goériinseler de, AKO'ye gore tam kontrol
altinda olan pek ¢ok hasta AKT'ye gore kontrol altinda goziikmemektedir. Cocukluk ¢agi astiminda
kontrol diizeyi AKT ile degerlendirildiginde yasam kalitesi ile daha iyi korelasyon gosteririr.

Anahtar Kelimeler: Astim kontrol testi, Astim kontrol dlgegi, Pediatrik astim yasam kalite dlcegi
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S-31

Covid 19 Pandemisi Siiresince Gocuklarin interneti Kullanimlan Ve Depresif
Belirti Diizeyleri Arasindaki lligki

Betil Orhan Kili¢', Serhat Kilig?, Eylem Gil?

Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye
2Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Giris: Koronovirls enfeksiyonu, Mart 2020'de diinya ¢apinda bir pandemi olarak ilan edilmistir1. Vi-
ristin yayllmasini énlemek igin maske, sosyal izolasyon ve uzaktan egitim gibi birtakim onlemler
alinmistir. Bu siiregte ¢cocuklardaki dijital medya kullanimi, davranigsal ve psikolojik durumlar bazi
¢alismalara konu olmustur2,3,4. Arastirmamizda; pandemi siiresince gocuklarin gunlik internet kul-
lanim siireleri, internet kullanim amaglari, ebeveyn gézetiminde internet kullanma siklari ile depresif
belirti diizeylerinin iligskisinin incelenmesi hedeflenmistir.

Yontem: Arastirmaya, 2020 Aralik- 2021 Mayis tarihleri arasinda Baskent Universitesi Gocuk Polik-
lingine basvuran 7-14 yas araligindaki ¢cocuklarin ve ailelerinin dahil edilmesi planlanmistir. Katilm-
cilar, sosyodemografik verileri, cocuklarin internet kullanim araglar, internet kullanim amaglari, in-
ternet kullanim sirelerini, cocuklarda depresif belirti diizeyini belirlemek icin kullanilan “Cocuklar
icin Depresyon Envanteri” iceren anket formunu online olarak doldurmustur. Veriler, SPSS programi
kullanilarak p<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.

Sonuglar: Aragtirmaya Baskent Universitesi Cocuk Poliklinigi'ne bagvuran 97 aile ve gocuklari dahil
edilmigtir. Pandemi siiresince ¢ocuklarin %52.1'inin, ders ¢alisma saatlari haricinde guinlik 3 saat
ve lizerinde interneti kullandigi tespit edilmistir. Cocuklar depresif belirti diizeyine gore Beck | (<19
puan) ve Beck Il (=19 puan) olarak gruplandinimistir5. Giinliik olarak interneti kullanim siireleri ile
depresif belirti diizeyi arasinda istatistiksel anlamli iligki gdsterilmemistir (p=0.591). Ancak interneti
kullanim amaglari ve interneti ebeveyn gézetiminde kullanma sikhdi ile depresif belirti diizeyi arasin-
da istatistiksel anlamli iligki saptanmistir (p=0.047, p<0.001). interneti ebeveyn gézetiminde daha
az siklikla kullanan ¢ocuklarin ve interneti ders ¢alisma amaci disinda kullananan ¢ocuklarin Beck
Il grubunda bulunma durumlarinin daha yiiksek oldugu goérilmiistiir. Tartisma: islevsel ve ebeveyn
gozetiminde internet kullanimi ile gocuklar dijital diinyanin olumsuz etkilerinden korunabilir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, depresif belirti, ebeveyn gozetim, internet.
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S-32

Covid-19 ile Cocuklar Kardiyak Risklere Karsi Ne Kadar Giivende? Pediatrik
Risk Degerlendirmesi, Ekokardiyografi ve Elektrokardiyografiden Elde Edilen
Bilgiler

Sule Arici', 0zge Giinal?, Zeynep Ergeng?, Berna Saylan Cevik', Eda Kepenekli?

'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali

Amag: Diinya ¢apinda yaklasik 330 milyon kisi, yeni koronaviriis hastali§i-2019'dan (COVID-19) so-
rumlu virtis olan SARS-CoV-2 ile enfekte olmustur. COVID-19'un ¢ocuklarda kardiyak etkileri hakkinda
mevcut literatiire ragmen, daha fazla bilgiye ihtiyag vardir. Elektrokardiyografik ve ekokardiyografik
parametrelerle degerlendirip, kardiyovaskiiler ve aritmi risklerini belirlemeyi amagladik.

Materyal-Metod: COVID-19 enfeksiyonu ile hastaneye yatirilan yetmis ¢ocugu, laboratuvar bulgu-
lari, elektrokardiyografi (EKG) ve transtorasik ekokardiyografi (TTE) ile dederlendirdik ve 70 saghkh
cocuk (kontrol grubu) ile karsilastirdik. BULGULAR:COVID-19 enfeksiyonlu hastalarda kontrol grubu
ile karsilastinidiginda Tp-Te, Tp-Te/QT ve Tp-Te/QTc diizeylerinde anlamli artis gozlemledik. 70 has-
tanin 25'inde (%35,7) troponin seviyelerinde yiikselme olmaksizin fragmante QRS (fQRS) vardi. Ote
yandan higbir hastada hastalik veya tedavisi sirasinda patolojik olarak QT(QTc) uzamasi gorilmedi.
TTE'de, 20 hastada hafif mitral yetmezligi vardi ve bunlardan sadece besinde sistolik disfonksiyon
vardi (ejeksiyon fraksiyonu <%55). Ortalama sistolik ve diyastolik fonksiyon parametreleri agisindan
izovoliimik relaksasyon zamani (iVRT) diginda hasta ve kontrol gruplari arasinda anlamli fark yoktu.
COVID-19 hastalarinin IVRT'si kontrol grubuna gore anlamli derecede disukti.

Sonug: Tim yetiskin ¢aligmalarina ragmen, COVID-19'un ¢ocuklarda miyokardiyal fonksiyon tzerin-
deki etkileri tam olarak belirlenmemistir. Cocuklarin hastaliktan daha az etkilendigi dustncesi bir
yanilgi olabilir. Bizim ¢alismamizda azalan IVRT, artan Tp-Te, Tp-Te/QT ve Tp-Te/QTc gibi aritmiye
neden olabilecek sonuglari nedeniyle asetil salisilik asit tedavi sirasinda birlikte kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, COVID-19, elektrokardiyografi, risk
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EP-001

Nadir Goriilen Bir Tip 1 Diabetes Mellitus Komplikasyonu: Mauriac Sendro-
mu

Ozge Giinal', Ahmet Omer Altan’, Biisra Giirpinar Tosun?, Ahmet Kahveci2, Belma Haliloglu?, Tiilay
Glran?

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig ve Hastaliklari ABD
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinolojisi ABD

Ozet: Mauriac sendromu, T1D tanili hastalarda kétii glisemik kontrol sonucu gériilen, hepatomegali,
biyime gelisme geriligi, gecikmis puberte, cushingoid goriiniimle karakterize bir sendromdur, ger-
¢ek insidansi bilinmemektedir. Kotl glisemik kontrol sonucu goérildigiinden, diyabetin mikrovasku-
ler komplikasyonlarinin gorilme sikh@i artmistir. Kiz ve erkeklerde esit siklikta gorilur, herhangi bir
yasta ortaya ¢ikabilir. Diyete ve tedaviye uyumsuzluk sonucu Mauriac Sendromu gelisen T1D ve ¢6l-
yak hastaligi tanili bir olgu sunulmustur. 16 y 8 ay kiz hasta, 8 yildir T1D, 7 yildir ¢olyak tanih, 5 yildir
MUPENdo takipli, Sikayeti; siddetli uykudan uyandiran bacak ve ayak agrilari, Boy: 147 cm (<3p)(-2.67
SD), Kilo: 35 kg (<3p)(-4.24SD), VKi: 16.2 (<3p)(-3.25 SD) Sistem muayeneleri dogal, Meme evre 1
Pubik evre 1,TY: 16y 8 ay KY:13.5, BY:10.5 (MPH:165 cm, PAH:146.1 cm) Laboratuvar degerlerinde
takiplerde yiiksek HbA1c ve yliksek anti TTG IgA ,EMG: Normal. Gabapentin baslandi, 3.ay kontro-
linde agrilari gegmisti. Diyetine halen uymadidi igin kilo alimi heniiz olmadi. Puberte igin diisiik doz
dstrojen baslandi. insiiline ulagimin ve diyabet teknolojileri ile bakimin daha kolay olmasina ragmen
sosyal dezavantajli gruplarda Mauriac sendromu halen gorilebilmektedir ve kotl glisemik kontrolin
gostergesidir. Hastalar diyet ve insilin tedavilerine uyum sagladiginda biyime geriligi, gecikmis pu-
berte ve hepatomegali tablosu diizelmesine ragmen uyum sorunu ¢ozilmediginde kalici hasarlara
yol acabilir.

Anahtar Kelimeler: tip 1 diabetes mellitus, ¢élyak hastaligi, Mauriac sendromu, kéti kontrolll diya-
bet
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EP-003
Bocaviriis ile iligkili Nedeni Bilinmeyen Ates: Olgu Sunumu

Harun Kasapodglu', Emel Eksi Alp?, Zeynep Ergeng?

"Marmara Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, istanbul

2Marmara Universitesi, Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghigi ve Hastaliklari ABD, Gocuk Acil Birimi, istanbul
3Marmara Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Enfeksiyon Hastalik-
lari BD, istanbul

Ozet: Cocuklarda nedeni bilinmeyen ates (NBA), en az 8 giin boyunca =38.3 C atesi olan hastada,
anamnez, fizik muayene ve ilk basamakta yapilan laboratuvar tetkikleriyle net olarak tani konulama-
yan durumu ifade etmektedir. NBA etiyolojisini %45-50 oranda enfeksiyoz nedenler olusturur. GUni-
miizde NBA'nin etiyolojisinde bocaviriis olgulari da bildiriimeye baglanmistir. OLGU: 4 yasinda erkek
hasta Cocuk Acil Klinigi'mize 10 giin boyunca her giin >38.5 °C ates, halsizlik ve 6ksiriik sikayetle-
riyle basvurdu. Hastanin COVID-19 enfeksiyonu tanih biriyle temasinin olmadigi, 5 giin 6nce bir has-
tanede (st solunum yolu enfeksiyonu tanisiyla antibiyoterapi baslandigi ve tedaviye ragmen semp-
tomlarinda bir gerileme olmadigi 6grenildi. 0zgegmis ve soygegmisinde herhangi bir zellik olmayan
hastanin fizik muayenesinde orofarenksi hiperemik ve hipertrofikti. Sag sternokleidomastoid kasi
onunde 0.5x1 cm boyutunda lenfadenomegalisi mevcuttu. Tam kan sayiminda nétrofil hakimiyetin-
de l6kositozu (WBC:20500/mm3, Neu:13600/mm3) olup, sedimentasyon 25 mm/sa, CRP 55 mg/L
idi. idrar analizi, biyokimya ve koagiilasyon parametreleri normaldi. Periferik yaymasi enfeksiyonla
uyumlu olarak pargal notrofil hakimiyetindeydi ve atipik hiicre gorilmedi. Grup A streptokok antijeni
negatifti ve boJaz kiilttirinde treme olmadi. Akciger grafisinde patolojiye rastlanmadi. Cocuk Enfek-
siyon Bilim Dali ile degerlendirilen hastada Pediatrik inflamatuvar multisistemik sendroma (PiMS)
yonelik yapilan COVID-19 PCR testi negatif sonuglandi. proBNP (657 ng/l) ve IL-6 (17.8 pg/ml) deger-
leri yliksek olup, nazofaringeal aspiratinda bocaviris Uretildi. Uzamis ates etiyolojisine yonelik yapi-
lan abdominal ultrasonografi ve ekokardiyografik incelemesi normaldi. Mevcut klinik ve laboratuvar
sonuglari ile PIMS diisiiniilmeyen hasta, bocaviriisiin neden oldugu uzamis ates tanisiyla servise
yatinldi. Akut faz reaktanlar, proBNP ve IL-6 tetkiklerinde gerileme saptanan, 72 saat atessiz izlenen
hasta ayaktan takip edilmek lzere taburcu edildi.

Sonug: NBA nedeniyle takip edilen hastalarda tilkemizde daha sik gorilen tiberkiloz, bruselloz, Ebs-
tein-Barr virls, sitomegaloviriis gibi enfeksiyoz etiyolojiler rol oynasa da literatiirde yerini almaya
baslayan bocaviriis NBA'da akilda tutulmasi gereken énemli etkenlerden biridir.

Anahtar Kelimeler: Bocaviris, nedeni bilinmeyen ates, uzamis ates
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EP-004

MATERNAL ANTITIROID iLAG KULLANIMINA BAGLI KONJENITAL GUATR
OLGUSU

Berfu Tokuc Ulgen’, Gunay Kaplan, Tuba Seven Menevse?, Sinem Giilcan Kersin?, Hiilya Ozdemir3,
Tiilay Giiran?, Hiilya Bilgen3, Eren Ozek?, Abdullah Bereket?, Serap Turan?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri ABD, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Endokrinoloji BD, istanbul
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji BD, istanbul

Giris: Konjenital guatr, iyot eksikligi, dishormonogenezis, maternal tiroid otoantikorlarin veya antiti-
roit ilaglarin transplasental gegisi sonucunda olugan nadir bir durumdur. Yenidoganda hipotiroidi, hi-
pertiroidi veya 6tiroidi eslik edebilir. Burada hipertiroidi nedeniyle propiltiourasil kullanimi olan anne
bebeginde saptanan hipotiroidi ve guatr sunulacaktir.

Olgu: Boyunda kitle nedeniyle C/S ile 4230 gr (97p-LGA), miadinda dogan erkek bebek postnatal
yapilan boyun ultrasonografisinde (USG) guatr saptanmasi iizerine yapilan tiroid fonksiyonlari kon-
jenital hipotiroidi ile uyumlu saptandi. Diizenli prenatal takibini yapilan hastanin, 37. gestasyon haf-
tasinda (GH) yapilan prenatal USG'de boyunda 30*24 mm boyutlarinda, yogun vaskaiilarize kitle ve
polihroamnios saptanmisti. Soyge¢cmisinde, annede bilinen toksik multinoduler guatr 6ykisi mev-
cuttu ve TSH baskili oldugu icin 16. GH'da propiltiourasil (PTU) tedavisi baslanmis ve doguma kadar
ayni dozda devam edilmisti.Dogum salonunda yapilan fizik muayenesinde,1.dk APGAR skoru 9, 5. dk
APGAR skoru 10'du, sistem muayenesi dogaldi ve solunum sikintisi yoktu. Boyunda 2x3 cm boyut-
larinda kitle saptandi. Tiroit fonksiyon testleri TSH: 64 mIU/L (0.70-15.2), sT4: 0.66 ng/dI(0.88-2.56),
sT3: 8.19 ng/L(1.72-6.29), Antitiroglobulin: 15 1U/ml(0-115), Tiroglobulin: 2273pg/L(3.5-77), Tiroit
peroksidaz antikoru: <9 1U/ml(0-34), TSH reseptor antikor: <0.8 IU/L(0-1.75) saptandi.Tiroit USG'de,
sag lob 22x21 m ve sol lob 19x17 mm 6l¢ildd, parankimin hafif heterojen ve kanlanmasinin arttigi
saptandi. Diz grafisinde epifizlerin gelismemis oldugu saptandi. Bu bulgularla antenatal etkilenmesi
oldugu gozlenen hastaya 50 mcg/gin dozunda levotiroksin tedavisi baglandi. Aralikli bakilan tiro-
it hormon sonugclarinda levotiroksin ihtiyacinin azaldigr gorildid ve kademeli olarak azaltilarak 20.
gliniinde tedavisi kesildi. Fizik muayenede tiroit boyutlar geriledi. Kontrol tetkiklerinde levotiroksin
ihtiyaci olmadigi goruldda.

Sonug: Gebelik doneminde hipertiroidi gorilme sikligi %0,1-0,2 oranindadir ve tedavide ilk segenek
antiroid ilaglardir. Plasental gecisi ve konjenital anomali ihtimali daha az oldugu i¢in metimazol ye-
rine daha ¢ok PTU tercih edilmektedir. Bu olgudaki gibi fetal etkilenmeyi engellemek i¢in annenin
hipertiroidi etiyolojisi ve fetusun tiroid fonksiyonlari da g6z 6niinde bulundurarak tedavi plani yapil-
malhdir.

Anahtar Kelimeler: konjenital guatr, maternal antitiroid ilag kullanimi, yenidogan, tiroid dishormo-
nogenezisi
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Cocuk Uyku Merkezine Bagvuran Gocuklarin Klinik ve Polisomnografi Ozel-
likleri: Istanbul’da Ugiincii Basamak Merkez Deneyimi

Tip Fakiiltesi

L,
7S
&)
=]
kel
<

Mirivvet Yanaz', Mine Kalyoncu’, Nurtug Namli, Cansu Yilmaz Yegit'!, Aynur Gulieva', Almala Pinar
Ergenekon’, Meltem Sabanc!’, Kadir Lale’, Emine Atag?, Nilay Bas ikizoglu*, Yasemin Gékdemir’,
Refika Ersu®, Fazilet Karakog', Bllent Karadag', Ela Erdem Eralp’

"Marmara Universitesi Cocuk Gégiis Hastaliklari

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi

3Medipol Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar

4Slreyyapasa Gogus Hastaliklari ve Gogls Cerrahi Hastanesi Cocuk Gogus Hastaliklar
®Division of Respirology, University of Ottawa Children’s Hospital of Eastern Ontario

Giris ve Amag: Uykuda solunum bozuklugu (USB), iist havayolunun kismi ya da tam obstriiksiyonu ve
normal ventilasyonun bozulmasiyla karakterize bir durumdur. Primer horlamadan siddetli obstriktif
uyku apne sendromuna (OSAS) kadar uzanan genis bir USB spektrumu vardir. Bu calismada Marma-
ra Universitesi Cocuk Uyku Laboratuvar’'nda polisomnografi (PSG) yapilan gocuklarin demografik
veri ve sonuglarini degerlendirmeyi amagladik.

Materyel ve Metod: Demografik ve klinik 6zellikler, uyku iliskili semptomlar ve PSG sonuglari retros-
pektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Ocak 2012 ve Ocak 2021 tarihleri arasinda PSG yapilan 849 hastanin 765'i calismaya alindi.
Hastalarin %61.8'i (n=473) erkek, medyan yas 78 ay (25-75p 33-148 ay) olarak saptandi. Hastalarin
%14.1'inde (n=108) genetik-metabolik hastalik, %14'inde (n=107) sadece OSAS, %11.6’sinda (n=89)
noromuskiiler hastalik, %11.1'inde (n=85) kronik akciger hastalidi, %10.7'sinde (n=82) endokrino-
lojik bozukluk ve %8.4'inde (n=64) serebral palsi saptandi. En sik semptom %32.2 ile horlamaydi.
Hastalarin %17.6'sinda (n=135) PSG endikasyonu ven6z kangazindaki karbondioksit yiiksekligiydi.
Cocuklardaki uyku olgegi (pediatric sleep questionnaire, PSQ) ve Epworth uykululuk 6lgegi skoru
medyan degerleri 0.40 (25-75p 0.22-0.57) ve 5 (25-75p 3-8) olarak saptandi. Medyan apne hipop-
ne indeksi (AHI) 2.3 (25-75p 0.7-8.3), santral apne indeksi (CAI) 0.5 (25-75p 0-1.7), obstriiktif apne
hipopne indeksi (0AHI) 1 (25-75p 0.07-5.14) olarak saptandi. AHi'ye gore hastalarin %16.1'inde sid-
detli OSAS saptandi. Santral apne hastalarin %9.9'unda goériildi. PSG sonrasi hastalarin %40.8'inde
(n=312) tedavi ihtiyaci oldugu goriildii, %26.3’tine (n=201) non-invazif ventilasyon destegi, %1.4'line
(n=11) montelukast baslandi ve %2.7'sine (n=21) adenoidektomi uygulandi.

