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s ey oPediatri Kongresi

Degerli Meslektaslarimiz,

3. Marmara Pediatri Kongresi 18-20 Subat 2016 tarihleri arasinda Hilton istanbul Kozyatagi
Otelinde dizenlenecektir. Sizleri pediatri bilgilerimizin gtincellenecegdi bu toplantiya davet
etmekten buyuk bir mutluluk duymaktayim.

ilk iki yilda sizlerden gérdiigiimiz yogun ilgi ile giiclenerek hazirladigimiz bu yilki
kongremizde ilk giin pediatristler igin sertifikali 3 kurs , 2. ve 3. gunlerde de uygulamalari-
niza yardimci olacak pediatri konulari yer alacaktir. Kurslarimizin konulari siiregelen yeni-
liklerin konusulacagi “nérolojik gelisim ve sapmalar”, “gelisimsel kalca displazisi” ve
“gelisim izlem destekleme rehberi uygulayici egitimi” olarak belirlenmistir. Katilimcilar, bu
konularda uzman konusmacilarimizla birebir paylasim imkani bulacaktir.

Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilimdal’'mizdan ve Ulkemizin c¢esitli merkezlerinden
saygin bilim insanlarinin katilimiyla gerceklesecek olan toplantimizda sizlerle deneyimle-
rimizi paylasacagimiz zengin bir bilimsel program gerceklesecektir. Ayrica gegen yillarda
oldugu gibi bu yil da gen¢ meslektaslarimizin aktif katilimini saglayabilmek amaciyla
agirlikli poster oturumlariyla bildiri olanaklari saglanacaktir.

Bu yilki kongremizi sevgili arkadasimiz, degerli bilim insani Prof. Dr. Isil Barlan anisina
yapiyor olmamiz, hepimiz i¢in kongrenin anlamini daha da artirmaktadir. Katiliminiz bizi
onurlandiracaktir.

Kongremizde gérismek Uzere en igcten sevgi ve saygilarimi sunuyorum.

Prof. Dr. Harika ALPAY
3. Marmara Pediatri Kongresi Baskani
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Onursal Baskanlar
Prof. Dr. Emin ARAT
Marmara Universitesi Rektérii

Prof. Dr. Omer GUNAL
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Dekani

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

Prof. Dr. Gllnur TOKUG
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Anabilim Dali Baskani

Organizasyon Komitesi

Prof. Dr. Harika ALPAY
Prof. Dr. Figen AKALIN
Dog. Dr. Perran BORAN
Yrd. Dog. Dr. Omer DOGRU

Prof.
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Prof.
Prof.
Prof.
Prof.
Prof.
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Prof.
Prof.
Prof.
Prof.
Doc.
Doc.
Doc.
Doc.
Doc.

Dr. Abdullah Bereket
Dr. Ahmet Kog

Dr. Ahmet Soysal

Dr. Blilent Karadag
Dr. Deniz Ertem

Dr. Dilsad Turkdogan
Dr. Eren Ozek

Dr. Fazilet Karakog
Dr. Figen Akalin

Dr. Gulnur Tokug

Dr. Harika Alpay

Dr. Hilya Bilgen

Dr. Mustafa Bakir

Dr. Nursel Elgioglu
Dr. Refika Ersu

Dr. Serap Turan

Dr. Tung Akkog

Dr. Ahmet Ozen

Dr. Berna Saylan Gevik
Dr. Ela Erdem Eralp
Dr. Elif Karako¢ Aydiner
Dr. Engin Tutar

Kongre Bagkani

Prof. Dr. Harika ALPAY

Bilimsel Kurul

Bilimsel Kurul Bagkani
Prof. Dr. Figen AKALIN

Bilimsel Sekretarya

Dog. Dr. Perran BORAN
Yrd. Do¢. Dr. Omer DOGRU

Dr. ibrahim Gékge

Dr. Nurdan Yildiz

Dr. Perran Boran

Dr. Safa Baris

Dr. Suat Biger

Dr. Tllay Glran

Dog. Dr. Yasemin Gékdemir
Doc. Dr. Zeynep Atay

Yrd. Dog. Dr. Asli Memisoglu
Yrd. Dog. Dr. Nillfer Oztlrk
Yrd. Dog. Dr. Olcay Unver
Yrd. Dog¢. Dr. Omer Dogru
Uzm. Dr. Ayca Kiykim