Sonug: USB ¢ocukluk ¢aginda 6zellikle kronik hastaliklari olangocuklarda sik gozlenmektedir. USB’nin
erken belirtileri ve semptomlari rutin muayenedesorgulanmalidir. PSG, ¢ocuklarda USB tanisinda al-

tin standart tani yontemidir. Tecriibeli saglik personeli ve pediatrik uyku laboratuvarlarinin sayisinin
arttirlmasi gok onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Obstriiktif uyku apne, Polisomnografi, Uykuda Solunum Bozuklugu, Cocuk
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EP-006
Hipofosfotemik Rikets ile Prezente Olan Tirozinemi Tip 1 Olgusu

Pinar Zeytun', Emel Yilmaz Giimiis? Emine Geng?, Nuran Kiigiik3, Burcu Oztiirk Higmi?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Metabolizma Hastaliklari BD
3TC. Saglk Bakanhg: Kartal Dr. Lutfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji BD

Giris: Metabolik aciller poliklinik sartlarinda da kargimiza gikabilir. Tirozinemi tip 1 (hepatorenal tiro-
zinemi), fumarilasetat hidrolaz (PAH) enzim eksikligi sonucu karaciger, bébrek ve periferik sinirlerin
etkilendigi tedavi edilebilir bir kalitsal metabolik hastaliktir. Burada rikets ile prezante olan bir tirozi-
nemi tip 1 olgusu sunulacaktir.

Olgu: 2,5 yasinda erkek hasta, ilk kez 1 yasinda bacaklarinda disa dogru egrilik fark edilmesi Gizerine
ortopedi poliklinigine gotirilmdis, rikets 6n tanisi ile gocuk hekimine yonlendirilmis. Erken bebeklik
doéneminden beri d vitamini replasmani alan hasta, klinigi ile birlikte laboratuvarinda parathormon
normal, alkalen fosfataz yiiksek, fosfor diisiik olmasi sebebiyle rikets tanisi aliyor. Hastada hipofos-
fotemi, hiperkalsitiri, fosfatdiri, glikoziiri ve jeneralize aminoasidirisi olmasi lzerine hastaya renal
fanconi sendromu tanisi konmus. Es zamanl olarak fizik muayenesinde hepatomegalisi olan has-
tanin koagtilopatisi ve transaminaz yiiksekligi de varmis. Hepatopati ve renal tutulumu olan anne ve
baba arasinda 3. derece akrabalik olan hastadan tirozinemi tip 1 6n tanisi ile gonderilen idrar orga-
nik aistlerinde siiksinilaseton 77 (0-0.01)mmol/mol gelmesi lizerine hasta tarafimiza refere edilmis.
Basvurusunda plazma aminoasitlerinde tirozin 304,7 (44-71.5) mmol/L, alfafetaprotein 8482 U/ml
(0.46-6.41), idrar organik asitlerinde siiksinilaeton atiimi olan hastaya tirozinemi tip 1 tanisi kondu.
Hastaya tirozinden kisitli diyet ve nitisinon (NTBC) baslandi. Takiplerinde tirozin seviyesi istenilen
aralikta tutuldu, alfafetoprotein kademeli olarak geriledi, idrarda siiksinilaseton negatiflesti. Tedavi
baslangicindan yaklasik 6 ay sonra tiibiilopatisi tamamen diizeldi. FAH gen analizi homozigot ¢.315-
3C>G olarak sonuglandi.

Sonug: Tirozinemi tip 1, tirozin metabolizma bozuklugudur. Tirozinemi tip 1 tedavi edilmediginde
hepatoselliiler karsinom, akut karaciger yetmezligi ve akut flask paralizi gibi hayati tehlike yaratan
sekilde karsimiza gelebilir. Erken tedavi edildiginde hastalarn karaciger nakli ihtiyaci kalmamaktadir.

Anahtar Kelimeler: tirozinemi, rikets, metabolik acilller, karaciger yetmezligi, tirozin
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EP-008

Gocuklarda Nadir Goriilen Akut Nekrotizan Ensefalopati Ve Beyin Dokusu
Kaybi; Bir Olgu lle

Ozge Giinal', Feyza incekdy Girgin? Makbule Niliifer Oztiirk?

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Anabi-
lim Dali

2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabi-
lim Dal, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali

Giris: Akut nekrotizan ensefalopati gocukluk caginda nadir gorilen, etyolojisi tam olarak bilinmeyen,
beyaz cevher, serebellum ve beyin sapinda degisken tutulum ve talamusta tipik simetrik lezyonlarla
giden bir hastaliktir. Viral enfeksiyonlar sonrasi solunum sistemi veya gastrointestinal sistem etki-
lenmesi sonrasi hizli nérolojik bozulma gorilebilmektedir. Nébetle bagvuran ve beyin dokusu kaybi
sonrasi exitus ile sonuglanan akut nekrotizan ensefalopati olgumuzu nadir ancak kot progresif sey-
ri nedeniyle sunmayi amacladik.

Olgu Sunumu: Bas tutmasinda gecikme ve gelisme geriligi sebebiyle takip edilen 6 aylik erkek has-
ta nobet ile acile bagvuruyor. 10 glin 6nce yataktan diisme sonrasi sa§ parietal kemikten temporal
kemige uzanan nondeplase fraktir hatti 6ykiisii mevcut, girisim yapilmamis. Acil izleminde nobet
sonrasi ani solunum arresti gelismesi lizerine entiibe edilerek pediatri yogun bakim Gnitesine alindi.
Gelisinde glasgow koma skalasi 3, pupiller fiks dilate, 151k refleksi alinamayan hastanin ailesinde sik
akraba evliligi ve ¢oklu ranbp2 mutasyonu 6ykisi mevcuttu. Magnetik rezonans gortintiilemesinde
bilateral talamik boélgelerde difiizyon kisitlilidi tespit edildi. Yatisinin sekizinci giliniinde beyin sapi
refleksleri negatif olan hastanin apne testi beyin 6limdi ile uyumlu saptandi. Beyin bilgisayarli to-
mografi (BBT) anjiyosunda eski travmasina bagli olabilecegi diisiiniilen kontrastlanma izlendigi igin
gériintiileme ile beyin 8limii klinik tanisi desteklenemedi. izleminde kafa cildi altinda abse saptandi
ve yogun igerikli olarak spontan drene oldugu farkedildi. Hastanin kan ve beyin omurilik sivisi kiiltur-
lerinde Serratia marcessens lremesi nedeniyle antibiyoterapi uygulandi. Cekilen kontrol BBT gorin-
tilemesinde beyin dokusunun azaldigi goruldu. Yatisinin 109. gliniinde hasta ani kardiyopulmoner
arrest sonrasi kaybedildi.

Sonug ve Tartigma: Akut nekrotizan ensefalopati gocukluk ¢aginda nadir gortilen hizli nérolojik bo-
zulma ile giden bir hastaliktir. Yatisindan itibaren beyin 6limu bulgulari olan hastanin primer hastali-
ginin beyin tutulumuyla gidiyor olmasi ve beyin 6limdi tani testlerinin yetersiz kalmasi sebebiyle kli-
nik tani konulamamistir. Hastamizi gocuklarda nadir gortilen bir hastaligin izleminde beyin erimesine
bagli beyin dokusu kaybi gelismesi nedeniyle; hastaliga bagli koti prognostik gidisatin olabilecegini
vurgulamak amaciyla sunduk.

Anahtar Kelimeler: pediatri yogun bakim, serratia marcessens, beyin erimesi, akut nekrotizan ense-
falopati
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Geg¢ Tani Almis Bir Cocukta Multiple Pulmoner Arteriovenoz Malformasyon-
larin Amplatzer Vaskiiler Plug ile Kapatiimasi

Sule Arici', Mustafa Mehmet Cakir?, Berna Saylan Cevik'

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dall
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

Ozet: Pulmoner arteriyovenz malformasyonlar (PAVM), pulmoner arter ve pulmoner ven arasinda
sagdan sola sant ile sonuglanabilen anormal baglantilardir. Hastalar asemptomatik olabilirler, an-
cak fistiliin biylimesiyle semptomatik hale gelirler. Sant miktari fazla ise solunum sikintisi, siyanoz,
¢omak parmak, gégis agrisi, burun kanamasi, hemoptizi, paradoksal emboliye bagdl beyin apsesi
ve inme gorilebilir. Tedavi edilmeyen hastalarda kalp yetmezligi veya enfektif endokardit gelisebilir,
anevrizmal fistll riptiriine bagdl ani 6lim bile gortlebilir. PA akciger grafisinde opasite artisi olur.
Tani sliphesi olan hastalarda bilgisayarli tomografi (CT) anjiyografi veya konvansiyonel pulmoner
anjiyografi gereklidir. Polisitemi nedeniyle izlenirken PAVM tanisi alan ve basariyla transkateter fistiil
embolizasyonu uygulanan hastamizi sunmayl amagcladik. 5 yasinda kiz hasta, son 1 yildir aile he-
kimligi tarafindan polisitemi tanisiyla izlenirken, son 3 aydir bas ve karin agrisi sikayetleri gelismesi
ve ayrica comak parmak farkedilmesi iizerine cocuk kardiyoloji poliklinige sevk edildi. Oykiisiinde
bilinen kalp hastal§i yoktu. Fizik muayenesinde dismorfik gérinimi yoktu. Boyu ve kilosu 50-75
persentilde idi. Kalp hizi 110/dk, solunum sayisi 28/dk, tansiyonu 99/61 mmHg olarak dl¢ildi. Kalp
oskiltasyonunda Gfiirim duyulmadi. Batin muayenesi normaldi, Hastanin cilt muayenesinde yizi
pletorik, mukozalarda mavi-mor renk degisikligi mevcuttu. Ekstremitelerde 6dem yoktu ancak el ve
ayak parmaklarinda comaklagsma vardi. Oda havasinda oksijen satiirasyoinu %75 idi. Laboratuvar
tetkiklerinde hemoglobin 18,7 g/dl, hematokrit %57 saptandi. Telekardiogramda KTO 0.50 bulundu,
sol akciger medial bazal bolgelerde diizensiz konturlu hiperdens alan mevcuttu. Elektrokardiogram
sinus ritminde ve ekokardiografik incelemesi de normaldi. Toraks CT anjiyografisi gekildi, sol alt lob
seviyesinde lst segmentte PAVM saptandi. Katater anjiyografi yapildi, sol pulmoner artere selektif
kontrast enjeksiyonu sonrasi sol orta-alt zonda li¢ adet PAVM oldugu gorildi. Fistdller 10 mm, 12
mm ve 14 mm boyutlarinda vaskiiler pluglar ile kapatildi. islem sonrasi transkiitan oksijen satiirasyo-
nu %96'ya yukseldi. Sonug olarak akciger, kalp ve sinir sistemi patolojileri olmayan hastalarda PAVM
hipoksemi ve siyanozun nadir bir nedeni olarak disunilmelidir. Tedavide transkateter embolizasyon
basari ile yapilabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: pulmoner arterioven6z malformasyon, terapétik fistiil embolizasyonu
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Proteiniirinin Ayirici Tanisinda Cubulin Mutasyonu: Ne Kadar Masum?
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Neslihan Cicek’, Harika Alpay’, Sercin Giiven', 0zde Nisa Tiirkkan', Serim Polat’, Ece Demirci Bo-
dur’, Ceren Alavanda? Nurdan Yildiz', Pinar Ata?, Ibrahim Gokge'

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bélimii
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Bdlimii

Girig: Proteinuri ciddi bobrek hastaliklari ile iligkilendirilen dnemli bir bulgudur. Saglkl insanlarda
az miktarda albiimin glomeriillerden siiziilir ve proksimal tibdillerden geri emilir. Cubulin, proksimal
tibdlde albiiminin yeniden emiliminden sorumlu reseptor proteinlerden birisidir ve CUBN geni tara-
findan kodlanir. Bu ¢alismada, CUBN genindeki mutasyonlarin neden oldugu proteindirisi olan bes
hastanin klinik ve genetik 6zelliklerini degerlendirmeyi amacladik.

Materyal ve Metod: Hastalarin demografik 6zellikleri, ilk basvuru ve son kontrolde serum kreatinin,
albiimin, B12 vitamin dlizeyi, idrar analizi, 24 saatlik idrarda protein, mikroalbiimin, beta-2 mikrog-
lobulin atihmlari, tahmini glomertiiler filtrasyon hizlar (eGFR), tedavileri ve bobrek biyopsi bulgulari
degerlendirildi. Tim hastalara proteindri i¢in diizenlenmis genetik panel analizi yapildi.Sonuglar:Or-
talama basvuru yasi 9.84+3.86(6.5-11.7) yil ve takip siiresi 5.46+4.75(2-13.7) yil olan 5 hasta(1 kiz,
4 erkek) degerlendirildi. Tim hastalar tesadiifi olarak saptanan proteniri nedeni ile Cocuk Nefroloji
Boliimiine sevk edilmisti. Basvuru ve son kontrolde serum albimin, kreatin, eGFR normal sinirlar-
dayd, idrar analizlerinde hematdiri yoktu ve tim hastalarda C3, C4, ANA, anti-DNA negatifti ve renal
ultrasonografi normaldi. Basvuru sirasindaki 24 saatlik idrarda protein nefritik diizeyde (11.7-22 mg/
m2/saat) ve mikroalbiimin tim hastalarda yiiksekti (122-372 mg/giin). Takip sirasinda, 24 saatlik
idrarda maksimum proteiniri 26-30 mg/m2/saat, son kontrolde proteiniri 12.5-22.4 mg/m2/saat
araliginda saptandi. Serum vitamin B12 iki hastada diisiik, li¢ hastada normaldi. U¢ hastaya bébrek
biyopsisi yapildi. iki hastanin bébrek biyopsilerinde 1sik mikroskopisi normalken, bir hastada fokal
segmental glomeriloskleroz(FSGS) tanisi konuldu ve li¢ hastada da immiinofloresan inceleme ne-
gatifti. Genetik analiz sonucunda, CUBN geninin C-terminal kisminda dort hastada homozigot ve
bir hastada bilesik heterozigot mutasyon saptandi. Tim hastalarda son kontrolde eGFR normal ve
nefritik diizeyde proteindri vardi.

Gikarim:izole proteiniirisi ve normal bdbrek fonksiyonu olan hastalarda CUBN gen mutasyonu dii-
suinilmelidir. Daha iyi bir prognoza sahip oldugu disintlen bu hastalarin belirlenmesi gereksiz te-
daviden kaginmak ve prognozu 6ngorebilmek agisindan 6nemlidir. Ancak bu hastalarda FSGS'nin
de gorilmesi CUBN gen mutasyonunun klinik spektrumunun ¢ok daha genis oldugunu gostermesi
acisindan onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Cubulin, genetik, proteiniri
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COVID-19 Enfeksiyonunun Nadir Bir Komplikasyonu; Atriyal Flutter

Sule Arici', Simuzar Aliyeva Cakir?, Berna Saylan Cevik®

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

Ozet: COVID-19 pandemisi Mart 2020'den beri diinya ¢apinda hizla yayilmaya devam ediyor. Diin-
ya Saglk Orgiitii (DSO) verilerine gére 18 Ocak 2022 itibari ile 5.542.359 bildirilen 6lim dahil
328.532.929 COVID-19 vakasi mevcuttur. Coronaviriisler (CoV'ler) ciddi akut respiratuvar sendroma
( SARS-CoV-2) neden olabildigi gibi, 5nemli potansiyel kardiyovaskdiler etkileri olan genis bir viriis ai-
lesini temsil ederler. Bunlara miyokardit, akut koroner sendromlar, kardiyak aritmiler, kalp yetmezligi
ve kardiyojenik soklu kardiyomiyopatiler ve vendz tromboembolik olaylar dahildir. Aritmiler COVID-19
enfeksiyonunun ilk klinik belirtisi olabilir. Ayrica hastaligin tedavisinde kullanilan hidroksiklorokin
(HCQ) ve azitromisin gibi ilaglar da aritmi riskini artirabilir. Biz bu yazida gogiis agrisi ve garpinti
sikayeti ile bagvuran ve COVID-19 iligkili atriyal flutter tanisi alan hastamizi sunmayi amagladik.16
yasinda kiz hasta, acil servise gogus agrisi ve ¢arpinti sikayeti ile bagvurdu. Fizik muayenesinde dis-
morfik gorinimu yoktu. Kalp hizi 130/dk, solunum sayisi 25/dk, tansiyonu 109/66 mmHg olarak 6l-
cuildi. Kalp oskiiltasyonunda Gfiirim duyulmadi. Oda havasinda oksijen satiirasyonu %97 idi. Sistem
muayeneleri normaldi. Laboratuvar tetkiklerinde elektrolitleri normal, CRP negatif ve Troponin T-hs
3 ng/dl(normal) saptandi. Telekardiogramda KTO 0.50 bulundu, vaskiiler golgelenmeler normaldi.
Elektrokardiogramda 2:1 iletili atriyal flutter mevcuttu. Ekokardiografik incelemesi normaldi. Hemo-
dinamisi stabil olan hastaya profilaktif antikoagiilan ve intraven6z amiodaron yiikleme (5 mg/kg)
tedavisi baslandi. Amiodaron yiikleme tedavisinin 15. dakikasinda atriyal flutter diizeldi. Devaminda
oral propranolol tedavisi ile izlendi. 1 hafta 6nce lst solunum yolu enfeksiyonu éykisi olan hasta-
nin yapilan etyolojiye yonelik tetkiklerinde COVID-19 antikor testleri pozitif saptandi. Yiizey EKG'si
normaldi. 3 ay sonra gizli aritmiyi uyarmak amagh 24 saat 6ncesinden propranolol tedavisi kesilerek
transozefageal elektrofizyolojik calisma yapildi aritmi tetiklenmedi. Hastanin 1 yillik izleminde aritmi
tekrarlamadi.Bu vakayi, Atriyal Flutterin COViD-19'un nadir gériilen bir komplikasyonu olmasi nede-
niyle sunduk. COVID-19 hastalarinda artan aritmiler, sadece sistemik hastaligin sonucu olarak degil,
viral enfeksiyonun dogrudan etkisi olarak da kargimiza ¢ikabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: COViD-19 enfeksiyonu, Atriyal Flutter
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EP-012

Juvenil idiopatik Artrit Tanili Olguda Mis-C iligkili Fulminan Miyoperikardit
Ve Tamponad; Olgu Sunumu

Zerrin Karakus Epcacan’, Nermin Celik’, Bligra Bilim Tirkcan', Derya Bako? Serdar Epgacan?®

Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi
2Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Radyoloji Klinigi
%Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Klinigi

Giris ve Amag: COVID-19 kiiresel pandemisi siirmektedir. Kardiyak tamponad olgulari, nadiren rapor
edilmistir. Bizler bu sunumda, juvenil idiopatik artrit (JiA) tanil gocuk hastada MIS-C ile iliskili kardi-
yak tamponad olgusunu sunmak istedik.

Olgu: On iki yasinda kiz, ates, solunum sikintisi sikayetleriyle bagvurdu. Oykiisiinde, son 6 aydir oligo-
artikiiler JiA tanisi ile metotreksat ve ibuprofen almakta oldugu 6grenildi. Fizik muayenede s02:%80
(oda havasinda), TA: 80/51 mmHg, KTA: 150/dk, DSS: 36/dk idi. Bilateral akcigerlerde krepitan raller
duyuldu. Grafide bilateral plevral efflizyon, tetkiklerinde anemi, akut faz reaktan yiksekligi, D-dimer,
ferritin, ntProBNP, troponin yiliksekligi saptandi. Nazofarengeal siiriintli PCR analizinde SARS-CoV-2
delta varyanti saptandi. Ekokardiyografide 20 mm'yi bulan, basi bulgulari olan efflizyon goérildu, kar-
diyak fonksiyonlar bozulmustu. Entiibe edilerek mekanik ventilatér destegi saglandi. Perikardiyosen-
tez ve bilateral tiip torakostomi uygulandi. Perikardiyosentezde, 300 cc pirilan vasifta sivi direne
edildi ve perikardiyal arali§a 6F pigtail anjiografi kateteri yerlestirildi. Sivinin analizinde glukoz diisiik-
IGgl ve LDH ylksekligi saptandi. PAS ve GMS boyalarinda mikroorganizma saptanmadi, inflamatuar
hiicrelerde artis, piy, yaygin nétrofiller, fibrin izlendi. Malignite saptanmadi. Perikardiyal sivinin PCR
analizinde SARS-CoV2 saptanmadi, kiiltlirde mikroorganizma tremedi. Antibioterapi ve destek teda-
visi, intraven6z immunglobulin, metilprednisolon, anakinra verildi. Perikardiyal kateter 3.giin, plevral
tipler 6.guin ¢ikarildi. ANA ve AntidsDNA negatif, C3,C4 dizeyleri normal sinirlardaydi. 7.glin ekstiibe
edildi. Klinik durumu, radyolojik ve laboratuvar tetkiklerinde diizelme g6zlendi. 10.gtin kan kilturiinde
candida albicans lreyen hastaya varikonazol baslandi. 22.giin vital ve akciger bulgularinda kotu-
lesme nedeni ile tekrar entlibe edildi. 24. giin I6kopeni, sepsis, ¢oklu organ yetmezligi gelisen olgu,
27.gln kaybedildi.