Uzm. Dr. Baris Yilmaz
Uzm. Dr. Eda Kepenekli
Uzm. Dr. Hilya Ozdemir
Uzm. Dr. Ismail Tavsu

Uzm. Dr. Neslihan Cicek
Uzm. Dr. Nursah Eker
Uzm. Dr. Sinem Altunyuva Usta
Uzm. Dr. Ulger Altuntas

Doc.
Doc.
Doc.
Doc.
Doc.
Doc.
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KURS PROGRAMI
18 SUBAT 2016, PERSEMBE

GELISIMSEL KALGA DISPLAZISi KURSU

08:30-12:30

08:30-09:00

09:00-09:30

09:30-10:00

10:00-10:30

10:30-11:00

11:00-11:30

11:30-12:00

12:00-12:30

12:30-13:30

Gelisimsel Kalga Displazisi Kursu
Kurs Sorumlusu: Prof. Dr. Muharrem Inan

Geligsimsel Kalga Displazisi Etiyolojisi ve Patogenezi
Dr. Ozan Ali Erdal

Geligimsel Kalga Displazisinde Klinik ve Radyolojik Bulgular
Dr. llker Abdullah Sarikaya

Geligimsel Kalga Displazisinde Tedavi Prensipleri
Prof. Dr. Muharrem Inan

Kahve Arasi

Pratik Uygulama 1-Bebek Modelde Muayene

Pratik Uygulama 2-USG Ornekleri ile Olgu Tartigmasi
GKD’de Medikolegal Sorunlar ve interaktif Tartisma
Degerlendirme ve Sertifika Verilmesi

Oijle Yemegi
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KURS PROGRAMI
18 SUBAT 2016, PERSEMBE

ERKEN GOCUKLUKTA NOROLOJIK GELISIM VE

AKSAMA/SAPMALARIN DEGERLENDIRILMESi KURSU

13:30-17:30

13:30-15:10

13:30-13:45

13:45-15:10

15:10-15:30

15:30-16:40

15:30-15:40

15:40-16:10

16:10-16:40

16:40-17:30

Erken Gocuklukta Ndrolojik Geligsim ve Aksama/Sapmalarin Degerlendirilmesi Kursu
Kurs Sorumlusu: Prof. Dr. Dilsad Tiirkdogan

Bagkanlar: ) _
Prof. Dr. Meral Ozmen, Prof. Dr. Dilara Igagasioglu

Sinir Sisteminin Geligimi: Kuramlar ve Kurallar
Prof. Dr. Dilsad Tiirkdogan

Erken Cocuklukta Nirolojik Gelisiminin islevsel Degerlendirmesi

0 - 2 ay donemi:
Prof. Dr. Burak Tath

2 - 24 ay donemi:
Prof. Dr. Nur Aydinh

24 - 36 ay donemi:
Prof. Dr. Akin Iscan

Kahve Arasi
Bagkanlar: Prof. Dr. Sema Saltik, Prof. Dr Adnan Yiiksel

Ndrolojik Gelisim igin Risk Kavrami
Prof. Dr Serap Uysal

Risk ve Fizyoterapi
Yrd. Dog. Dr. Géniil Acar

Riskli Bebeklerde Spontan Genel Hareketlerin Degerlendirilmesinde
Prechtl Analizi

Dog. Dr. Akmer Mutlu

Dedgerlendirme, olgu sunumu ve tartisma

-6-
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KURS PROGRAMI
18 SUBAT 2016, PERSEMBE

GELI$iM iZLEM DESTEKLEME REHBERI (GIDR)