Tartisma ve sonug: Covid-19 iligkili fulminan miyoperikarditte 6lim orani %40-70 arasindadir. Olgular
daha ¢ok yetigkin yas grubundan olup pediatrik olgular olduk¢a nadir sayidadir. Olgumuzda, ¢oklu
organ yetmezligine neden olan miyoperikardit ve tamponad mevcuttu. Ayrica JiA tanisi ile metotrek-
sat ve iburfofen kullanmaktaydi. Olgu muhtemelen immunsupresyon sonucu gelisen mantar sepsisi
nedeni ile kaybedildi. Covid-19 ile iligkili hayati tehdit edici kardiyak komplikasyonlar ¢ocuklarda ol-
dukca nadir gorilebilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Covid-19, kardiyak tamponad, gocuk
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EP-014
Cilt Alti Amfizemi Saptanan Bir Karanfil Aspirasyonu Olgusu

Tip Fakiiltesi

L,
7S
&)
=]
kel
<

Nigar TAGHIZADE", Sefa OGE’, Ahmet Fatih ARING', Emel EKSi ALP2, Ainur GULIEVA3, Ayten Ceren
BAKIR4, Khalil GULIYEV#

Marmara Universitesi GCocuk Saghdi ve Hastaliklar Bilim Dali

2Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Bilim Dali, Cocuk Acil Birimi
3Marmara Universitesi Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali

“Marmara Universitesi Cocuk Cerrahisi Bilim Dali

Ozet: Tedaviye yanitsiz alt veya (st solunum yolu enfeksiyonu (ASYE, USYE) 6ykiisii olan gocuk-
larda ayirici tanilar arasinda yabanci cisim aspirasyonu (YCA) yer almaktadir. YCA'da aspirasyon
sonrasi 6kslruk, morarma ve solunum sikintisina rastlanabilir. Fizik bakida patolojik akciger sesleri
duyulabilir; akciger grafisinde havalanma farki, atelektazi ve trakeada deviasyon gorilebilir. YCA il
kemizde ¢ocuklarda sik rastlanan bir durumdur. 9 yasinda kiz hasta Gocuk Acil Klinigi'mize dksirik
nedeniyle digs merkezde yapilan akciger goriintilemesinde saptanan bilateral supraklavikular bolge-
de cilt alti amfizem nedeniyle yonlendirildi. Hastanin bir haftadir 6ksitiriik ve iki glindiir var olan ates
sikayetleriyle bir hafta 6nce dis merkeze basvurdugu, USYE tanisiyla antibiyoterapi ve inhaler tedavi
baslandigi, tedaviye ragmen sikayetlerinin arttigi 6grenildi. Hastanin bilinen COVID-19 enfeksiyonu
tanil biriyle temasinin olmadidi belirtildi. Sikayetleri baglamadan 6nceki anamnezi YCA agisindan
sorgulandiginda karanfil gignerken yanhslikla yuttugu dgrenildi. 0zgegmis ve soygegmisinde dzellik
olmayan hastanin oda havasinda Sp02: %93, sol akcigerde dinlemekle hava giris-gikisinda azalma
ve bilateral ekspiryum uzunlugu duyuluyordu. Bilateral supraklavikular bolgede palpasyonla yaygin
krepitasyon mevcuttu. Tam kan sayimi, kan gazi, biyokimya, koagtilasyon parametreleri normal olan
hastanin CRP 37 mg/L idi. Akciger grafisinde bilateral supraklavikular alanda yaygin cilt alti amfizem
ve akcigerlerde minimal havalanma farki vardi. Toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) gégiis 6n ve
arka duvarinda, bilateral aksiller bolgede, mediastende yaygin hava imajlari, sol ana brongta daral-
ma, intraluminal yabanci cisim dansitesi, sol akciger alt lobda lineer atalektazi, parankimal bant olu-
sumlari, boyun BT'sinde submandibular alanda, perifarengeal alanda, paravertebral alanda, posterior
kas planlari arasinda, cilt altinda yaygin hava imajlari izlendi. Antibiyoterapisi baglanan hasta Cocuk
Gogus Hastaliklari Bilim Dali'yla degerlendirilip 6n planda YCA distindldi. Cocuk Cerrahisi Anabilim
Dali tarafindan yapilan rijid bronkoskopi ile sol ana bronstan yabanci cisim gikarildi. Yabanci cismin
karanfil oldugu goriildi. Hasta tedavisinin devami i¢in Cocuk Cerrahisi servisine interne edildi. Teda-
viye yanitsiz solunum yollari enfeksiyonu olgularinda YCA 6nemli ayirici tanilardan biridir. Hastalarin
anamnezi detaylica sorgulanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Aspirasyon, cilt alti amfizem, yabanci cisim
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EP-015

Non-Nérojenik Norojenik Mesanede Genetik incelemenin Onemi: Ochoa
Sendromu Tanih ki Kardes

Serim Pul’, ibrahim Gékge?, Ceren Alavanda?, Ece Demirci Bodur’, Ozde Nisa Tiirkkan', Sercin Gii-
ven', Neslihan Cicek’, Pinar Ata?, Nurdan Yildiz', Harika Alpay’

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim
Dal

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Tibbi Genetik Ana Bilim
Dal

Girig: Norojenik mesane(NM) spinal kord tutulumuna veya alt iriner sistem(AUS) tikanikligina ikincil
normal mesane fonksiyonlarinin bozulmasiyla karakterize klinik tablodur. Non-nérojenik norojenik
mesane (NNNM) olgularinda ise AUS tikanikli§i veya spinal hasar olmaksizin NM'yi taklit eden bulgu-
lar goriilir. Heparanase2 (HPSE2) mutasyonu ile bulgu veren Ochoa sendromu(lirofasyal sendrom)
tanili hastalarda giilerken aglar gibi duran yiiz ve NNNM goriilir. Tanida aile 6ykisu genetik nedenle-
re yonlendirmesi acisindan 6nemlidir. Bu yazida iseme disfonksiyonu ile bagvurup Ochoa sendromu
tanisi alan iki kardes sunuldu.

Olgular: Alti yasinda erkek olgu klinigimize gece ve giindiz idrar kagirma sikayetiyle bagvurdu. Fizik
muayenesinde belirgin biyime geriligi ve dismorfik yliz goériinimi dikkat ¢ekiyordu. Biyokimyasal
ve radyolojik incelemeler sonucunda hastamiz hidronefrotik skarli bébreklere ikincil kronik bobrek
hastali§i(KBH) olarak degerlendirildi. iseme sistoiiretrografisinde vezikoiireteral reflii(VUR) saptan-
madi. Lomber bdlgeye yonelik yapilan manyetik rezonans goriintiilemede(MRG) spinal patoloji yok-
tu. Sistoskopide posterior uretral valv yoktu, mesanede ciddi trabekiilasyon ve divertikiiller gorildu.
Urodinamik incelemeyle diisiik kapasiteli ve yiiksek basingh mesane saptandi, NNNM kabul edildi.
Temiz aralikli kateterizasyon(TAK) ve antikolinerjik tedavi baslandi. Hasta giincel olarak kalici me-
sane kateteri ve antikolinerjik tedavi altinda evre-3 KBH ile takip edilmektedir. On yasinda kiz olgu
klinigimize abisiyle benzer sekilde idrar kagirma ve tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu sikayetleriyle
basvurdu. Fizik muayenesinde yliz yapisi abisiyle benzer sekilde dismorfik goériinimdeydi. Biyokim-
yasal ve radyolojik incelemeler sonucunda abisi gibi hidronefrotik skarli bobreklere ikincil KBH ola-
rak degerlendirildi. iseme sistoliretrografisinde solda VUR saptandi. Urodinamik incelemeyle yiiksek
basingli nérojenik mesane tanisi dogrulandi. Norojenik mesane etyolojisine yonelik yapilan lomber
MRG'de patoloji goriilmedi. Hasta halen TAK ve antikolinerjik tedaviler ile takip edilmektedir. Her iki
kardeste de NNNM bulgulari ve dismorfik yliz gériinimleri nedeniyle yapilan genetik incelemede
Ochoa sendromuna sebep olan HPSE2 geninde homozigot ¢.436_437 delesyonu saptandi.

Gikarim: Norojenik mesane Ust Uriner sistem hasarina neden olabileceginden erken donemde tani
konmasi ve etyolojiye yonelik tedavinin planlanmasi 6nemlidir. Norojenik etyoloji bulunamayan, 6zel-
likle ailevi, olgularda NNNM akla gelmeli ve genetik inceleme planlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: HPSE2 mutasyonu, genetik, non-nérojenik nérojenik mesane, Ochoa sendromu

18-20 SUBAT 2022) -Cevrimici kongre-  “Dedisen Diinyada Cocuk Hekimligi”




9. MARMARA

PEDIATRI KONGRESI
ULUSLARARASI KATILIMLI

EP-016

Erken Baslanan Yiiksek Doz Steroid Tedavisi Rituksimab iliskili Akut Akciger
Hasarinda Hayat Kurtaricidir.
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Serim Pul’, ibrahim Gékge’, Ece Demirci Bodur', Ozde Nisa Tiirkkan', Sercin Giiven', Neslihan Ci-
¢ek’, Nurdan Yildiz', Harika Alpay’

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim
Dal

Giris: Rituksimab, matir B lenfositlerin ylizeyindeki CD20 antijenine kargi gelistirilen kimerik mo-
noklonal antikor yapida biyolojik ajandir. Nefroloji pratiginde 6zellikle steroid bagimh nefrotik send-
rom ve transplant alicilarinda goriilen antikor aracili rejeksiyonda(AAR) tercih edilen etkin bir tedavi
yontemidir. Uygulanan hastalarda enfeksiyon ve malignite riskinde artisin yaninda; lokal kizariklik,
dispepsi gibi hafif reaksiyonlardan akciger hasari ve anaflaksiye kadar degisebilen yan etkiler bildiril-
mektedir. Ozellikle atopik bireylerde uygulama éncesinde premedikasyon énerilmektedir. Bu yazida
AAR nedeniyle rituksimab tedavisi alan atopik bir hastada gelisen akut akciger hasari(AAH) olgusu
sunulmustur.

Olgu: On yasinda bilateral hipodisplaziye ikincil kronik bobrek hastali§i tanisi alan hastaya on iki
yasinda canli vericiden bobrek nakli yapildi. Nakil sonrasi yedinci yilinda yuksek titrede donér spe-
sifik antikor pozitifligi saptanmasi nedeniyle bobrek biyopsisi yapildi. Patolojik inceleme AAR ile
uyumluydu. U¢ doz 500mg pulse metilprednizolonu takiben plazmaferez basland. ilk plazmaferez
seansl sonrasinda urtikeryal dokuintiler olustu ancak yedi plazmaferez premedikasyonla sorunsuz
tamamlandi. Anaflaksi gelistigi icin planlanan IVIG tedavisine devam edilemedi. Antihistaminik ve
40mg metilprednizolon sonrasi 500 mg rituksimab verildi. infiizyon sirasinda baslayan hafif mide
bulantisi kendiliginden geriledi. infiizyon bittikten dakikalar sonra nefes darliyi basladi. Anaflaksi
dislanamadigindan yapilan 0.5mg intramuskiiler adrenaline yanit alinamadi. Muayenesinde bilateral
raller saptandi, oda havasinda kapiller oksijen saturasyonu %85di. Bilgisayarli tomografide(BT) bila-
teral yaygin buzlu cam opasiteleri gorildi. Enfeksiyoz ve kardiyak patolojiler dislandiktan sonra AAH
hasari ile uyumlu bulgulari nedeniyle 250mg metilprednizolon verildi. Takip eden ilk tG¢ giin 160mg/
gin metilprednizolon verildikten sonra doz azaltiimaya baslandi. Hasta steroid tedavisinin Gglinciu
gliniinde tamamen diizeldi, oksijen ihtiyaci geriledi. Halen solunum fonksiyonlari normal takip edil-
mektedir.

Cikarim: Rituksimab, yan etki profili nedeniyle dikkatli kullanilmasi gereken bir biyolojik ajandir. En
ciddi yan etkilerinden biri AAH olup agir/kalici hasar gelisebilmektedir. AAH'nda mortalite ve morbi-
diteyi etkileyen en 6nemli faktor erken yiiksek doz steroid tedavisidir. Ritliksimab sonrasi solunum
sikintisi gelisen hastalarda AAH akilda tutulmal ve erken donemde yiiksek doz steroid tedavisi bas-
lanmahdir.

Anahtar Kelimeler: rituksimab, akut akciger hasari, steroid
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EP-017
iki Olgu ile Silomikron Retansiyon Hastaligi

M. Mehmet Cakir', Emine Geng?, Emel Yilmaz Gimiis?, Bilge Sahin Akkale3, Burcu Volkan3, Senol
Demir4, Ahmet Arman?, Burcu Oztiirk Higsmi2

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Metabolizma Hastaliklari BD

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji ve Beslenme BD
“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetk ABD

Ozet: Giris Silomikron retansiyon hastali§i (SRH) ailesel hipokolesterolemilerden olup, siklikla ilk 6
ayda bulanti, kusma, kronik ishal, biiyliime ve gelisme geriligi ile bulgu verir. Silomikron retansiyon
hastaliginda, SAR1B geni tarafindan kodlanan Sar1b proteini sentezlenemez, endoplazmik retiku-
lumdan(ER) golgiye silomikron tasinmasi bozulur. Enterositlerin sitoplazmasinda silomikron 6ncesi
tasima vezikiilleri birikerek yag malabsorbsiyonu ortaya ¢ikar. Kan trigliserit diizeyi normalken, total
kolesterol, LDL ve HDL kolesterol diizeylerinde diisiikliik, iimli kreatin kinaz(CK) ve transaminaz yik-
sekligi, A-D-E-K vitamin disuklugu laboratuvar bulgulandir. Agir E vitamini eksikligi nedeniyle hepa-
tosteatoz, ataksi, derin duyuda azalma, arefleksi gelisebilir. Burada iki kardes olgu sunularak hastali-
Ja dikkat ¢ekilmesi amaglanmistir.

Bulgular: Olgu-1: 16 yasinda erkek, 1 yasinda kilo alamama, oturamama sikayetiyle doktora goturil-
digu, buyime geriligi, gelisimsel gecikme, hafif CK yiiksekligi nedeniyle gocuk noroloji ve endokri-
noloji takibine alindigi, Duchenne/Becker muskuler distrofisi ve Pompe Hastaligi'nin ekarte edildigi
ogrenildi. izlemde 1,5 yasinda oturan, 2,5 yasinda yiiriiyen olgunun zihinsel gelisimi normaldi. Boy
kisahgi, kan lipid diizeylerinde distklik ve tedaviye yanitsiz E vitamini eksikligi nedeniyle olguda
yag malabsorbsiyonu diisiiniildii. Periferik yaymasinda akontositoz saptandi. Ust GiS endoskopi-
sinde bulbus ve duedenumda sedefimsi goriinim, patolojide az sayida villusta fircamsi kenar kaybi
saptandi. Silomikron retansiyon hastaligi (SRH) tanisi genetik ¢alisma ile kesinlestirildi.Olgu-2: 13
yasindaki kiz kardesinde bebeklik doneminden itibaren gelisimsel gecikmesi ve kilo alamama yakin-
masi oldugu, 6 yasinda sik idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle arastirilirken nefrokalsinozis saptandigi
ogrenildi. Kan lipit diizeylerinde diistiklik, CK yiksekligi, E vitamin eksikligi saptanan olguya, abisi ile
ayni genetik mutasyon saptanarak SRH tanisi konuldu. Her iki olguya yagdan kisitli diyet ve A,D,EK
vitamin takviyesi verildi.

Sonug: Kilo alamayan ¢ocuklarin izleminde kan lipid diizeylerinin diisikligi 6nemsenmeli, hipoko-
lesterolemi ve CK yiiksekligi eslik ediyorsa silomikron retansiyon hastaligi akla getirilmelidir. Olgu-
lanimizda kronik ishal olmamasi ve bir olgudaki nefrokalsinozis dikkat gekiciydi. Periferik yaymada
akontositoz gorulmesi E vitamini eksikligi icin anlamli olabilir. Hastaligin erken tani ve tedavisiyle
ozellikle E vitamini eksikligine bagh gelisebilecek geri dénligsiiz nérolojik hasarlar 6nlenebilir.

Anahtar Kelimeler: Silomikron Retansiyon Hastaligi, Hipokolesterolemi, CK yiiksekligi, Nefrokalsi-
nozis, Bliyime ve Gelisme Geriligi
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EP-018
Akut Tiibiiler Nekrozda Kortikosteroid Kullaniminin Yeri Var Mi?

Serim Pul’, ibrahim Goékge', Ece Demirci Bodur', Ozde Nisa Tiirkkan', Sercin Giiven', Neslihan GCi-
¢ek’, Nurdan Yildiz', Harika Alpay’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim
Dali

Girig: Akut tuibiler nekroz (ATN), akut bobrek hasarinin en sik renal kaynakli nedenidir. Akut tibdler
nekroz genellikle kendisini kisitlar, 6zgiin bir tedavisi yoktur ve altta yatan sebebin ortadan kaldiril-
masiyla biyiik oranda diizelen klinikopatolojik bir durumdur. Tiibilointerstiyel inflamasyonun eslik
ettigi direncli bazi segilmis olgularda steroid tedavisinin faydali olabilecegi bildirilmistir. Bu yazida
sepsise ikincil ATN goriilen ve steroid tedavisinden yanit alinan bir olgu sunuldu.

Olgu: Bes yasinda, opere meningomyelosel ve norojenik mesane tanili, bobrek fonksiyonlari normal
olan erkek hasta ates, kusma ve kanli ishal ile basvurdu. Muayene ve laboratuar bulgulariyla septik
sok tanisi konularak yogun bakima alindi. Yatisinin ikinci giiniinde oligirik seyri, elektrolit dengesiz-
ligi ve volum yikd bulgular geligsmesi tzerine hemodiyaliz baglandi. Akut bobrek hasarinin yaninda
ciddi kolestaz, solunum yetmezligi gibi ¢oklu organ yetersizligi bulgulari da mevcuttu. Hastanin on
sekiz giin yogun bakim takibinin ardindan septik sok klinigi diizeldi ancak hemodiyaliz ihtiyaci devam
etti. Klinik olarak ATN dusunulen hastaya uzamis ve agir seyirli bobrek hasarinin etyolojisini aydinlat-
maya yonelik bébrek biyopsisi yapildi. Isik mikroskopisinde glomeriller normal saptandi, tibullerde
fokal hasar ve tiibiilointerstisyel alanda orta derecede inflamatuar hiicre infiltasyonu gériildi. On-
cesinde bobrek fonksiyonlari normal iken, sepsis sonrasi diyaliz bagimlisi olan ve mikroskopisinde
glomertilleri normal olan hastada, ATN bulgularina inflamatuar degisiklikler de eslik ettigi igin 250
mg pulse metilprednizolon verildi ve tedavisine idame 2 mg/kg/giin metilprednizolon ile devam edil-
di. Steroid tedavisinin besinci glininde idrar miktarinda belirgin artis ve bobrek fonksiyon testlerinde
diizelme egilimi gézlemlendi. Tedavinin 1. ayinda hemodiyaliz ihtiyaci kayboldu. Steroid tedavisi 2 ay
icinde azaltilarak kesildi. Hasta halen evre-3 KBH olarak takip edilmektedir.

Cikarim: Direngli ve agir seyirli ATN olgularinda, bobrek biyopsisinde altta yatan baska bir patoloji
yok ve glomeriiler yapi bozulmamis kronisite bulgular 6n planda olmayip tiibilointerstisyel infla-
masyon eslik ediyorsa, kisa siireli kortikosteroid tedavisi denenebilir.

Anahtar Kelimeler: akut tiibiiler nekroz, steroid, tiibiilointerstisyel inflamasyon
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EP-019
Swyer-James-Macleod Sendromu; Nadir Bir Olgu

Sule Arici', Nazife Bulut Celik?, Mehmet Yener Caligskaner?, Almala Pinar Ergenekon?, Berna Saylan
Cevik’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dall
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali

Ozet: Swyer-James-Macleod Sendromu (SJMS) tek tarafli pulmoner damarlardaki hipoplazi ve am-
fizemin gorildigu; bronsektazinin eslik edebilecedi nadir bir sendromdur. Patogenezi aydinlatilama-
mis olmasina ragmen konjenital gelisim defektlerine ve erken ¢ocukluk déneminde gegirilen viral
ve bakteriyel enfeksiyonlara sekonder gelisebilecegi diistinilmektedir. Genellikle kronik yakinmalari
olmayan hastalarda tani, ¢ekilen akciger grafisinde hiperliisent goériinimle insidental olarak konmak-
tadir. Ayrica SUMS, tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlari, 6ksiiriik, nefes darligi ve hemopti-
ziye de neden olabilmektedir. Bu yazida pektus ekskavatum ve reaktif havayolu hastaligi nedeniyle
arastinlirken tani alan nadir goriilen bir SUMS olgusunu sunduk.3 yasinda erkek hasta, reaktif hava
yolu hastaligi siiphesi ve pektus ekskavatum nedeniyle gocuk gogus polikliniginde tetkik edilirken
ufirim duyulmasi ve eforla gelisen santral siyanozu olmasi nedeniyle ¢ocuk kardiyolojiye poliklini-
gine yonlendirildi. Fizik muayenesinde dismorfik gériinimu yoktu. Boyu 25-50 persentilde, kilosu ise
3-10 persentilde idi. Kalp hizi 95/dk, solunum sayisi 24/dk, tansiyonu 90/65 mmHg olarak oélculda.
Kalp oskiiltasyonunda pulmoner odakta 2/6 sistolik tGftirim duyuldu. Oda havasinda oksijen sati-
rasyonu %96 idi. Elektrokardiogramda sinus ritmi izlendi, sag ventrikul hipertrofi bulgulari ve sa§ dal
blogu mevcuttu. Transtorasik Ekokardiografik incelemesinde sad pulmoner arter gériintiilenemedi.
Akciger grafisinde sag akcigerde hiperlisent goriinim mevcuttu. Toraks bilgisayarl tomografisinde
(CT) sag ana pulmoner arter goriintiilenememis olup, sag akcigerde septal kalinlasmalar ve kistik
degisiklikler gorilmustir. Pulmoner CT-anjiyografi'de ise sag ana pulmoner arter hipoplastik gortil-
mistir. Kateter Anjiografisinde sag ventrikiil ve ana pulmoner artere kontrast madde verilmesi son-
rasl sag pulmoner arter agenezisi saptanip SUMS tanisini kondu. Hastaya Kardiyovaskiiler cerrahi
tarafindanma orta ile sag pulmoner arter arasina sant operasyonu yapildi. Operasyon sonrasi efor
dispnesi ve siyanoz sikayetlerinde azalma olan hastanin takiplerine devam edilmektedir.Bu vakayi,
tekrarlayan akciger enfeksiyonu nedeniyle arastirilan hastalarda tek tarafli hiperliisent akciger belir-
lendiginde SJMS tanisinin da akla gelmesini vurgulamak amaciyla sunduk.

Anahtar Kelimeler: Swyer-James-Macleod Sendromu, ekokardiyografi, anjiyografi
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EP-020

Mukopolisakkaridoz Tip 6 Hastaliginda Erken Klinik Bulgular ve Tanisal Ge-
cikme
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Cem Etken Atabay’', Hilal Mangaltepe', Emine Geng? Emel Yilmaz Gimis? Huriye Nursel Elgioglu?,
Burcu Oztiirk Hismi?2

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Genetik Bilim Dali

Giris: Mukopolisakkaridoz Tip VI (MPS-VI; Maroteaux-Lamy sendromu) hastaligi N-asetilgalaktoza-
min 4-siilfataz enziminin eksikligi sonucunda anormal glikozaminoglikanlarin birikmesi ile karakteri-
ze ilerleyici bir lizozomal depo hastaligidir. Ulkemiz, yiiksek akraba evliligi sikigi nedeniyle hastaligin
sik gorildigu ulkelerden biridir. Enzim yerine koyma tedavisi uzun yillardir uygulanmakta olup, erken
tani alarak tedaviye baslanan hastalarda prognoz daha iyidir. Bu ¢alisma ile MPS-VI hastaliginin ilk
klinik bulgularina ve tanidaki gecikmeye dikkat ¢cekilmesi amaglanmistir.

Yontem: Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Hastaliklari kliniginde MPS-VI tani-
sl ile takipli olgularin dosyalar geriye doniik olarak incelendi.

Bulgular: Calismaya yaslari 3-22 yil (median 8.5) arasinda degisen, 10 aileden 13 olgu dahil edildi.
Biri diginda tiim ailelerde ebeveynler arasinda akraba evliligi mevcuttu. Tanida 11 olgu semptomatik,
2 olgu asemptomatik idi. Ailelerin ilk doktor bagvuru zamanlarn 1 ay-4 yas arasinda dedismekteydi;
en sik yakinmalar sirasiyla inguinal/umbilikal herni (6/11), bliylime geriligi (4/11), kronik seroz otit
(4/117), kifoskolyoz (3/11), sik akciger enfeksiyonu gegirme (2/11) idi. Tanida asemptomatik olan 2
olgu, tanil kardes nedeniyle sirasi ile prenatal ve yenidogan doneminde tani almisti. Yakinmalarin
%671'inin hastalarda bir yagindan once basladigi, ilk yakinmalarla birlikte genel pediatri, gocuk endok-
rinoloji, cocuk gogds, ¢ocuk noroloji ve ortopedi bolimlerine basvuruldugu dikkat ¢cekmistir. Has-
talarin tamamina MPS tanisi gocuk metabolizma, gocuk genetik ve ¢ocuk endokrinoloji bolimleri
tarafindan konmustur. Hastalarin ilk yakinmasi ile tani aldiklari zaman arasinda gegen siire ortalama
24,5 aydir (aralik: 0-75 ay). 10 hasta 1-5 arasinda ameliyat gecirmistir (ortanca 2 adet); en sik herni
ameliyati gegirilmis olup (n=6) onu takiben sirasiyla omurilik ameliyati (n=3) ve tonsillektomi ameli-
yatidir (n=2).

Sonug: Bu galisma ile MPS-VI hastalarinda tanida gecikme oldugu goérilmektedir. Erken bebeklik
doneminde iyilesmeyen serdz otit, inguinal herni, kifoskolyoz saptandiginda, 6zellikle anne-baba
arasinda akraba evliligi olan olgularda MPS akla gelmeli ve olgular gocuk metabolizma hastaliklari
uzmanina yonlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: mukopolisakkaridoz tip VI, akraba evliligi, MPS tani siresi, herni ameliyati, MPS
ilk yakinmalar
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EP-021
Vena Kava inferior Trombozuna Bagh Tekrarlayan Akut Bobrek Hasari

Ozde Nisa TURKKAN', ibrahim GOKGE’, Birsen BARLAS?, Serim PUL', Ece Demirci BODUR', Sergin
GUVEN?, Neslihan CICEK', Nurdan YILDIZ', Omer DOGRU?, Harika ALPAY"

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali
?Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali

Girig: Vena kava inferior trombozu (VKIT) akut bébrek hasarinin (ABH) nadir goriilen nedenleri ara-
sinda yer almaktadir. Bu yazida VKiT'na ikincil tekrarlayan ABH ile seyreden olgu sunulmustur.

Olgu: Daha 6nceden bilinen bir hastaligi olmayan 15 yasinda erkek hasta, karin agrisi ve bacaklar-
da sislik sikayetiyle dis merkez acil servise basvurmustu. Batin ultrasonografisinde portal venlerde
tromboz saptanan hasta tarafimiza yoénlendirildi. Vena kava inferiorda (VKI), iistte supradiyafragma-
tik alanda da devam eden, intrahepatik diizeyde tam dolum defektine neden olan yaklasik 8 cm’lik
segmentte izlenen tromboz ile uyumlu kitle saptandi. Hastanin tromboz tetkiklerinde metilentetra-
hidrofolat rediiktaz (MTHFR) geninde birlesik heterozigot mutasyon saptandi, Paroksismal Noktir-
nal Hemoglobiniiri agisindan bakilan CD degerleri, koagulasyon faktorleri ile C3, C4 normal sinirlarda
izlendi. ENA profili, lupus antikoagulani, hepatit serolojileri, ANA, ANCA negatif saptandi. Anti dsDNA
zayif pozitifti. Hastanin B12 ve folik asit diizeyleri diisiik saptandi. Enoksaparin sodyum tedavi do-
zunda baslandi. B12 ve folik asit tedavisi sonrasinda alinan homosistein diizeyi normal sinirlarday-
di. Hastaya girisimsel radyoloji tarafindan doku plazminojen aktivatorii (tPA) uygulanarak periferik
trombolizis yapildi. islem sonrasinda VKi suprahepatik segmentte yaklasik 35 mm'lik segment bo-
yunca limen i¢i homojen hipoekoik nonilsere diizgiin konturlu trombis ekojenitesi sebat etmek-
teydi. Hastanin basvurusundan sonraki 5 aylik takibinde 3 defa yaklasik birer ay aralarla gozlenen
24-48 saat icerisinde bazal seviyelerine gerileyen 2,01mg/dl'ye (GFR:61ml/m2/dk) kadar yiikselen
kreatinin yikseklikleri saptandi. Renal, batin MR ve BT anjiyografi ve venografi goriintiilemelerinde
renal ven ve arterlerinde trombis saptanmadi, akimlari normal olarak izlendi. Renal dopler ultraso-
nografide tglinci ABH sirasinda grade 1 renal parankimal ekojenite artisi saptanmis olup diger ince-
lemelerinde goriilmemistir. ilk ABH sirasinda 24 saatlik idrar protein atilimi 12,86 mg/m2/sa iken son
vizitte 6,9mg/m2/sa olarak hesaplandi. Cikarim: Vena kava inferior trombozunda tekrarlayan akut
bobrek hasari gelisebilmesi agisindan olgumuz 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Akut bobrek hasari, tromboz, Vena kava inferior
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EP-023

Covid-19 iligkili Hemolitik Uremik Sendrom Ve Akut Pankreatit Birlikteligi;
Olgu Sunumu

Nermin Celik, Zerrin Karakus Epcacan’, Biisra Bilim Turkcan'

Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi

Giris ve Amag: COVID-19 tim organ sistemlerini etkileyen klinik durumlara yol agabilir. Virus ile ilis-
kili akut borek hasari literatiirde rapor edilmistir. Hemolitik Giremik sendrom (HUS) gocuklarda akut
bdbrek hasarinin en sik nedenlerindendir. COVID-19 iligkili HUS, nadir olarak bildirilmistir. Ayrica CO-
VID-19'da akut pankreatit sikiginin arttigi bildirilmistir. Bizler, bu sunumda COVID-19 iligkili HUS ve
pankreatit birlikteligi olan gocuk olguyu sunmak istedik.

Olgu: 10 yasinda kiz cocuk, halsizlik, idrar yapamama sikayeti ile basvurdu. Oykiisiinde 1 hafta énce
kanli ishal oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde soluk goriinimde ve tim viicutta 6dem ve bilateral
akcigerlerde krepitan ralleri mevcuttu. Kan basinci 170/110 mmHg, KTA:102/dk, dakika solunum
sayisl: 28/dk idi. PA AC grafisi normaldi. WBC: 24.290 109/L Hgb:6,4 gr/dl, tromobsit:64.000/mm3,
kreatinin:3,02 mg/dl, Gre:124 mg/d|, urik asit:7,9 mg/dL CRP: 27 mg/L AST:216 U/L, ALT:123 U/L,
LDH:2181 U/L, amilaz:142 U/L, lipaz:196 U/L, elektrolilter normaldi. Direkt Coombs negatifti, perife-
rik kan yaymasinda sistiositler goriildi. Shiga toksini negatif, ADAMTS-13 aktivitesi %77 saptandi.
Nazofarengeal siriintiide SARS-CoV-2 PCR pozitifti. Yogunbakim Unitesinde hemodiyaliz, eculizi-
mab ve taze donmus plazma tedavileri baglandi. COVID-19'a yonelik spesifik tedavi verilmedi. Ta-
kibinde karin agrisi olan hastanin tetkiklerinde ve gorintiilemelerinde; akut pankreatit, assit, safra
camuru, barsak anslarinda 6dem saptandi. Oral beslenme durdurularak total parenteral beslendi. ilk
hafta her glin yapilan hemodiyaliz, izlemde klinik ve laboratuvar bulgularina uygun sekilde araliklari
acilarak 1.ayin sonunda durduruldu. 6.hafta sonunda HUS ve pankreatit bulgulari diizelen hasta sifa
ile taburcu edildi.

Tartisma ve sonug: Hem COVID-19 hem de HUS, patofizyolojik mekanizmayi tetiklemek icin bir
membran reseptoriine baglanmayi gerektirir. Her iki durumda da siddetli endotel disfonksiyonu, mik-
roanjiyopati ve asiri inflamatuar yanit gortlir. Asirn kompleman aktivasyonu her iki hastalikta progno-
zun belirleyicisi olarak gorinmektedir. Akut pankreatitin COVID-19 enfeksiyonunda daha yaygin ola-
bilecegi belirtilmistir. Mekanizmasi belirsiz olup diger viral nedenlerde oldugdu gibi belki de COVID-19
viristiniin dogrudan sitopatik etkisinden veya MIS-C ile ortaya ¢ikabilecek iskemik ve sistemik infla-
matuar durumlarin bir sonucu olabilir.

Anahtar Kelimeler: hemolitik Gremik sendrom, pankreatit, cocuk, COVID-19
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EP-024

Regresif Otizm Ve Epilepsi Tanili Hastalarda Atlanmamasi Gereken Tani: Mu-
kopolisakkaridoz TIP 3
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Ayca GULEN', Emel YILMAZ GUMUS? Burcu KARAKAYALL, Dilsad TURKDOGANS, izel ACARBAY",
Eda GUL", Burcu OZTURK HiSMi?

"Marmara Universitesi, Cocuk Sagli§ ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
2Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali
3Marmara Universitesi, Cocuk Néroloji Bilim Dali

Giris: Mukopolisakkaridozlar(MPS) lizozomal depo hastaligi olarak adlandirilan metabolizma has-
taligi grubunda yer alir. MPS Tip lll (Sanflippo) heparan siilfat katabolizmasinda bozukluk ile iligkili
otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Hastalikta merkezi sinir sistemi bulgularn 6n plandadir. Biz
burda otizm spektrum bozukludu tanisi ile izlenirken kazanilmig biligsel fonksiyonlarinda gerileme
gorilmesi tizerine tarafimiza yonlendirilerek MPS tip 11IB tanisi alan bir olgu sunacagiz.

Olgu: 3 yasina kadar konugmasi olmayan, gelisim geriligi ve konusamama nedeni ile Cocuk Psikiyat-
risi tarafiindan otizm spektrum bozuklugu nedeni ile takip edilen hastanin kazanilmis bilissel fonksi-
yonlarinda gerileme goérilmis. Bunun Uzerine organik nedenlerin arastirlmasi amaciyla hastanemi-
ze basvuran hastanin norolojik degerlendiriimesinde EEG'sinde epilepsi tespit edildi. N6érodejeneratif
hastaliklar agisindan tetkik edilen hastanin kaba yiiz goriinimumiin, eklem kisithliginin olmasi tizeri-
ne hastadan MPS tip Il 6n tanisi ile idrarda glikozaminoglikan génderildi. Heparan siilfat atimi olan
hastadan MPS tip lll igin enzim taramasi (Alfa-N-Asetil glukozaminidaz, Heparan-N-Siilfataz, Ase-
til-CoA Alfa-glukozamin Asetiltransferaz, N-Asetilglukozamin-6-siilfataz) génderildi. Yapilan enzim
taramasinda Alfa-N-asetilglukozaminiadaz enzim aktivitesinde diistiklik saptanmasi lizerine MPS
tip [1IB(Sanflippo) tanisi kondu.

Sonug: MPS’ler , bag dokusunun ara maddesini olusturan Glikozaminoglikan(GAG)'larin lizozom
icerisinde pargalayan asit-hidrolazlarin eksikligine bagh olarak gelisen kronik, ilerleyici ve ¢oklu sis-
tem tutulumu ile karakterize kalitsal hastaliklardir. Etkilenmis bireyler genellikle dogum sirasinda
ve yenidogan doneminde normal gortinir. Zaman ilerledikge klinik bulgular oturmaya baslar. En sik
MPS alt tipi MPS Tip llI'ttiir. MPS tip 11l 6n planda merkezi sinir sistemi bozukluklari daha az somatik
bulgular ile karakterizedir. Hastaliin ilk donemlerinde gelisimsel geriligi 6zellikle konusma belirgin
olarak etkilenmektedir. ilerleyen dénemlerde hiperaktivite ve uyku bozuklugu gibi davranis bozukluk-
lar gorilir. Son dénemde ise kazanilmig becerilerin kaybi gozlenir. Hastaligin ilerleyen donemlerinde
konviilsiyonlar da tabloya eslik edebilir. Otizm spektrum bozuklugu ile izlenen hastalarda takiplerin-
de kazanilmis bilissel fonksiyonlarinda regresyon goriilmesi, hastalarin fenotipinde zaman iginde
kabalagma goriilmesi hekimler icin uyarici olmalidir. ileri tetkik edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Regresif Otizm
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EP-028

Tiibiilointertisyel Nefrit Sonrasi Ge¢ Ortaya Gikan Uveit, Farkl Bir TINU Olgu-
su

Sezin Bayraktar', Ece Demirci Bodur?, Serim Pul? Ozde Nisa Tiirkkan? Sercin Giiven?, Neslihan Gi-
cek?, Nurdan Yildiz2 ibrahim Gokge? Harika Alpay?

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim
Dal
2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali

Girig: Tibiilointertisyel nefrit ve iiveit(TINU) sendromu,akut tiibiilointertisyel nefritin(TiN) nadir bir alt
grubudur.Genellikle benign seyirli TIN ve relapslar ile seyreden (veit klinigiyle karakterizedir.Uveit,
TiN baslangicindan 2 ay énce gelisebilecegi gibi, TIN sonrasi 14.aya kadar gelisebilir.Bu olgu sunu-
munda,TiN tanisindan 10 ay sonra liveit saptanan hasta sunulacaktr.

Olgu: On alti yasinda erkek hasta bir aydir devam eden halsizlik,istahsizlik kilo kaybi sikayetleriyle
basvurdu.Oykisiinde iki ay 6nce fitness yapmaya basladigi,bu siirecte 10 kilogram kaybettigi, icerigi
bilinmeyen bir multivitamin diginda ilag/protein takviyesi kullanmadigi 6grenildi.Boyu 171 cm(25-50
p)kilosu 75 kg(75-90 p),kan basinci 105/73 mmHg,sistem muayeneleri dogaldi.Laboratuar tetkik-
lerinde kreatinin 1.93 mg/dl,BUN 29 mg/dl,albiimin 4.5 g/L,hemoglobin 12,2 g/dL idi.Tam kan sayI-
mi, karaciger fonksiyon testleri,elektrolitleri normaldi. Periferik yaymasinda atipik hiicre yoktu.idrar
tetkikinde dansite 1026,protein 1(+) idi.izleminde kreatinini 3 mg/dl'ye kadar yiikseldi,idrar ¢ikisi ve
kan basinci normaldi.24 saatlik idrarda tiibiler proteiniri(protein atiimi 27 mg/m2/saat,beta-2 mik-
roglobulin 41925 mg/giin,mikroalbumin 66,14 mg/giin)saptandi.Bébrek fonksiyonlarinda diizelme
olmayan hastaya bobrek biyopsisi yapildi.Patolojik incelemede tiibiilointertisyel alanda eozinofil ha-
kimiyetinde inflamasyon gériildi, TiN ile uyumlu degerlendirildi. TINU agisindan g6z muayenesinde
uveit saptanmadi.20 mg/kg pulse steroid ardindan 2 mg/kg/gin oral prednizolon tedavisi baglandi.
Takibinde kan basinci 95p lizerinde seyretmesi tizerine amlodipin baslandi.6. ayinda kreatinin degeri
0.94 mg/dl ve idrar protein atilimi 3 mg/m2/saat olan hastanin steroidi azaltilarak kesildi.Amlodipin-
le kan basinci normal seyreden hastanin TiN tanisi sonrasi 10. ayda hipertansif retinopati agisindan
yapilan gdéz muayenesinde sol gézde anterior iiveit saptandi ve TINU tanisi konuldu. Gikarim:Litera-
tiirde vakalarin codu eriskin olup,hastalarin %65'inde tiveit atagi akut TiN sonrasi gelisirken,%21'inde
oncesinde,%15'inde ise TIN ile es zamanli gelismistir(1).Hastalarin %80’inde anterior liveit saptan-
maktadir,ancak posterior veya paniiveit de goriilebilir(2).Literatiirde lveit vakalarinin %80'i gift tarafli
olmakla birlikte,baslangigta tek tarafli saptanip takibinde gift tarafli g6z tutulumu olan vakalar da
bulunmaktadir(3,4).TINU'da, TiN benign seyirli olup kendini sinirflama egilimindeyken,iiveit niikslerle
seyretme egilimindedir.Hastamizda TiN sonrasi 10. ayda liveit geligmistir.Bu nedenle TiN olgularinin
takiplerinde,bobrek fonksiyonlari normale donse bile,ilk 1 yil daha sik olmakla birlikte,sonrasinda da
gelisebilecek geg liveit agisindan rutin g6z muayenesi ihmal edilmemelidir.