UYGULAYICI EGiTiIM KURSU

09:00-17:00

09:00-09:30

09:30-10:00

10:00-10:45

10:45-11:15

11:15-11:45

11:30-12:00

12:00-12:15

12:15-12:30

12:30-13:30

Gelisim izlem Destekleme Rehberi (GiDR)
Uygulayici Egitim Kursu

Kurs Sorumlusu: Prof. Dr. llgi Ertem

Kurs Oncesi Degerlendirme, Tanisma ve Beklentiler

Prof. Dr. ilgi Ertem

1. Boliim:

Gelisimsel Sorunlarin Sikhiji ve Erken Cocukluk Déneminde Gelisimin Onemi

Uzm. Dr. Ozge Balci

2. Boliim:

GIDR’nin Kuram, Felsefe ve Yapisi
Uzm. Dr. Pelin Gelik

Kahve Arasi

3. Béliim: GiDR ile Tanisalim
Uzm. Dr. Doga Ceren Tekglig

4. Boliim: Uygulama Aligtirmasi
Uzm. Dr. Ezgi Ozalp Akin

5. Boliim: GIDR Gelisimi Destekleme Béliimii
Uzm. Dr. Doga Ceren Tekglig

6. Boliim: Uluslararasi GIDR Arastirmasi
Prof. Dr. llgi Ertem

Ogle Yemegi
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KURS PROGRAMI
18 SUBAT 2016, PERSEMBE

13:30-13:45

13:45-14:30

14:30-15:00

15:00-15:15

15:15-15:30

15:30-16:00

16:00-16:30

16:30-16:45

16:45-17:00

7. Boliim: GIiDR Yarigmasi
Uzm. Dr. Pelin Gelik

8. Boliim: GIDR Uygulama, Kodlama ve Yorumlama
Uzm. Dr. Ezgi Ozalp Akin

9. Boliim: Uygulama Ahstirmasi-2 / GiDR Kodlama
Uzm. Dr. Ezgi Ozalp Akin

Kahve Arasi

10. Béliim: GIDR Geribildirim
Uzm. Dr. Pelin Gelik

11. Bdliim: Grup Calismasi: Erken Miidahale ve Yonlendirmeye Giris
Uzm. Dr. Doga Ceren Tekglig

12. Bolim: GiDR’nin Alanda Kullanimi / Yayginlastinimasi
Uzm. Dr. Ozge Balci

13. Bolim: GiDR’nin Uzaktan Egitimi, Sanal Uygulamasi (App) ve Gelecekteki Hedefleri
Prof. Dr. llgi Ertem

14. Boliim: Kursun degerlendirmesi ve kapanis
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08:30-08:45

08:45-09:30

09:30-10:15

10:15-10:45

10:45-12:00

10:45-11:15

11:15-11:45

11:45-12:00

10:45-12:00

10:45-11:05

11:05-11:25

11:25-11:45

11:45-12:00

12:00-13:00

Marmara
oPediatri Kongresi

BILIMSEL PROGRAM
19 SUBAT 2016, CUMA

Acilis-Saygi Durusu

Acihs Konusmalari

Konferans )

Yetenek Potansiyeli Nasil Ustiin Bagariya Doniisiir
Yrd. Dog. Dr. Bahar Erig

Kahve Arasi

Ustiin Yetenekli Cocuklar
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Glilbin Gékgay, Dog. Dr. Perran Boran

Ustiin Yetenekli Cocuklari Anlamak
Yrd. Dog. Dr. Faruk Levent

Ustiin Yetenekli Cocuklarin Egitimi ve istanbul Universitesi Deneyimi
Dog. Dr. Serap Emir

Tartisma

Hematoloji ve Onkoloji Laboratuvar Tetkiklerinde

Normal Digi Sonuclarin Yorumu

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Tiraje Celkan, Prof. Dr. Gllnur Tokug

Koagiilasyon Parametreleri
Prof. Dr. Aysegiil Uniivar

Trombosit, Lokosit ve Eritrositler
Prof. Dr. Ahmet Kog

Tiimor Belirtecleri
Prof. Dr. Glilnur Tokug

Tartisma

Oile Yemegi
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12:00-13:00

13:00-13:45

13:45-14:30

14:30-15:45

14:30-14:50

14:50-15:10

15:10-15:30

15:30-15:45

Marmara

BILIMSEL PROGRAM
19 SUBAT 2016, CUMA

Poster Tartismalar
1.Grup (PS-01/PS-15)
Oturum Bagkanlari: Dog. Dr. Gagatay Nuhoglu, Uzm. Dr. Bang Yilmaz

2.Grup (PS-16 / PS-30)
Oturum Bagkanlani: Prof. Dr. Yalim Yalgin, Dog. Dr. Ela Erdem

3.Grup (PS- 31/ PS-45)
Oturum Bagkanlari: Uzm. Dr. Sultan Kavuncuoglu, Dog. Dr. Suat Biger