Anahtar Kelimeler: Tiibilointertisyel nefrit, liveit, pediatrik, proteiniri
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EP-029
Nadir bir Histopataloji: Graniilomatoz BK Viriis Nefropatisi

Ece Demirci Bodur', ibrahim Gokge', Burcu Tufan Tas? Deniz Filinte?, Serim Pul', Ozde Nisa Tiirk-
kan', Sercgin Glven', Neslihan Cicek’, Nurdan Yildiz!, Nurgah Eker?, Harika Alpay’

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dal
?Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim
Dal

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim Aragtirma Hastanesi, Patoloji Ana Bilim Dali

Girig: BK Virlis (BKV) genellikle immunsupresif tedavi alan bobrek nakilli ve kemik iligi transplan-
tasyonu (KiT)hastalarinda enfeksiyonlara yol acar ve asemptomatik hematiiri,hemorajik sistit,lireter
stenozu ve interstisyel nefrit yapabilir(2).BKV nefropatisi(BKVN) histolojisinde graniilom gorinimii
nadirdir.Bu olgu sunumunda,KiT'ten 2 ay sonra gelisen akut bobrek hasari(ABH)ile bagvuran,patolo-
jisinde nadir goriilen graniilomatoz nefrit ile prezente olan BKVN sunulacaktir.

Olgu: On ay once akut lenfoblastik [6semi (ALL)tanisi alan,standart kemoterapiyi takiben,2 ay 6nce
kardesinden KiT yapilan 14 yasinda erkek hasta,kusma-ishal sikayetleriyle basvurdu.Fizik muayene-
sinde hafif derecede dehidratasyon bulgulari mevcut,kan basinci 98/63 mmHg,kilo 48 kg(10-25p),-
boy 151 cm(3-10p)idi.Laboratuar bulgularinda;idrar dansitesi 1031,protein 2(+),kreatinin 0.57 mg/
dL(KIT yapildigi zamanki degeri 0.47 mg/dL),BUN 11 mg/dL,iire 24 mg/dL,elektrolitleri normaldi.Hid-
rasyon ile izleminde, kusma-ishal sikayetleri gerilemesine ragmen kreatinin artisi devam etti.Uriner
ultrasonografisinde bilateral ekojenite artisi goriildii.idrar direkt mikroskopik incelemesinde morfik
eritrositler goriildii,24 saatlik idrarda nefritik diizeyde mikst tip proteinirisi mevcut idi(protein: 575
mg/giin-17 mg/m2/sa,mikroalbiimin:163 mg/giin).iki ay éncesine gore proteinirisinde yaklasik 2
kat artig gorildi.Bir ay sonra kesilmesi planlanan siklosporin tedavisi,kreatinindeki artisin devam
etmesi Uzerine erken kesildi.C3,C4,ANA serolojileri normaldi.Kanda EBV,CMV PCR negatif sonuglan-
diidrar BKV 52.891 kopya/ml,kan BKV 91 kopya/ml saptandi.Kreatinin 3.29 mg/dLye kadar ylkselen
hastada altta yatan etiyolojiyi aydinlatabilmek i¢in bobrek biyopsisi yapildi.Patoloji sonucu ¢ikana
kadar oral siprofloksasin baslandi ve biyokimya,kan,idrar BKV kopya sayilari takip edildi.Biyopsisinde
BKVN ile uyumlu olacak sekilde tiibilointerstisyel alanda yer yer eozinofilleri ve graniilom yapilari
iceren inflamatuar hiicre infiltrasyonu,yaygin tiibiil hasar goérildid ve immun histokimya panelinde
SV40 pozitif saptandi.Siprofloksasinin 15.glintinde kreatinin 1.26 mg/dL,kan BKV 27 kopya/ml,idrar
BKV 198 kopya/ml,idrar protein atilimi 147 mg/giin'e(4 mg/m2/sa) geriledi.

Cikanim: BKV nefropatisinin histolojisinde,BKV'nin enfekte ettigi alanlarda sitopatik degisiklikler, tu-
bilointerstisyel inflamasyon ve fibrotik degisiklikler beklenir.Klasik granilom olusumu nadir olup,
aktif BKVN ve viremisi olan hastalarin biyopsileri incelendiginde,46 biyopsiden 1’inde graniilom olu-
sumu bildirilmistir (3,4).Diger yandan, BKVN hastalarinin %15'inde intratiibdler histiositik birikimlerin
eslik ettigi gesitli granilomatoid degisiklikler goriilebilir(5).Bu nedenle,olgumuz esliginde,ABH ve/
veya proteintri nedeniyle biyopsi yapilmis immunsupresif hastalarin histopatolojik incelemelerinde
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saptanan granilomat6z nefropatinin BKVN ile iligkili olabilecegdine dikkat cekmek istedik.

Anahtar Kelimeler: BK viris, proteindri, nefropati, pediatrik, kemik iligi nakli
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EP-030

Botulinum Toksin Enjeksiyonunun Nadir Bir Komplikasyonu: Peritonit ve
Pyelonefrit

Tip Fakiiltesi
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Ece Demirci Bodur?, Ziibeyde Seker?, Ozde Nisa Tiirkkan? Serim Pul?, Sadik Abidoglu?, Sercin G-
ven?, Neslihan Gigek2, Nurdan Yildiz2 ibrahim Gokce? Ahsen Karagdz Akgiil}, Harika Alpay?

Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Aragtirma Hastanesi Cocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim
Dali

2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Bilim Dal

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim
Dali

Giris: Botulinum toksin A enjeksiyonu(BTE) nérojenik mesanesi(NM) olan hastalarda detrusor asiri
aktivitesini azaltmak,mesane kapasitesini iyilestirmek amaciyla yapilan bir tedavidir.En sik goriilen
lokal yan etkileri makroskopik hematiiri,idrar retansiyonu,isemede giicliik ve Uriner sistem enfeksi-
yonudur(USE).Bu olgu sunumunda,BTE sonrasi peritonit,pyelonefrit ve lirosepsis gelisen iki pediatrik
olgu tartisiimistir.

Olgu-1: Posterior lretral valve ikincil NM ve son dénem bobrek yetersizligi(SDBY) tanilari ile pe-
riton diyalizi(PD) ve temiz aralikh kateterizasyon yapan 14 yasindaki erkek hasta karin agrisi,kus-
ma,ates,idrarda ve periton diyalizatinda bulaniklik sikayetleri ile basvurdu.Oykiisiinde, 3 giin énce
mesanesine BTE yapildigi 6grenildi.Fizik muayenesinde hafif dehidratasyon bulgulari mevcut, viicut
Isisi 38.5 °C,batini hassas idi.Periton diyalizati ve idrari bulanik goriildii. Tetkiklerinde beyaz kiire(BK)
14.000/mm3,CRP 127 mg/dL,prokalsitonin 7.6 mg/dL,idrar analizinde |6kosit esteraz 3+,16kosit 734/
hpf,eritrosit 69/hpf idi.Diyalizatin mikroskopik bakisinda 2000/mm3 BK(%70 notrofil) gordldi,idrar
ve periton kdltirleri alindiktan sonra profilaktik olarak intraperitoneal sefazolin ve seftazidim teda-
vileri ile beraber,ciddi pyelonefrit olmasi sebebiyle intravendz seftriakson tedavisi baglandi.Ugiincii
glin idrar ve periton kiiltiirlerinde Klebsiella pneumoniae Gremesi izerine intraperitoneal sefazolin
kesildi.Kiltlrleri Gremesiz izlenen hastanin intravendz tedavisi 10 giin, intraperitoneal tedavisi 21
gline tamamlandi.

Olgu-2: Posterior Uretral valve ikincil NM ve SDBY tanilari ile izlenen,PD yapilan 10 aylik erkek hasta-
nin, sistoskopi ve BTE'den 24 saat sonra atesi 40°C saptandi.Tetkiklerinde CRP 250 mg/dL,prokalsi-
tonin 100 mg/dL ve piytiri saptandi.Diyalizati berrakti,direkt bakida hiicre goriilmedi.Kan,idrar,periton
kiltdrleri alindiktan sonra intraven6z vankomisin ve meropenem baslandi. Tedavinin 3. giiniinde idrar
ve kan kiilturlerinde Klebsiella pneumoniae tremesi tizerine meropenem devam edildi. Kiilturleri tre-
mesiz seyreden hastanin tedavisi 3 haftaya tamamlandi. CikarimNorojen mesaneli hastalarda,BTE
sonrasi USE gelisebilir ve iirosepsise yol acabilir. Bildigimiz kadariyla mesaneye BTE sonrasi peri-
tonit ve USE birlikteligi rapor edilmemistir.BTE sirasinda detriisére yapilan ¢ok sayida enjeksiyonlar
subepitelyal mukoza hasarina yol agarak inflamatuar siireci baslatabilir. Norojenik mesanesi olan
hastalarin mikroorganizmalar ile kolay kolonize olmasi da risk faktoriidir. Bu nedenle, NM hastalari,
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BTE sonrasi USE bulgulari agisindan yakin izlenmeli, uygulama teknigine dikkat edilmeli, peritonit ve
urosepsis gibi ciddi komplikasyonlarin olusabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: peritonit, botulinum toksin, botox, pediatrik, nérojenik mesane
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EP-031
Akut Karin Agrisi ile Bagvuran Olguda Apendiks Karsinoid Tumor Vakasi

izel Acarbay’, Burcu Tufan Tas’, Nursah Eker?, Ayse Giilnur Tokug'

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Girig: Apendiks timorleri, cocuklarda apendektomi yapilan vakalarda insidental olarak tespit edil-
mektedir(1). En sik goriilen tipi karsinoid tiimorler olup, goriilme sikligi % 0.2 -0.5 arasinda degis-
mektedir(2). Temel tedavisi cerrahidir(1). Hastalik insidental olarak saptanabildigi gibi, hastalar karin
agrisi, ishal, yiiz ve Ust ekstremitede flushing bulgulari ile karsinoid sendrom olarak da karsimiza
gelebilir; sikhdr %2'nin altindadir.(3,4). Burada karin agrisi ile tarafimiza bagvuran ve appendektomi
sonrasi karsinoid timor tanisi alan hasta sunulacaktir.OLGU:12 yasinda kiz hasta; karin agrisi, mide
bulantisi, kusma sikayetleriyle acile servise bagvurdu. Genel durumu iyi,bilinci agik olan hastanin
vitalleri ates:36.9 C, TA:109/60mmHg, KTA:110/dk, ritmik. Fizik muayenesinde sag alt kadranda de-
fans ve rebound pozitifli§gi saptandi. Batin ultrasonografisinde akut apandisit ile uyumlu olup hastaya
apendektomi yapildi. Apendektomi materyalinin histopatolojik incelemesi ; 1,2x0,8 cm boyutunda
kromogranin ve sinaptofizin pozitif , Ki-67: %7,8 néroendokrin timor grade 2 olarak raporlandi, timaor
cerrahi sinira 2 cm uzaklikta idi. TUmorin yayginligini belirlemek igin yapilan sistemik taramasinda
patoloji saptanmadi. idrar metaboliti olan 5-HIAA diizeyi:3,84 mg/giin normal sinirlarda sonuclandi.
Hasta poliklinik takibine alindi.SONUG:Karin agrisi ile gelen ve apandisit tanisi alan vakalarda nadir
de olsa apendiks tiimorleri gortilebileceginden operasyon sirasinda gonderilen patoloji 6rnek sonucu
yakin takip edilmelidir. Karsinoid timorin boyutu, cerrahi sinir negatifligi metastaz ve tedavi sekli-
ni degistirecektir. Hastaligin tani ve takibinde seratonin metaboliti olan 5-HiAA idrar diizeyleri yol
gostericidir.1. Bulak H, OztiirkD, OzcimenN, et al. Apendiksin Neoplastik Lezyonlari. TKlin J MedSci
2004;24:271-62. Vani B.R, Thejaswini M.U, Deepak K.B, Murthy V.S, GeethamalaK.Carcinoidtumour
of appendix in a child: A rarecase at an uncommon site. Afr J PaediatrSurg 2014;11:71-3.3. Spallitta
SI, Termine G, Stella M, Calistro V, Marozzi P. Carcinoid of theappendix. A casereport. MinervaChir
2000;55:77-87.4. Tchana-Sato V, Detry O, PolusM,etal.Carcinoidtumor of theappendix: A consecuti-
veseriesfrom 1237 Appendectomies. World J Gastroenterol 2006;12:6699-701.

Anahtar Kelimeler: APENDIKS KARSINOID TUMOR, CERRAHI SINIR, AKUT APANDISIT
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EP-032

intrakraniyal Kanama ve Akut Lokoz ile Tani Alan Bir Akut Lenfoblastik Lose-
mi Olgusu

Tip Fakiiltesi
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Abdullah Cinaroglu’, Raziye Selgik’, Ezgi Ozlem Ozmen? Feyza incekdy Girgin% Ahmet Kog?, Fatih
Akbulut4, M.Niliifer Yalindag Oztiirk?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari A.B.D.
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim B.D.
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji B.D.
“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi A.B.D.

Girig: Akut I6semi ¢ocukluk ¢adinin en sik goriilen malignitesidir. Hiperlokositoz periferik kanda-
ki lenfoblast/myeloblast sayisinin 50.000 lizerinde olmasidir. Tani aninda akut lenfoblastik I6semi
(ALL) hastalarinda %10-30 siklikla goriilen onkolojik bir acildir. Yiiksek blast sayisi ve azalmis doku
perflizyonuna bagh olarak I6kostaz tablosu gelisebilir. Mortalite ve morbiditeyi ciddi oranda artirir.
Bu hastalarda tiimor lizis sendromu, dissemine intravaskiiler koagiilopati (DIC) ve intrakranial ka-
nama riski artmistir. Oliimiin en sik nedenidir. Acil klinigimize hiperlokositoz tablosunda basvurup
intrakranial kanamasi olan yeni tani alan ALL olgumuzu; bu hastalardaki kotli prognostik gidisati
vurgulamak amaciyla sunmayi amagladik.

Olgu Sunumu: 8 yasinda erkek hasta 1 haftadir devam eden bas agrisi nedeniyle hastaneye basvu-
ruyor, akut sinlizit tanisi alarak tedavi baslaniyor. Kusmalari ve petesiyal dokuntileri nedeniyle dis
merkeze ikinci bagvurusunda bakilan kan sayiminda bir milyon I6kosit goriilmesi lizerine hastanemi-
ze yonlendiriliyor. Fizik muayenesinde govdede petesileri ve hepatosplenomegalisi gortiliyor. Labo-
ratuvarinda beyaz kiiresi 994 bin, LDH 3644, (irik asit 16,3 INR: 1,69 saptaniyor. Periferik yaymasinda
¢ok yogun L1 tipi blast, yer yer vakiolli iri lenfoid ve myeloid 6zellikli blastlar goriilen hastaya. Kemik
iligi aspirasyon/ biyopsi ve 1 defa I6koferez yapiliyor. 22. saatinde diyaliz kateterinin altinda kanama-
sI ve bas agrisinda artma olmasi zerine ¢ekilen kraniyal gériintilemelerinde intrakraniyal kanama
saptanarak, beyin cerrahisi tarafindan kanamasina ve kafaic¢i basincini azaltmaya yonelik olarak ope-
rasyona aliniyor, dekompresif kraniyektomi uygulanma sonrasi yogun bakim tinitemize devralindi.
Glasgow koma skalasi 3, anizokorik, 151k refleksi alinamayan hastaya anti 6dem hipertonik salin ve
steroid tedavisi baglandi. izleminde agrili uyaran yaniti ve beyin sapi refleksleri alinamayan ve apne
testi pozitif olan hasta klinik agidan beyin 6limi olarak degerlendirildi. Radyolojik olarak taninin
desteklenememesi nedeniyle ALL protokoliine uygun olarak indiiksiyon tedavisi tamamlandi, yapilan
kemik iligi aspirasyonu incelemesi ile remisyonda olarak degerlendirildi.

Sonug: Hematolojik malignitelerde DIC spontan olarak gelisebilmektedir. Hiperlokositoz durumunda
risk daha fazladir. Hastalarda tani aninda hayati nem arzeden kanamalara yol acabilir.

Anahtar Kelimeler: hiperlokositoz, |6semi, dissemine intravaskiiler koagtlasyon, intrakraniyal kana-
ma
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EP-035
Nadir Bir Vaka: infant Anafilaksisi

Ahmed Mahmud Cirakodlu', Kiibra Gokge Tezel’, Oguzhan Delican’, Fatih Varol? Pinar Canizci Er-
demli’

Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, istan-
bul, Turkiye

2Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Sancaktepe ilhan Varank Egitim ve Arastirma Hastanesi, istanbul, Tiir-
kiye

Ozet: Cocukluk ¢aginda anafilaksi, potansiyel olarak yasami tehdit eden bir durumdur. infant yas
grubunda, tutulan sistemleri degerlendirmek zorlu olabileceginden tani gecikebilir veya atlanabilir.
Bu agidan, acile dokiinti ile gelen infantlarda oyki ve klinik bulgular ayrintili olarak sorgulanmal,,
anafilaksi ayirici tanida akilda bulundurulmalidir.Otuz yasinda anneden gravida 1, parita 1, abort 0,
yasayan 1 olarak 40. gestasyonel haftada dodan 40 giinliik erkek bebek acil servise dokiinti sikaye-
tiyle getirildi. Hikaye ayrintili sorgulandiginda annesinin siiti yetmedigi gerekgesiyle son 10 glindir,
gilin asin 1 olgek mama takviyesi yaptidi, dokiintiilerin mamayi verdikten yarim saat sonra fark edil-
cizgisinden baslayarak boyun ve gévdeye uzanan yaygin urtikeryal dokintu gordldi. Kapiller dolum
zaman 4-5 saniye, periferik nabizlari zayiflamis olarak saptandi. Hasta tasikardik, ajite ve etrafla
ilgisizdi. Hastanin arteryal tansiyonu birka¢ kez denenmesine ragmen ol¢llemedi. Anne babasi ara-
sinda akrabalik olmayan, daha dnce bilinen bir hastaligi, ailede bilinen allerji dykiist olmayan hastaya
birden fazla sistem tutulumu ve sokta olmasi sebebiyle anafilaktik sok tanisi koyuldu. Adrenalin 0,01
mg/kg intramiskdler (im) uygulandi, sok tablosunda olmasi sebebiyle intravenoz(iv) sivi resiissi-
tasyonu saglandi. ikincil anafilaktoid reaksiyonu énlemek igin 1 mg/kg iv prednisolon uygulandi.
Adrenalin sonrasi semptomlari hizlica gerileyen ve yeni bulgusu gelismeyen hasta Cocuk Allerji ve
immiinoloji birimimize de danisilarak dis merkez yogun bakim iinitesine stabil bir sekilde sevk edildi.
Yogun bakim unitesinde sorunsuz takip edildi, Cocuk Alerji konsiiltasyonu ile poliklinik kontroliine
gelmek uzere taburculugu yapildi. Bu vaka, erken infant donemindeki dokiintili basvurulann ayirici
tanisinda hizli ilerleyip 6limle sonuglanabilmesi nedeniyle anafilaksinin de yer aldigini hatirlatmak,
anamnezde beslenme dykisiini almanin 6nemini ve hekim dnerisi diginda formil mama kullanimi-
nin her zaman masum olmadigini vurgulamak i¢in sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Anafilaksi, Alerjik reaksiyon, Besin alerjisi, infant, Adrenalin
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EP-036

Ektodermal Displazinin Nadir Bir Formu: Ankyloblefaron-Ectodermal Defe-
ct-Cleft Lip/Palate (Aec) Sendromu

Biigra Bilim Tirkcan', Zerrin Karakus Epcacgan’, Nermin Gelik’

Van Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi

Giris: Ektodermal displazi genis, heterojen, kalitimsal bir hastalik grubu olup ektodermal gelisim bo-
yunca gozlenen yapisal ve/veya fonksiyonel defektler ile karakterizedir. AEC sendromu (Ankyloble-
faron-ectodermal defect-cleft lip/palate) nadir goriilen bir ektodermal displazi olup seyrek ve zayif
saglar, cilt anormallikleri, g6z kapaklarinda yapisiklk, yarik damak/dudak, isitme kaybi, iskelet ano-
malileri gibi diger sistemik bulgular ile karakterizedir. Ayrica AEC sendromu olan bireylerde sik tek-
rarlayan akciger ve kulak enfeksiyonlari bildirilmistir.