Uydu Sempozyumu _
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Refika Ersu,Prof. Dr. Biilent Karadag éebeluc'
Kistik Fibrozisde Beslenme Gold

Dog. Dr. Omer Faruk Beger

Konferans

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Salim Caligkan

Cocuk Hekimi Ne Zaman Romatoloji Konsiiltasyonu istemeli?
Prof. Dr. Ozgiir Kasapgopur

Kardiyovaskiiler Enfeksiyonlar
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Ayse Giiler Eroglu, Prof. Dr. Figen Akalin

Endokardit
Dog. Dr. Berna Saylan Cevik

Miyokarditler
Prof. Dr. Gilendam Kogak

Perikarditler
Prof. Dr. Birsen Ugar

Tartisma

-10-
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14:30-15:45

14:30-15:00

15:00-15:30

15:30-15:45

15:45-16:15

16:15-17:30

16:15-16:35

16:35-16:55

16:95-17:15

17:15-17:30

16:15-17:30

Marmara

BILIMSEL PROGRAM
19 SUBAT 2016, CUMA

inflamatuvar Barsak Hastalifji ve
Gastroosefageal Reflii
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Ender Pehlivanoglu

Erken Cocuklukta Ortaya Cikan inflamatuvar Barsak Hastalii (Monogenik iBH)
Prof. Dr. Deniz Ertem

Cocukluk Caginda Gastaroizefageal Reflii ve Astim iligkisi
Dog. Dr. Engin Tutar

Tartisma
Kahve Arasi

Kistik Fibroziste Yenilikler
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Elif Dagl, Prof. Dr. Fazilet Karakog

Yenidogan Tarama Programi
Dog. Dr. Erkan Gakir

Kistik Fibrozis Tani ve Klinik Bulgular
Dog. Dr. Zeynep Seda Uyan

Tedavide Yenilikler
Dog. Dr. Yasemin Gékdemir

Tartisma

Serbest Bildiriler (SS-01/SS-07)
Oturum Bagkanlari: Dog. Dr. Nurdan Yildiz, Yrd. Dog. Dr. Asl Memisoglu

-11-
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08:00-08:30

08:30-09:45

08:30-08:50

08:50-09:10

09:10-09:30

09:30-09:45

08:30-09:45

08:30-09:00

09:00-09:30

09:30-09:45
09:45-10:15

10:15-11:30

10:15-10:45

10:45-11:15

11:15-11:30

Marmara
oPediatri Kongresi

BILIMSEL PROGRAM
20 SUBAT 2016, CUMARTESI

Akilci ilag Kullanimi
Dogc. Dr. Elif Karakog Aydiner

Anne Siitii
Oturum Bagkanlar: Prof. Dr. Asuman Goban, Prof. Dr. Ayse Korkmaz

Prematiire Bebeklerin Anne Siitii ile Beslenmesi
Prof. Dr. Zeynep Ince

Anne Siitii Bankaciligi
Prof. Dr. Sertag Arslanoglu

Anne Siitiiniin Uzun Donem Yararlari
Prof. Dr. Canan Tiirkyilmaz

Tartisma

Altina Kagiran Gocuk Gece mi Giindiiz mii Kagirirsa
Daha Yogun Izlem Gerekir?
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Harika Alpay, Prof. Dr. Ruhan Diigiinsel

Gece Kagirma
Dog. Dr. Ibrahim Gékge

Giindiiz Kagirma
Prof. Dr. Ozan Ozkaya

Tartisma
Kahve Arasi

Yenidoganda Endokrin Sorunlar
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Abdullah Bereket,
Prof. Dr. Feyza Darendeliler

Yenidoganda Hipoglisemiye Yaklagim
Dog. Dr. Teoman Akgay

Kuskulu Genitalyali Bebege Yaklasim
Dog. Dr. Tiilay Giiran

Tartigma

-192-
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10:15-11:30

10:15-10:35

10:35-10:55

10:55-11:15

11:15-11:30

11:30-12:15

12:15-13:15

12:15-13:15

13:15-14:00

14:00-15:15

14:00-14:30

14:30-15:00

15:00-15:15

Marmara

BILIMSEL PROGRAM
20 SUBAT 2016, CUMARTES

As! Yan Etkileri Sorun mu?
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Ahmet Soysal