Olgu: Noromotor geligim geriligi olan, dismorfik gériinimli 18 aylik kiz hasta acil servise ates ya-
kinmasi ile basvurdu. Yapilan fizik muayane ve tetkik sonuglarinda enfeksiyon odagi bulunamadi.
Hastanin alinan dykiisiinde miadinda dogdugu, beslenme sorunlari ve hipotoni nedeni ile yenidogan
yogun bakim Unitesinde yatarak tedavi gordiigu, ayrica birgok kez agir pndmoni nedeni ile yogunba-
kim yatisi ve mekanik ventilator destegi tedavisi gordiigi, son yogunbakim Unitesi yatisinda ekstiibe
edilemediginden dolayi trakeostomi acildigi, ayrica oral beslenememesi nedeni ile gastrostomi acil-
dig1 6grenildi. Hastanin evde de gin igerisinde tekrarlayan atesleri oldugu 6grenildi. Takipte hastanin
terleyemedigi, ates oldugu donemlerde ciltte kizariklik oldugu ve atesin kolayca geriledigi goruldd.
Cilt kurulugu, seyrek saglari, gozlerde yapisiklidi, dismorfik agiz yapisi, dis ¢ikarmada gecikme ve dis
anomalisi, yarik damagi da olan olguda AEC sendromu distinildu. Eslik eden sistemsel anomalileri
agisindan tetkik edildi, ek anomali saptanmadi. isitme degerlendirmesinde orta dereceli isitme azhig
saptandi. Cilt nemlendiricileri, suni goézyasi baslandi. Sivi aliminin 6nemi vurgulandi. Diizenli dis he-
kimi takibi 6nerildi. Genetik analiz gonderildi. Cilt biyopsisi yapilmasi planlandi.

Sonug: Genetik bir hastalik olan ektodermal displazinin, tim kalitim modelleriyle aktarildigi gosteril-
se de ¢ogunlukla X kromozomuna bagl gegis gosterir. Literatiire bakildiginda 170’ten fazla ektoder-
mal displazi tirii mevcuttur. Hastamiz kiz cinsiyet olmasi ve sebebi bulunamayan ates ve tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari nedeni ile tani almasi yoniiyle nemlidir. Nadir goriilen bir ektodermal displazi
tlrd olan AEC sendromu tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve sebebi belirlenemeyen uzamis ates va-
kalarinda eslik eden bulgular da géz 6niinde bulundurularak ayirici tanida akilda tutulmasi gereken
bir hastaliktir.

Anahtar Kelimeler: Ektodermal displazi, tekrarlayan akciger enfeksiyonu, gocuk
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EP-037
Kutanoz Mastositozu Taklit Eden Skabiyez Vakasi

Ferhan Odabasi Cingdz', Kagan Cing6z?

'Kirklareli Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Klinigi
2Kirklareli Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Dermatoloji Klinigi

Ozet: Skabiyez, Sarcoptes scabiei hominis'in neden oldugu kasintili ve bulasici bir parazitik hasta-
liktir. insandan insana bulasan skabiyez, siklikla toplu yasam alanlarinda ve daha cok kis aylarinda
yaygin goriilmektedir. Atipik klinik sekillerinden dolayi tani koymak zorlasabilmektedir. Her iki cinste,
tim yas gruplarinda ve tim sosyoekonomik diizeylerde gorilebilir. Olgumuzda, ayirici tanida kuta-
ndz mastositoz disiinilen ve skabiyez tanisi alan 7 aylik hasta sunulacaktir.7 aylik, kiz hasta, yakla-
stk 1 aydir gegmeyen kasinti ve ara ara tekrarlayan dokiintiu sikayetiyle poliklinige basvurdu. Alinan
oykide, daha onceki poliklinik bagvurusunda alerjik reaksiyon olarak degerlendirilip, antihistaminik
ve topikal kortikosteroid tedavisi aldigi 6grenildi. Gegici olarak dokintiilerin hafifledigi ve kasintinin
azaldigi fakat gegcmedigi, sonra kasintinin 6zellikle geceleri olmak tizere tekrar arttigi ve dokintilerin
daha fazla yayildidi belirtildi. 4 yasindaki kiz kardesinin de yaklasik 1 ay 6nce kasinti sikayeti oldugu
ve adini bilmedikleri bir losyon kullanimi sonucu kasintisinin geriledigi 6grenildi. 0zgegmiste, miadin-
da, vajinal dogumla ve 3600 gr dogdugu, yogun bakim oykiisiiniin olmadidi, asilarinin tam oldugu, D
vitamini ve demir disinda diizenli ilag¢ kullanimi olmadidi ve yaklasik 1 hafta 6nce ek gidaya gegcildigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde sacl deri, bas-boyun, govde, alt ve st ekstremitede; yaygin ve eritem-
li papdller, intertrigin6z alanlarda eritemli papulo-pistiler ve yer yer egzamatoz kirmizi-kahverengi
lezyonlar mevcuttu. Darier bulgusu pozitifti. Hepatosplenomegalisi yoktu. Diger sistem muayeneleri
olagandi. Laboratuvar bulgusu olarak hafif eozinofili ve hafif CRP yiiksekligi disinda patolojik bulgu
saptanmadi. Ayirici tanida skabiyez ve darier bulgusunun pozitif olmasi nedeniyle kutan6z masto-
sitoz dusunuldi. Klinik ve 6yki géz oniinde bulundurularak hastaya skabiyez 6n tanisiyla permetrin
tedavisi baslandi. 1 hafta arayla 2 kez permetrin tedavisi uygulanan hastanin 1 ay i¢inde lezyonlari ve
kasintisi tamamen geriledi. Aileye profilaktik skabiyez tedavisi baslandi. 4 aydir takipte olan hastada
yeni deri bulgusu saptanmadi.Cocukluk ¢adinda kasinti ve dokiinti yakinmasi ile gelen her olguda,
Oyku iyi sorgulanmali ve ayirici tanida skabiyez mutlaka akla getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Skabiyez, Kutandz Mastositoz, Darier bulgusu, Aile dykisi
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EP-038
Kalp Yetmezligi ile Prezante Primer Karnitin Eksikligi Olgusu

Tip Fakiiltesi
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Emel YILMAZ GUMUS', Sule ARICI2 Emine GENC', Berna SAYLAN CEVIK? Ezgi CELIKBOYA KABA-
DAY, Feyza INCEKOY GIRGIN3, Burcu OZTURK HiSMI'

"Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali
?Marmara Universitesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali
3Marmara Universitesi, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dal

Giris: Primer karnitin eksikligi, karnitinin hiicre i¢ine girisinin bozuldugu bir kalitsal metabolik hasta-
hktir. Hastalik asemptomatik olabilecegi gibi bebeklik ve gocukluk donemlerinde farkli klinik bulgular
ile prezante olabilir. Geri doniisiimsiiz organ hasari gelismeden 6nce tani konmasi halinde tedavisi
mimkindir. Biz burada dilate kardiyomiyopatiye bagli kalp yetmezligi tablosu gelismis bir olgu su-
nacagiz.

Olgu: 8 yasinda kiz hasta acil servisimize ayakta sislik ve solunum zorluguyla bagvurdu. Takipne,
tagikardi, hepatomegali ve ayak sirtinda gode birakan 6demi olan hastada kalp yetmezIigi bulgulari
vardi. Ekokardiyografik incelemesinde dilate kardiyomiyopatisi vardi. Hipoperfiizyon bulgular olan
hasta Cocuk Yogun Bakim Unitesine alind. inotrop destegi baslandi. Yag asidi oksidasyon defektleri
ontanida disinilerek hastadan karnitin/acil karnitin profili, idrar organik asitleri alindi. Hastaya oral
L-karnitin destegi baslandi. L-Karnitin ve inotrop destegi ile hemodinamisi stabil olan hasta taburcu
edildi. Serbest karnitin 1 umol/L (8-90) tespit edilmesi lizerine hastaya primer karnitin eksikligi tanisi
kondu. Serbest karnitin diizeyine gore hastanin L-karnitin tedavisi revize edildi. L-karnitin tedavisi ile
kardiyak fonksiyonlarinda diizelme goriildi. SLC22A5 geninde ¢.254_264 duplikasyon homozigot
degisikligi tespit edildi.

Tartigma: Karnitin, uzun zincirli yag asitlerinin mitokondri igine girmesinde gorevlidir. Primer karnitin
eksikligi; karnitinin hicre igine girisini saglayan, bir karnitin tasiyicisi olan OCNT2'nin sentezlenme
kusuru sonucu gorilen nadir bir hastaliktir. SLC22A5 genindeki bilallelik patojenik mutasyona bagli
gelisir. OCNT2 agirlikli olarak miyokard, iskelet kasi, bobrek tubulus hiicrelerinde sentezlenir. Serum
ve hiicre ici karnitin seviyesi diistikken, idrar ile atilan karnitin seviyesi ylksektir. Karnitin eksikligin-
de, uzun zincirli yag asitleri kullanilamaz ve kas, kalp gibi dokularda birikir. Primer karnitin eksikligi,
asemptomatik olabilecegi gibi farkl yas gruplarinda farkli klinik bulgular ile karsimiza gikabilir. En-
feksiyonun tetikledigi hipoketotik hipoglisemi, artmis transaminaz degerleri, hepatomegali ve hipe-
ramonyeminin eslik ettigi metabolik dekompansasyon infant donemde gorilebilir. Cocukluk ¢aginda
miyopati ve kardiyomiyopati gorilibilir. Yetigkin cagda yorgunluk seklinde gorilebilirken, gebelikte
kardiyak aritmilere sebep olabilecegi de bilinmektedir. Oral L-karnitin destegi ile tedavisi mimkiin-
dir. Tedavi edilmediginde olimcil olabilir.

Anahtar Kelimeler: karnitin, kalp yetmezligi
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EP-041
Sik Rastlanmayan Bir Olgu; Trikotillomani

Ferhan Odabasi Cing6z', Cansin Ceylan’
'Kirklareli Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Ozet: Trikotillomani, tekrarlayan sag yolmalar sonucu sag kaybina yol agan, kronik, kisinin islevselligi-
ni olumsuz etkileyen, tedavisi gii¢ bir bozukluktur. Genetik, hormonal, duygusal ve gevresel faktorle-
rin kombinasyonuna bagl olarak geligir. Bu olguda, 13 yasinda, annesinin 6liimiinden sonra saclarini
¢cekmeye baglayan, COVID-19 izolasyon giinlerinde sa¢ gekmesi artan geng bir hasta sunulmaktadir.
Babasi tarafindan gocuk poliklinigine getirilen 16 yasinda kadin hastanin, yaklasik 1 yildir artan sag
dokilmesi ve tirnaklarda kirilma sikayeti oldugu 6grenildi. Anamnez esnasinda hastanin fazla konus-
madigi, yerine babasinin sikayetlerini dile getirdigi izlendi. Oykiide stres faktérleri sorgulandiginda,
hastanin tniversite sinavlarina hazirlandigi, 6z annesinin 13 yasinda 6ldiigd, son 1 yildir Givey anne-
siyle yasadigi ve annesinin oliimiinden sonra ara ara istemsiz olarak sa¢ ¢ekmeye basladi§i 6gre-
nildi. COVID-19 nedeniyle sokaga ¢ikma yasaginin oldugu dénemlerde sa¢ gekme davraniginin ciddi
anlamda arttigi1 ve yer yer sagsiz bolgelerin olusmaya basladi§ belirtildi. Yapilan fizik muayenede,
frontotemporal bélgede belirgin olmak Uzere yer yer lokalize sa¢ dékilmesi alanlari mevcuttu. Tir-
naklarda kirilmalar, tirnak boylarinda diizensizlikler gorildi. Diger sistem muayeneleri olagan izlendi.
Hastanin laboratuvar sonugclarinda B12 degerinde hafif diisiklik ( 162 pg/ml ) ve hafif D vitamini
diisiikligi (23 ng/ml) disinda herhangi bir patolojik bulgu elde edilmedi. Hastanin hemogram, TSH,
ST4, PTH, ferritin, kalsiyum, magnezyum, folik asit ve ginko degerleri normaldi. B12 ve D vitamini rep-
lasmani baslandi. Hasta dermatolojiye konsulte edildi. Dermatoloji tarafindan trikotillomani 6n tani-
styla gocuk psikiyatrisi goriisi alinmasi 6nerildi. Cocuk psikiyatrisine yonlendirilen ve major depresif
bozukluk ve trikotillomani tanisi alan hastaya fluoksetin 20 mg/gtin tedavisi baslandi, ti¢ hafta sonra
ila¢ dozu 40 mg/gun’e ¢ikarildi. Farkindahgi artan hastanin tedavi sirecine bilissel davranisgi teknik-
ler (BDT) eklenerek devam edildi. Tedavi ile 6. haftadan sonra depresif belirtilerde diizelme gozlendi.
Yapilan kontrollerde B12 ve D vitamini dederleri normale dondi. 18. haftada sa¢ yolma davranislari
onemli ol¢lide azalan hasta takibe alindi. Trikotillomani, siklikla psikiyatrik komorbiditelerle birlikte
gozlenen, dizenli takip ve multidisipliner yaklagim gerektiren bir durumdur.

Anahtar Kelimeler: Trikotillomani, Multifaktériyel, Psikiyatrik komorbiditeler, COVID-19, Anne Oliimii
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EP-043
Sotos Sendromu: Asiri Biiyiime Sendromlarinin Nadir Bir Sebebi

Funda Atash’, H. Nursel Elgioglu’, Murat Can Metin2, Burak Utiik?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Genetik Bilim Dall, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, istanbul

Ozet: Sotos sendromu, belirgin yiiz goriiniimii, 6§renme giicligi ve asirn biiyiime ile karakterize nadir
bir sendromdur. Bu ¢alismada entelektiiel yetersizlik ve epilepsi sebebi ile takip edilen 16 yasinda
Sotos sendromu tanisi alan olgu sunulmustur. Aralarinda akrabalik olmayan 39 yasinda anneden
40 GW dogan hasta, entelektiiel yetersizlik, epilepsi, uzun boy ve dismorfik goriinim olmasi lizerine
tarafimiza yonlendirildi. 0zgecmisinde prenatal dzellik olmayan hastanin, dogum kilosu 4000 gram
ve boyu 59 cm olarak goriilmekteydi. Motor basamaklari yagina uygun idi. Nobet sebebiyle noroloji
takibinde antiepileptik kullanmaktaydi. Soy gegmisinde baba, amca ve kuzende uzun boy mevcuttu.
Fizik muayenesinde yliz dar uzun, alin genis ve belirgin idi. Kulaklar biyiik ve kepge goriinimde idi.
Gozler derin yerlesimli idi. Eller ve parmaklar uzun goérinimde 5. parmakta klinodaktili mevcuttu.
Diger sistem muayeneleri dogal idi. Entelektiiel yetersizlik, nbbet sebebi ile metabolik taramalari nor-
mal sinirlarda, Karyotip analizi 46, XY, molekdler array normal olarak saptanmisti. Fragile X sendromu
acisindan yapilan FMR gen tekrar sayisi normal sinirlarda idi. Yapilan epilepsi panelinde NSD1 gen
mutasyonu saptanmis olup Sotos Sendromu 1 tanisi almistir. Sotos Sendromu, asiri bliyiime, belir-
gin fenotipik 6zellikler ve ilerleyici olmayan norolojik bozukluk ile karakterize olup, bir ¢ok sistemde
anomaliler gorilebilmektedir. Asiri biyiime, prenatal donemden ¢ocukluk donemine kadar goriilebi-
lir. Fenotipik ozellikler; dolikosefali, belirgin ve genis alin, frontotemporal bélgede seyrek sag, uzun
dar yliz ve sivri gene gortlmektedir. Sotos Sendromu % 90 oranda 5. kromozom (izerindeki NSD1
geninin heterozigot mutasyonuna bagli otozomal dominant karakterde Sotos sendromu 1 olarak
gorulmektedir. Sotos sendromu fenotipi olan bireylerde goriilen 19. Kromozom lizerinde NFIX ge-
ninde heterozigot mutasyonu Sotos sendromu 2/ Malan sendromu olarak adlandiriimigtir. Yapilan
son c¢alismalarda APC2 geninin homozigot mutasyonu Sotos sendromu 3 olarak siniflandiriimaya
alinmistir. Sonug olarak, birgok sistem tutulumu ile birlikte entelektiel yetmezlik olan olgularda hizli
blyime olmasinin, dogum kilo ve boyun 6nemi ve blyimenin dederlendirmesinin Sotos sendromu
acisindan énemini vurgulamak istedik.

Anahtar Kelimeler: Sotos Sendromu, Asiri Biyiime, NSD1 gen, entellektiiel yetersizlik, Malan Send-
romu
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EP-046
Nadir Bir Makrotrombositopeni Nedeni: Sitosterolemi

Emel YILMAZ GUMUS', Omer DOGRU?, Hamza POLAT?, Senol DEMIR3, Emine GENC', Burcu 0Z-
TURK HiSMI"

"Marmara Universitesi, Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali
?Marmara Universitesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali
3Marmara Universitesi, Tibbi Genetik Ana Bilim Dali

Girig: Sitosterolemi (OMIM # 210250 ve #618666), bitki sterollerinin ve kolesteroliin karaciger ve
barsaktan atiiminin azaldi§i otozomal resesif gegisli bir lipid metabolizma bozuklugudur. ABCGS ve
ABCG8 genlerinde bilallelik patojenik mutasyona bagh gelisir. Sitosterol, kampesterol, stigmasterol
gibi plazma sterollerinin konsantrasyonlari artar. Steroller aterosklerotik plak olusumuna sebep olur,
bireylerde koroner arter hastaliklari gorilebilir. Artmig LDL diizeyi ve ksantomlar gortilebilir. Spleno-
megali, hemoliz, trombosit anormallikleri gorulebilen diger klinik bulgulardir. Tedavi edilebilir bir ko-
roner arter hastali§i sebebidir. Biz burada hematolojik bulgular ile karsimiza ¢ikan bir sitosterolemi
tip 1 olgusu sunacagiz.

Olgu: 8 yasinda daha once bilinen bir hastali§i olmayan kiz hasta, karin agrisi sikayeti ile cocuk
doktoruna basvurmus. Yapilan tetkiklerinde tam kan sayiminda trombositopenisinin olmasi tzerine
hastanemize yonlendirilmis. Fizik muayenesinde patolojik bulgusu yoktu. Tam kan sayiminda trom-
bosit:90.000/pL(150.000-450.000), MPV:17 fL(7.4-11.0) saptandi. Batin ultasonografisinde hafif he-
patosplenomegalisi vardi. Kolesterol ve trigliserid diizeyleri normal araliktaydi. Makrotrombositope-
ni acisindan yapilan klinik ekzom dizilemede ABCG8 geninde ¢.1715T>C (p.Leu572Pro) homozigot
mutasyon saptandi. Hastaya sitosterolemi tip 1 tanisi kondu. Bitki sterollerinden ve kolesterolden
fakir diyet baslandi.

Tartisma: Sitosterolemi, bitki sterollerinin ve kolesteroliin karaciger ve barsaktan atiliminin azaldi-
g1 cok nadir gortilen bir kalitsal metabolik hastaliktir. Koroner arter hastaligi, artmis LDL diizeyi ve
ksantom en sik gorilen bulgulardir. Splenomegali, hemoliz, trombosit anormallikleri gorilebilen di-
ger klinik bulgulardir. Artmig steroller eritrosit ve trombosit membran biitlinliglni bozar. Tedavide
amag plazma sterollerini ve LDL seviyesini diigtirmektir. Misir yagi, susam tohumu, yer fistidi, soya
fasulyesi, kolza tohumu yagi, susam yagi, piring yagi, margarin, avokado, gikolata ve kabuklu deniz
urlnleri gibi bitki sterollerinden ve kolesterolden zengin gidalardan kaginmak ilk tedavi segenegidir.
Diyet ile tedavi edilemeyen olgularda ezetimib ve safra baglayan regineler kullanilabilir. Steroller (l-
kemizde calisiimadidi igin rutin biyokimyasal tetkikler ile tani konulamaz. Patofizyolojisinin ve klinik
bulgularinin bilinmesi akla gelmesini saglayacaktir. Diistiniildigi takdirde, tani igin genetik inceleme
planlanmalidir.

Anahtar Kelimeler: sterol, makrotrombositopeni
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EP-049
Nadir Bir Vaka: Adrenokortikal Kitle Kaynakli Cushing Sendromu
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M. Mehmet Cakir?, Ahmet Kahveci', Ayse GCavus? Glinay Kaplan', Zeynep Atays, Kivilcim Karadeniz
Cerit®, Pelin Bagci Gulgi®, Ozge Yapici4, Belma Haliloglu’, Serap Turan', Abdullah Bereket', Tiilay Gi-
ran’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Endokrinoloji BD
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri ABD

3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi ABD
“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji ABD

5Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD

sMedipol Universitesi Pediatrik Endokrinoloji BD

Girig: Cushing Sendromu (CS) endojen veya ekzojen kaynakli yiiksek serum kortizoliine maruz kali-
nilmasi sonucu olusan multisistemik bir hastaliktir. 7 yas altinda daha ¢ok adrenokortikal timorler
gorilirken, 7 yas Ustiinde ACTH kaynakl Cushing Hastaligi (CH) goriilmektedir. Cocuklarda yetiskin-
lere gore klinik bulgular daha siliktir. Burada poliklinigimize hizl kilo alma ve killanma artisi sikayeti
ile basvuran olguda saptanan adrenokortikal kitle sunulacaktir.Olgu3,5 yasinda kiz hasta 4 ayda 6
kilo alma, tim viicutta tiylenme artisi ve bas agrisi sikayetleri ile yapilan degerlendirmesinde hiper-
tansiyonu ve boy persantil kaybi saptanmasi iizerine endokrin poliklinigine yénlendirildi. 0zgegmi-
sinde bilinen hastahgi olmadigi ve diizenli pediatrik takiplerinde boy ve kilo persantillerinin 50-75
persantilde seyrettigi 6grenildi. Fizik muayenesinde boy 98 cm (40.5p), adirlik 20 kg (98.5p), VKI
21 (99p), TA 126/110 mmHg (yasa gore 95p: 108/67 mmHg), pletorik yiiz, aydede yiizii, akantozis
nigrikans, abdominal yaglanma artisi, meme evre 1/1, pubik killanma evre 2 olarak saptandi. CS
distindlen hastanin tetkiklerinde sabah bazal ACTH:<1.5 ng/L, kortizol:15,4 pg/dl, gece kortizol:14,9
ug/dl (bozulmus diurnal ritm), 1 mg deksametazon supresyon testi sonrasi sabah kortizol 15,1 pg/
dl (N <1.8), 24 saat idrarda kortizol:202 pcg/m2 (N<70 pcg/m2), 8 mg deksametazon supresyon
testi sonrasi sabah kortizol 17,6 pg/dl, plazma renin aktivitesi 10,4 ng/ml/saat (N <6.5 ng/ml/saat)
ve serum potasyum disiik saptandi. Adrenokortikal kaynakli CS distintlen hastanin kontrastl batin
MR'da sol sirrenal loj diizeyinde 27x20x18 mm boyutlu diizgtin sinirli noddler lezyon saptandi. Ste-
roid semsiyesi altinda sirrenal kitle eksizyonu yapildi. Patoloji bulgulari yavas seyirli adrenokortikal
karsinom ile uyumluydu. idame hidrokortizon tedavisi ile hasta taburcu edildi. Ailesel kansere yat-
kinlik acisindan genetik panel ¢alisiimasi, onkoloji ve endokrin takibine alinmasi planlandi. Sonu¢Co-
cuklarda oldukga nadir goriilen CH klinik bulgular silik oldugu igin ge¢ tani alabilmektedir. Adreno-
kortikal karsinomda mikst adrenokortikal hormon salinimi sebebiyle olusan belirgin klinik tablolarla
hastalar daha erken tani alabilirler. Eksojen obeziteden farkli olarak kilo artisi ile bagvuran hastada
boy persantil kaybinin olmasi CS'nu akla getirmelidir.

Anahtar Kelimeler: Cushing Sendromu, Adrenokortikal kitle, Boy persantil kaybi, Eksojen obezite,
Hipopotasemi
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EP-054
Bebeklerdeki Uyku, Beslenme, Huzursuzluk Davraniglarinda Anne ve Babalar
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Muhammed Talha Karadogan'
'Bitlis Tatvan Devlet Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi

Giris ve Amag: Bebeklerdeki uyku, beslenme, huzursuzluk davranislar ebeveynleri zorlayici olabil-
mektedir. Cocuk poliklinigi bagvurularinda uykusuzluk, beslenememe ve huzursuzluk azimsanama-
yacak siklikta yer tutmaktadir. Calismamizla “Bebeklerdeki Uyku, Beslenme, Huzursuzluk Davranigla-
rinda Anne ve Babalar”in diisiincelerinin incelenmesi amaglanmistir.

Yontem: Calismaya mesaj, e-mail, sosyal media araciligi ile ulasilan, ¢alisma amacinin ve katihm
sartlarinin agiklandigi bir onam doldurulduktan sonra; 2-6 hafta araliginda, aciklanamayan aglamala-
riolan, aglamalari haftada en az 3 giin, glinde 3 saatten fazla siiren, zamaninda dogmus ve bilinen bir
hastaligi olmayan bebegi olan ebeveynler dahil edilmigtir. Katihmcilara bebeklerdeki uyku, beslenme,
huzursuzluk davraniglari karsisinda yaklagimlari ile alakali anket formunda yer alan gesitli sorular
sorulmus elde edilen veriler SPSS (v20) programinda degerlendirilmistir. Formunun hazirlanmasinda
“Infant Kolik Skalasi"ndan da yararlaniimistir.

Bulgular: Calisma kapsaminda 59 katilimciya ulasildi. Katilimcilarin %63'U bebegininin uyumasi igin
sallanmasi gerektigini, %22'si sallanmasina gerek olmadigini; %42'si bebeginin kolik olmasinin yor-
gun olmasi ile alakasi olmadigini diisiindiigiini, %39’u fikrinin olmadidini, %19’u yorgun olmasi ile
ilgili oldugunu diisiindiguni; %68'i bebeginin her giin ayni saatte yemek yemedigini, %32'si her giin
ayni saatte yemek yedigini; %69,5'i bebeginin genellikle kendi kendine uyuyamadigini, %15'i genellik-
le kendi kendine uyuyabildigini, %15'i ise ara ara kendi kendine uyuyabildigini; %75’'i bebeginin uyanik-
ken sirekli hareket halinde oldugunu, %17’si uyanikken ara ara hareket halinde oldugunu, %8,5'i ise
uyanikken genellikle hareket halinde olmadigini; %56’si1 bebeginin her giin farkli saatlerde uyudugu-
nu, %440 her giin ayni saatlerde uyudugunu; %25,4'i bebeginin gogu zaman huysuz oldugunu, %41’i
ara ara huysuz oldugunu, %34’ ise bebeginin cogu zaman huysuz olmadigini; %36’s1 bebeginin kolay
aglamadigini, %64’t bebeginin kolay agladigini; %81'i bebeginin cogu zaman mutlu oldugunu, %19'u
¢ogu zaman mutlu olmadigini diisindigunu belirtti.

Tartisma ve Sonug: Cogu anne ve babanin bebeklerindeki uyku, beslenme ve huzursuzluk sorunlarina
karsi ne yapacaklarina dair kesin ¢oztimlerinin olmadi§i; bebeklerindeki bazi davraniglarin ne anlama
geldigi konusunda kafa karisikligi yasadiklar gorildi. Bebeklerin davranis kaliplari konusunda ebe-
veynlerin bilgilerinin artirlmasinin ebeveyn-bebek uyumu acisindan faydal olacagini disiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: uyku, beslenme, huzursuzluk, ebeveyn, bebek
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EP-055
Cocukluk Cagi Asilari Hakkinda Ebeveynlerin Tutumlar

Muhammed Talha KARADOGAN', Mustafa ALICI?

'Bitlis Tatvan Devlet Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar Klinigi
2Bitlis Tatvan Devlet Hastanesi Acil Servis

Girig-Amag: Ulkemizde cocukluk dénemi asi takviminde bircok hastaliga kars! rutin a1 uygulama-
sI yaplimaktadir. Asi ile bagisiklamanin amaci, bebek ve ¢ocuklarda 6nlenebilir hastaliklarin ortaya
ctkisini engellemek, bu hastaliklardan kaynaklanan 6lim ve sakatliklarin 6niine gegebilmektir. Bu
¢alisma ile Cocukluk Cagi Asilari Hakkinda Ebeveynlerin Tutumlar’'nin incelenmesi amaclanmistir.

Yontem: Calismaya mesaj, e-mail, sosyal media araciligi ile ulasilan, galisma amacinin ve katilim
sartlarinin agiklandigi bir onam doldurulduktan sonra, sartlari saglayan 0-18 yas grubu ¢ocugu olan
ebeveynler dahil edilmigtir. Katihmcilara ¢ocukluk ¢agi asilan hakkinda ebeveynlerin tutumlarn ile
ilgili anket formunda yer alan gesitli sorular sorulmus elde edilen veriler SPSS (v20) programinda
degerlendirilmistir. Anket formunun hazirlanmasinda “Cocukluk Cagi Asilari Hakkinda Ebeveynlerin

o ey

Tutumlar (PACV) Olgegi’nden de yararlaniimigtir.

Bulgular: Calisma kapsaminda 179 katihmciya ulasildi. Katihmcilarin %86’s1 ¢ocugunun hastalik
veya alerji digindaki nedenlerle (mevsimsel grip veya domuz gribi (H1N1) asilari harig) asilanmasini
geciktirdiniz mi sorusuna hayir cevabi verirken %12’si evet cevabi verdi; %81'i gocugunuza hastalik
veya alerji digindaki nedenlerden dolayi (mevsimsel grip veya domuz gribi (H1N1) asilari harig ) aslI-
latmama karari verdiniz mi sorusuna hayir cevabi verirken; %17'si evet cevabi verdi; %43'l onerilen
as! planina uymanin ¢gocugunuz igin iyi bir fikir oldugundan ne kadar eminsiniz sorusuna tamamen
eminim cevabi verirken, %9,5'i hayir cevabi verdi; %12'si sizce ¢ocuklar kendileri igin gerekli olandan
daha fazla asi mi oluyor sorusuna kesinlikle katiliyorum cevabi verirken, %20’si emin olmadigi, %22’si
kesinlikle katilmiyorum yaniti verdi; %43,6'sI asilarin 6nledigi hastaliklarin gogunun ciddi olduguna
inaniyor musunuz sorusuna kesinlikle inaniyorum cevabi verirken, %9’u emin olmadigini, %6'sI kesin-
likle katilmadidi cevabi verdi.

Sonug: Bazi ebeveynlerin gocukluk ¢agdi asilar konusunda ¢ekincelerinin oldugu, yeterli diizeyde bilgi
sahibi olmadigi ve bu sebeple ¢ocuklarinin asi takvimini aksatabildikleri goruldi. Cocukluk ¢agi asl-
lari konusunda ebeveynlerin bilgi diizeylerinin artirilmasi, tutum ve davraniglarinin gelistirilmesi; asi
devamliligi ve bunun sonucunda da 6nlenebilir hastaliklardan kaynaklanan olimlerin engellenmesi
acisindan son derece muhimdir.

Anahtar Kelimeler: Asli, Ebeveyn, Tutum, Cocuk, Bebek
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EP-056
Kalitsal Metabolik Hastaliklarin Onemli Bir Prezentasyon Sekli: Hipoglisemi

Ozge Kamer Karalar Pekuz', Nuriye Ece Mintas’, Bahar Kulu®, Nur Arslan’

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD, Cocuk Metabolizma Hasta-
liklari Bilim Dali, izmir

Giris: Mitokondriyal yag asidi oksidasyonu, karbonhidrat metabolizmasi, keton metabolizmasi ve
organik asidemi bozukluklarinin timu hipoglisemiye neden olabilir. Bu ¢alismada Cocuk Metabo-
lizma Bilim Dal’'na 2019-2021 yillari arasinda hipoglisemi (<60 mg/dL) nedeniyle yoénlendirilmis
15 olgunun geriye donik degerlendirilmesi amagclandi.Yontem: Hastalarin demografik, klinik veri-
leri kaydedildi.Bulgular: Hastalarin 9'u kizdi, bagvuru yaslan 2 giin ile 54 ay arasindaydi (median:24
ay). Hastalarin 13’ (%87) basvuru sirasinda semptomatik idi. 6 hastanin anne baba arasinda (%40)
akrabalik mevcuttu. 7 hastanin (%46) idrar organik asit analizinde keton atilimi artmisti. 6 hastanin
(%40) karnitin/agilkarnitin analizlerinde anormallikler tespit edildi. 2 hastada (%13) organomegali ve
trigliserit yiiksekligi; 4 hastada (%26) CK, 3 hastada (%20) aminotransferaz, 4 hastada (%26) irik asit
ve 5 hastada amonyak yiiksekligi (%33) saptandi. Ayrica 9 hastada (%60) metabolik asidoz izlendi.
Hepatomegali, hipoglisemi, Urik asit, laktik asit ve trigliserit yliksekligi olan bir hasta glikojen depo
hastaligi tip 3; plazmada valin, I6sin, izolGsin yiiksekligi, idrar organik asit analizinde 2-ketoizokapro-
ik asit, 2-hidroksiizovalerik asit, 2-hidroksiizobutirik asit yiiksekligi olan ve atak aralarinda tetkikleri
normal bulunan bir hastaya MSUD tanisi konuldu. Hipoglisemi, laktik asidoz, karaciger yetmezligi
bulgulari olan bir hastada mitokondriyal hastalik 6n tanisi ile baglanan biotine dramatik yanit olma-
sl Uzerine piruvat karboksilaz ya da holokarboksilaz sentetaz eksikligi diisiinilerek genetik analiz
gonderildi. Hipoglisemi ve keton pozitifligi disinda bulgusu olmayan bir hastada ketoliz defekti 6n
tanisiyla gonderilen yag asidi oksidasyon panelinde ¢ok uzun zincirli agil-KoA dehidrogenaz geninde
tasiyicilik tespit edildi. Hipoglisemi ve idrar keton pozitifligi olan bir hastanin metabolik tetkikleri ve
yapilan tim ekzom analizinde anormallik saptanmadi ve idiopatik ketotik hipoglisemi diistnildu.

Sonug: Hipoglisemi ile bagvuran hastalarin bir kisminda tedavi edilebilir metabolik hastalik tespit
edilmektedir. Taninin hizl ve dogru konulmasi agisindan metabolik testlerin, hasta hipoglisemik iken
alinmasi altta yatan sebebin bulunabilmesi igin kritik 5nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Hipoglisemi, metabolik hastalik, akrabalik

104

18-20 SUBAT 2022) -Cevrimici kongre-  “Dedisen Diinyada Cocuk Hekimligi”




9. MARMARA

PEDIATRI KONGRESI Y -
ULUSLARARASI KATILIMLI

EP-061
Hiperamonyemi ile Bagvuran Hastalarda Kalitsal Ve ikincil Nedenler

Ayca Aydogan’, Zimrit Arslan Gilten’, Sibel Burgak Uyar Sahin’, Nur Arslan’

1Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD, Cocuk Metabolizma Has-
taliklari Bilim Dali, izmir

Giris: Hiperamonyemi Ure siklus defekleri, organik asidiriler, yag asidi oksidasyon bozukluklari, ilag-
lar ve karaciger yetmezliklerine bagli olusabilir. Erken tani ve tedavi hayat kurtaricidir. Bu ¢alismanin
amaci, Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dal’'na hiperamonyemi 6n tanisi ile konsiilte edilen
tanisi konulup izlem ve tedavisi yapilan hastalarin verilerini dokiimante etmektir.

Yontem: Calismaya 2018-2021 tarihleri arasinda hiperamonyemi saptanan toplam 13 hasta dahil
edildi. Olgularin dosyalarindan demografik, klinik ve laboratuvar verileri, uygulanan amonyak diisiru-
cu ilac ve diyet tedavileri kayit edildi.

Bulgular: Hastalarin 5'i (%38) kiz idi. 8 hastanin (%61) anne-babasi arasinda akraba evlili§i mevcut-
tu. Olgularin basvuru yaslari ortalama 20.6+48.3 ay (1-156 ay) idi. Hastalarin, bagvuru semptomlari
uykuya meyil, beslenememe, solunum sikintisi, kusma ve gelisme geriligi idi. Hastalarin basvuru
anindaki kan amonyak diizeyleri ortalama 6171652 umol/L (110-2191) idi. 8 hastaya hemodiyaliz
tedavisi uygulandi. Hemodiyaliz uygulanan 7 hastanin kan amonyak diizeyi >400 umol/L idi.Hasta-
lar ensefalopatik goriinimdeydi. Bir hastanin kan amonyak diizeyi 182 umol/L olup direngli laktik
asidozu olmasi nedeniyle hemodiyaliz uygulandi. Hastalarin tiimiine basvuru aninda IV glukoz te-
davisi ve proteinden kisitli diyet uygulandi. 10 hastaya basvuru aninda sodyum fenilbditirat, sodyum
fenilasetat-sodyum benzoat, L-arginin, karglumik asit, L-karnitin, biotin, hidroksikobalamin tedavileri
baslandi. Bu hastalara metilmalonik asidemi, propiyonik asidemi, NAGS eksikligi, arjinosiiksinat liyaz
eksikligi, pirtivat karboksilaz eksikligi, lizinlirik protein intoleransi tanilar konuldu. 4 hasta ise mito-
kondrial hastalik, ornitin transkarbamilaz eksikligi, holokarboksilaz sentetaz eksikligi ve yag asidi
oksidasyon defekti 6n tanilari ile tedavi verilerek takibe alindi. 2 hastaya ilaca bagl hiperamonyemi
(valproik asit ve L-asparaginaz) tanisiyla proteinden kisitli diyet ve sodyum benzoat baslandi.1 hasta
NAGS eksikligi tasiyicilidi tanisi ald.

Sonug: Uykuya meyil, beslenememe, solunum sikintisi ve kusma gibi yakinmalar olan hastalarda
kan amonyak diizeyi bakilmahldir. Hastalarin énemli bir kisminda kalitsal metabolik hastalik tanisi
konuldugundan, testler igin drnekler alindiktan sonra tedavileri hizla dizenlenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Hiperamonyemi, hemodiyaliz, akrabalik
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EP-062

Saglam Cocuk Poliklinigine Bagvuran 2-6 Yas Arasi Cocuklarin Dig Firgala-
ma Aligkanliklarinin Degerlendirilmesi

Zeynep Oztiirk’, Ferhan Odabasi Cingdz>

Saglik Bilimleri Universitesi, Giilhane Dis Hekimligi Fakiiltesi, Cocuk Dis Hekimligi A.b.d
ZKirklareli Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Klinigi

Giris: Dis ve a@iz bakimi, ¢cocuklarimizin kiiguk yaslardan itibaren kazanmasi gereken diizenli alis-
kanliklardan biridir. Bu ¢galismanin amaci, saglkli gocuk poliklinigine basvuran 2-6 yas arasi gocukla-
rin dis firgalama aligkanliklari ve buna etki eden temel faktorlerin degerlendirilmesidir.

Gereg ve Yontem: Kasim-Aralik 2021 tarihinde Kirklareli EAH ¢ocuk sagligi ve hastaliklari poliklinigi-
ne bagvuran 2-6 yas grubu 200 ¢ocuk degerlendirildi. Cocugun cinsiyeti, yasi, dis fircalama aligkanl-
d1, ebeveynin dis fircalama aligkanli§i, ebeveynin egitim dizeyi ve sosyoekonomik diizeyi kaydedildi.
Veriler, SPSS 15.00 ile analiz edildi. Veriler, tanimlayici istatistikler (sayi, ylizde dagilimi), Mann-W-
hitney-U test, t-test ve ki-kare testi ile degerlendirildi. Elde edilen bulgular %95 given araliginda, %5
anlamlilik diizeyinde degerlendirildi.

Bulgular: Cocuklarin cinsiyeti ve dis fircalama aliskanlklar arasinda anlamh fark saptanmadi
( p=0.07 ). Cocugdun yasl ile dis fircalama aliskanh@ arasinda zayif pozitif korelasyon saptandi (
p=0.05 ) Ebeveynin egitim diizeyi ve gocugun dis fircalama aliskanlidi arasinda pozitif korelasyon
saptandi ( p=0.02 ) Ailenin sosyoekonomik diizeyi ile gocugun dis fircalama aliskanh@ arasinda
pozitif korelasyon saptandi ( p=0.008 ). Ebeveynin dis firgalama aligkanhgi ile cocugun dis firgalama
aliskanligi arasinda pozitif korelasyon saptandi ( p=0.03).

Sonug: Ebeveynlerin egitim diizeyi arttikga, agiz-dis saghg: konusunda biling, farkindalik ve ebevey-
nlerin dis firgcalama orani artmaktadir. Bu durum, ¢ocuklarin dis fircalama aliskanh@i edinmesinde
onemli rol oynamaktadir. Maddi olanaklarin ve sosyoekonomik diizeyin artmasi, ¢ocuklarin dis fir-
calamaiile ilgili yagina uygun materyallere erisime olanak saglamakta ve ¢cocugun dis fircalama alis-
kanhg kazanmasina yardimci olmaktadir. Sonug olarak, Erken yaslarda kazanilan giinlik dis firgala-
ma aligkanhgi, yasam boyu kaliteli agiz saghdinin desteklenmesine yardimci olacaktir.

Anahtar Kelimeler: DiS FIRCALAMA ALISKANLIGI, SOSYOEKONOMIK DUZEY, EBEVEYN EGITiM
DUZEYi
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EP-063

Bebeklerde Uriner Sistem Enfeksiyonlarina Menenijit Eslik Eder mi? Ug Aydan
Kiigiik Uriner Enfeksiyonlu Bebeklerin Lomber Ponksiyon Sonuglarinin De-
gerlendirilmesi, Tek Merkez Deneyimi

Tip Fakiiltesi
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<

Kiibra GOKCE TEZEL', Ekin Zeynep ALTUN', Zeynep ERGENC? Gonca VARDAR?, Sevgi ASLAN?Z, Sey-
han YILMAZ2 Burcu PARLAK? Aysegiil KARAHASANS, Eren OZEK* Eda KEPENEKL|?

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim
Dali

2Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali
3Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Mikrobiyoloji Anabilim Dali

“Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Bilim Dali

Ozet: Kiigiik bebeklerde, immiin sistemin ve kan beyin bariyerinin olgunlasmamis olmasi nedeni ile
uriner sistem enfeksiyonunun menenjit ile komplike olabilecegdi disinilir. Bu nedenle geleneksel
yaklasim, merkezler arasinda degismekle birlikte, bir yenidoganda uriner sistem enfeksiyonu sap-
tandiginda menenijitin eslik edip etmediginin arastinimasi seklindedir.Yakin donemde yapilan calis-
malarda ise, kiiglik bebeklerde iriner sistem enfeksiyonunun menenijit ile komplike olma oraninin
disik oldugu vurgulanmaktadir. Calismamizda hastanemizde Griner sistem enfeksiyonu tanisi alan
Uc aydan kigilik bebeklerin menenijit ile komplike olma oranlarini belirleyerek bu hasta grubunda
lomber ponksiyon gerekliliginin irdelenmesi amaclanmistir.Ocak 2018-Ocak 2020 tarihleri arasinda
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi’'nde iriner sistem enfeksiyonu tanisi
alan Uic aydan kiiciik bebekler ¢alismaya dahil edilmistir. idrar kiiltiiriinde anlamli iremesi olmasi
uriner sistem enfeksiyonu, BOS kdiltiiriinde Gremesi olmasi ve BOS glukoz diisikligd, protein yiik-
sekligi, pleositozu menenijit olarak tanimlanmistir.Ocak 2018- Ocak 2020 tarihleri arasinda hastane-
mizde 3 aydan kiigiik 182 bebek iriner sistem enfeksiyonu tanisi almistir. Bu bebeklerin 27'sinden
(%15) BOS 6rnegdi alinmistir ve higbirinde ireme olmadi§i saptanmistir.Calismamizda driner sistem
enfeksiyonu kanitlanmus iic ay alti 27 bebegin BOS 6rneklerinde iireme olmadigi goriilmiistiir. Uriner
sistem enfeksiyonu geciren li¢ aydan kii¢lik bebeklerde invazif bir islem olan lomber ponksiyonun
veya BOS incelemesinin gerekliligi yoktur gibi goriinmekle birlikte, ulastigimiz bu sonu¢ daha genis
bir 6rneklem ile degerlendirilmeye ihtiya¢c duymaktadir.

Anahtar Kelimeler: lriner sistem enfeksiyonu, bebek, menenijit
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EP-070
iki Kardeste Nadir Birliktelik: Wilson Hastaligi Ve Golyak Hastaligi

Betil Sezer Cetindamar’, Bilge Sahin Akkelle?, Burcu Volkan?, Engin Tutar?, Deniz Ertem?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari A.B.D.
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D.

Girig: Wilson hastaligi (WH), otozomal resesif gecisli, bakir metabolizmasindaki bozukluga bagli
gelisen bir hastaliktir ve prevelansi 1/5000 - 1/30000 olarak bilinmektedir. Hastalik karacigerde ve
bircok ekstrahepatik organda bakir birikimi ile karakterizedir. Colyak hastaligi (CH) ise genetik yat-
kinlig olan bireylerde gluten maruziyeti ile tetiklenen otoimmun bir enteropatidir. Diinya genelindeki
prevelansi yaklasik 1/100-1/200 olan GH, intestinal ve ekstraintestinal bulgularla ortaya ¢ikabilir. WH
tanisiyla takip edilirken, CH tanisi konulan iki kardes olgumuz nadir birliktelik nedeniyle sunulmustur.

Olgu: Anne babasi arasinda 1. derece akrabalik bulunan, takipli Wilson hastamizin aile taramasiyla
tani alan kardesi 10 yasinda, fizik muayenesi normal, seruloplazmin diizeyi disuk, karaciger enzim-
leri hafif yiiksek (AST:58/ALT:70), karaciger sentez fonksiyonlari ve 24 saatlik idrarda Cu diizeyi nor-
maldi. iki yaginda tani alan ikinci kardesin seruloplazmin degerinin diigiik olmasi diginda patolojik
muayene ve laboratuar bulgusu tespit edilmedi. Olgularin ekstrahepatik tutuluma yonelik incelemele-
ri normal sonuglandi. Olgularda, ATP7B geninde tespit edilen p.Ala874Val(c.2621 C>T) “homozigot”
mutasyonu ile WH tanisi dogrulandi. ilk 4 yillik takiplerinde klinik ve laboratuvar bulgulari stabilken,
son kontrollerinde demir eksikligi anemisi ve karin agrisi nedeniyle ¢olyak serolojisi bakildi. Anti do-
ku-transglutaminaz IgA diizeyinin yiiksek (>10x normalin Ust sinirl) saptanmasi tizerine, olgular Gst
GIS endoskopisi ile dederlendirildi. Histopatolojinin total vill6z atrofi ile karakterize Marsh-Oberhuber
siniflamasi evre 3C ile uyumlu saptanmasi lizerine olgular CH tanisi aldi. Glutensiz diyet tedavisi al-
tinda yakinmalarinda gerileme gozlenen olgularimizin izlemleri klinigimizce surdurilmektedir.

Sonug: WH ve CH birlikteligine dair literattir verisi mevcut degildir. Etyolojileri ve patogenezleri bir-
birinden ayri olan bu iki hastaligin ayni aileden iki bireyde birliktelik gostermesi bildirilmeye deger
bulunmustur. Diinya genelinde oldukg¢a yaygin olan CH ile iliskili olabilecek her semptom ve bulgu-
nun dikkate alinarak serolojik tarama yapilmasi, 6zellikle gocukluk doneminde gecikmis tani ve olasi
komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Wilson hastaligi, ¢célyak hastaligi, tarama, seroloji
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EP-206

COVID-19 Enfeksiyonunun Potansiyel Bir Norolojik Komplikasyonu: Posteri-
or Reversibl Ensefalopati Sendromu

Serim Pul', Sercin Giiven', Nurdan Yildiz!, Ece Demirci Bodur, Neslihan Cicek’, Ozde Nisa Tiirkkan',
ibrahim Gokge’, Harika Alpay’

'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Bilim
Dal

Girig: Posterior reversibl ensefalopati sendromu(PRES) bas agrisi,nébet,gérme bozukluklar, mental
degisiklikler ve fokal norolojik bulgularla karakterize bir hastaliktir. COVID-19 enfeksiyonunun sitokin
firtinasina ikincil vazojenik 6demle PRES'i tetikleyebildigi bildirilmistir. Bu yazida, kronik bobrek has-
tali§i(KBH) ile izlenen ve COVID-19'un tetikledigi iki PRES olgusu sunuldu.

Olgu 1: Dokuz yasinda kiz hasta nefrotik sendrom tanisiyla 1.6 mg/kg/giin metilprednizolon tedavisi
ile izlenirken 6demde artig ve pndmoni bulgulari gorilmesi zerine alinan COVID-19 RT-PCR tes-
ti pozitif sonuglandi. Enfeksiyon hastaliklari dnerisiyle favipiravir ve seftriakson tedavileri baslandi.
Kan basinci 140/90mmHg saptanan hastanin KB enapril ve amlodipin tedavileriyle regile oldu. Bir
haftalik servis takibinde akciger bulgulari normal, atessiz izlendi. Taburculuktan 15giin sonra nobet
gecirme sikayetiyle acil servise bagvurdu.Kan basinci 150/100 mmHg ve beyin MRG'de PRES ile
uyumlu bulgular gériildii. intravendz(1V) esmolol infiizyonuyla kan basinci 72 saatte regiile edildi,an-
tiepileptik baslandi. Klinidi i¢ hafta icinde diizelen hasta halen norolojik olarak normal,diisiik doz
enalapril ile KB regiile izlenmektedir.

Olgu 2: Dokuz yasinda kiz hasta spina bifidaya ikincil son donem bébrek yetersizligi ve periton diya-
liziyle izlemi sirasinda bacakta sislik sikayetiyle acile basvurdu. Artrit 6n tanisiyla servise yatisindan
bir hafta sonra antibiyotik tedavisi altinda atesinin tekrarlamasi tizerine bakilan SARS-COV-2 RT-PCR
testi pozitif sonuglandi. Sistem tutulumuna ait bulgusu yoktu. RT-PCR pozitifliginin 3.giiniinde tabur-
cu edilen hasta iki giin sonra acil servise kusma, bilin¢ bulanikhgiyla basvurdu. Kan basinci 160/100
mmHg ve beyin MRG’da PRES ile uyumlu bulgular gérildi. Kan basinci IV esmolol inflizyonuyla 48
saatte reglile edildi. Belirgin voliim yiiki bulgular yoktu, on gin iginde biling durumu giderek diizeldi,-
nobeti tekrarlamadi. Kan basinglari normal seyreden,nérolojik bulgusu olmayan hasta antihipertan-
sif tedavisi diizenlenerek taburcu edildi. Halen normotansif ve norolojik olarak normal izlenmektedir.
Cikarim:COVID-19 hastalarinda PRES nérolojik bir komplikasyon olarak ortaya cikabilir. Ozellikle kan
basinci yliksek hastalarda riskin daha yiiksek olabilecegi akilda tutulmali, bu hastalarda siki kan ba-
sinci kontrolii saglanmali ve yakindan izlenmelidir. Biling degisikligi goriilen COVID-19 hastalarinda
PRES gelismis olabilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: COVID-19, Posterior reversibl ensefalopati sendromu, hipertansiyon, kronik bob-
rek hastaligi
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EP-207
Henoch Schénlein Purpura Klinigi ile Bagvuran C3 Glomeriilopati Olgusu

Tip Fakiiltesi
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Gizem Dikencik’, Ece Demirci Bodur?, Serim Pul?, Ozde Nisa Tiirkkan?, Sergin Giiven? Neslihan Gi-
cek?, Nurdan Yildiz2, ibrahim Gokge?, Harika Alpay?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Sagligi ve Hasta-
hiklari Anabilim Dali

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Nefrolojisi Bilim
Dali

Giris: Cocukluk ¢aginin en sik goriilen vaskiiliti olan Henoch Schonlein Purpurasi (HSP), kiigiik da-
marlarda vaskiilite neden olup,damar duvarlarinda IgA igerikli immiinkompleks birikimi ile karakte-
rizedir. Hastalarda siklikla pal pabl purpura, karin agrisi,artrit/artralji ve bobrek tutulumu gortlir.C3
Glomerulopatisi (C3G), kompleman yolaklarinin uygunsuz sistemik aktivasyonu sonucu gelisen na-
dir bir glomerulopati grubudur.Glomeriillerde kompleman birikimi gorlir. Bu olgu sunumunda, klinik
bulgulari ile HSP disiindiiren ve takibinde C3G tanisi alan hasta sunulacaktir.

Olgu: Oncesinde bilinen bir hastaligi olmayan 10 yasinda erkek hasta, her iki ayak bileginde agri, sis-
lik ve dékiintii sikayetleri ile bagvurdu.Oykiisiinde iki haftadir 6ksiiriik ve aralikli atesi oldugu 6grenil-
di. Fizik muayenesinde tartisi 31 kg(50-75p), boyu 134 cm(50-75p), tansiyonu 110/70 mmHg idi, her
iki ayak bileginde minimal 6dem ve purpurik dokintiler haricinde sistem muayeneleri dogaldi. Labo-
ratuar tetkiklerinde kreatinin 0.59 mg/d|, albiimin 3.2 g/L, total I6kosit 11600/mm3, hemoglobin 11.2
g/dl, trombosit 343.000/mm3 idi. Tam idrar tahlilinde 3(+)protein, idrarin mikroskobik incelemesinde
¢ogunlugu dismorfik 23 eritrosit ve 24 saatlik toplanan idrarda nefrotik sinirda proteiniiri (54 mg/m2/
saat) saptandi.Aile 6ykiisiinde bobrek hastaligi veya romatolojik hastalik 6ykiisi bulunmamaktaydi.
ASO seviyesi yiiksek(911 IU/mL), serum C3 ve C4 diizeyleri normal(sirayla 1.17 g/L, 0.16 g/L),ANCA
negatif, ANA zayif pozitif(1/100) saptandi.Dokiintiisiinin yeri karakteristik olmamakla birlikte, klinik
ve laboratuvar bulgulari ile 6n tanida HSP distinilen hastada, bébrek tutulumunu gosterebilmek ve
olasi diger tanilari diglamak amaciyla steroid tedavisi 6ncesinde bobrek biyopsisi yapildi. Isik mik-
rokopisinde; glomeriillerde endokapiller proliferasyon, lobiilasyon ve mezengial genisleme gorildu.
Vaskiilit saptanmadi. immiinfloresan incelemede C3 (2+), IgG (1+), fibrinojen (1+) saptandi. IgA, IgM,
C1q, kappa, lambda negatif idi, amiloid birikimi izlenmedi. Patoloji bulgulari ile C3G tanisi konulan
hastaya tek doz 20mg/kg pulse steroid uygulandi ve ardindan 2mg/kg/gun oral prednizolon ve ena-
lapril tedavileri baslandi. Bu tedaviler ile tam remisyona giren hastanin izlemi devam etmektedir.

Sonug: Enfeksiyon ile ortaya ¢ikmis vaskiilit benzeri bulgulari ve nefrotik sinirda proteindrisi olan
cocuklarda etiyolojide C3G gibi nadir hastaliklarin olabileceg@i unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Henoch Schonlein Purpura, C3 Glomerilopati, pediatrik, proteintiri
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9. MARMARA

PEDIATRI KONGRESI
ULUSLARARASI KATILIMLI

EP-208

Mukopolisakkaridoz Tip IVA Hastalarinda Erken Klinik Bulgular ve Tanisal
Gecikmenin Vurgulanmasi

Tip Fakiiltesi
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Hilal Mangaltepe!, Cem Etken Atabay’, Emine Geng? Emel Yilmaz Gimis? Huriye Nursel Elgioglu3,
Burcu Oztiirk Hismi?2

-Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
2 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Hastaliklari Bilim Dali
3 Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Genetik Bilim Dall

Amagc: Mukopolisakkaridoz Tip IVA (MPS-IVA; Morquio Sendromu) N-asetilgalaktozamin 6-siilfataz
enziminin eksikligi sonucunda keratan siilfat glikozaminoglikanlarinin birikmesiyle karakterize lizo-
zomal depo hastahgidir. Hastaligin fenotipik spektrumu, siddetli ve hizli ilerleyen erken baslangigh
formdan yavas ilerleyen ge¢ baslangi¢h forma kadar uzanir. Siddetli form genellikle ilk olarak kifoz ya
da skolyoz, genu valgum ve pektus karinatum bulgular verir; yavas ilerleyen form, ge¢ ¢ocukluk veya
ergenlige kadar belirginlesmeyebilir, genellikle kal¢a sorunlari ile ortaya cikar. Diger organ sistem-
lerinin tutulumu sonucu solunum sikintisi, kalp kapak hastaligi, isitme bozuklugu, kornea bulanikli-
gindan kaynaklanan gérme bozuklugu gorilebilir. Damardan uygulanan enzim replasman tedavisi
ve semptomatik tedaviler hastaligin standart tedavisini olusturmaktadir. Arastirmamizdaki amag,
MPS-IVA hastalarinin klinik bulgularinin, tanida gecikmenin ortaya konmasi ve genel pediatristler
tarafindan farkindahgin artmasini saglamaktir.

Yontem: Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Béliimiinde MPS-IVA tanisiyla izle-
nen 10 olgunun dosyasi geriye donuk olarak incelendi.

Bulgular: Arastirmaya katilan hastalarin %70'i kiz %30'u erkektir. Yas araligi 2-15(median: 9.3). Has-
talarin timdnun anne ile babasi akraba evliligi yapmistir. Olgularin hastaneye ilk bagvuru klinik bulgu-
lari siklik sirasina gore pektus karinatum (6/10), kifoz/skolyoz (5/10), el bileklerinde hiperelastisite
ve deformite(3/10). 3 olgu, hasta kardes nedeniyle yapilan taramada tani aldi ve U¢il de tani aldigin-
da semptomatikti. En sik ilk basvurulan bélim genel pediatridir (5/10). ilk bagvuru yasi hastalarin
%90'Inda 1 yildan kuguktir. En erken yakinma 2 aylik iken bas tutamamadir. Hastalarin hastaneye ilk
basvurusu ile tani aldiklari zaman arasinda gegen siirenin mediani 1.4 yildir (min:0.5 max:3.8). Tani
alinmasi ile enzim replasman tedavisine (ERT) baslanmasi arasinda gegen siirenin mediani 0.5 yildir
(min:0, max:5). Gegirilen ameliyat sayisi min:0 max:3'tir. En sik yapilan ameliyatlar servikal dekomp-
resyon (4/10), adenoidektomi (4/10) ve x-bacak diizeltmedir(2/10).

Sonug: Bu calisma ile MPS-IVA hastalarinda tanida gecikme oldugu gorilmektedir. Erken bebeklik
doneminde pektus karinatum, el bileklerinde hiperelastisite ve deformite, kifoz/skolyoz saptandigin-
da, 6zellikle anne-baba arasinda akraba evliligi olan olgularda MPS-IVA akla gelmeli ve olgular cocuk
metabolizma hastaliklari uzmanina yonlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Mukopolisakkaridoz Tip IVA, Morquio sendromu, iskelet displazisi
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