Asi Yan Etkileri Sorun mu?
Prof. Dr. Ayper Somer

Asilar ve Otizm
Uzm. Dr. Ayse Karaaslan

Asilar ve Thiomersol
Dog. Dr. Eda Kepenekli

Tartisma

Uydu Sempozyumu

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Eren Ozek

Siit yag ve siit yagi globiil membraninin bebek
beslenmesindeki etkileri ve tnemi

Dog. Dr. Merih Cetinkaya

Hero
Baby

Oile Yemegi

Poster Tartismalan
1.Grup (PS-46 / PS-60)
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Mijgan Alikasifoglu, Dog. Dr. Yasemin Akin

2.Grup (PS-61/ PS-75)
Oturum Bagkanlari: Dog. Dr. Abdiilkadir Bozaykut, Uzm. Dr. Nursah Eker

3.Grup (PS-76 / PS-90)
Oturum Bagkanlari: Dog. Dr. Miiferet Ergiiven, Dog. Dr. Zeynep Atay

Uydu Sempozyumu

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Hiilya Bilgen

Yasamin Erken Doneminde Prebiyotik Kullanimi:
Klinik Sonuclar

Prof. Dr. Sertag Arslanoglu

0@
Aptamil

Genetik Testler ve Metaholik Hastaliklar
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Nursel Elgioglu, Prof.Dr. Giilden Gékgay

Klinisyen icin Genetik Testlere Yaklagim
Prof. Dr. Yasemin Alanay

Yenidoganda Metabolik Hastaliklara Yaklasim
Uzm. Dr. M. Cihan Balci

Tartigma
-13-
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14:00-15:15

14:00-14:15

14:15-14:30

14:30-14:45

14:45-15:00

15:00-15:15

15:15-15:45

15:45-17:00

15:45-17:00

15:45-16:05

16:05-16:25

16:25-16:45

16:45-17:00

17:00-17:30

Marmara

BILIMSEL PROGRAM
20 SUBAT 2016, CUMARTESI

Travmali Cocuga Yaklagim
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Metin Karabdctoglu,
Yrd. Dog. Dr. Niliifer Oztiirk

Acil Hekiminin Travmaya Yaklasimi
Dog. Dr. Nilgiin Erkek

Toraks ve Batin Yaralanmalari
Prof. Dr. Giirsu Kiyan

Beyin ve Sinir Cerrahisi Ag¢isindan Travma
Prof. Dr. Adnan Dagginar

Yogun Bakim Unitesinde Kafa Travmasina Yaklagim
Prof. Dr. Agop Citak

Tartisma

Kahve Arasi

Serbest Bildiriler (SS-08/SS-14) )
Oturum Bagkanlari: Yrd. Dog. Dr. Omer Dogru, Yrd. Dog. Dr. Olcay Unver
Atopik Dermatit ve Anafilaksi

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Mustafa Bakir, Dog. Dr. Elif Karakog Aydiner

Atopik Dermatitli Cocuga Yaklagim
Prof. Dr. Metin Aydogan

Anafilaksiye Yaklagim
Dog. Dr. Hiilya Ercan Sarigoban

Kk Hiicre ve immiinmodiilasyon
Prof. Dr. Tung Akkog

Tartisma

KAPANIS

-14-
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SS-01

$S-02

SS-03

SS-04

$S-05

S$S-06

SS-07

Marmara

SERBEST BILDIRILER
19 SUBAT 2016, CUMA

Boy Kisaligi olan Hastalarda Ozellikler ve Etiyolojik Dagilim: Bir Cocuk
Endokrinoloji Klinigi Verileri

Sibel Ozcan, Saygin Abali, Zeynep Atay, Belma Haliloglu, Serpil Bas, Sevda Gam,
Teoman Akgay, Tiilay Giiran, Serap Turan, Abdullah Bereket

Klinigimizde takip ettigimiz Hipermobilite hastalarinin degerlendirilmesi
Seda Aras, Huriye Nursel Elgioglu

I_\taksi 1_'_e|eniiektazi heterozigot tasiyicilarda immiin y_gtmezlik var mi?
Ismail Ogiilir, Elif Karakog Aydiner, Safa Banis, Ahmet Ozen, Emel Uyar,
Ayca Kiykim, Dilek Cigekkokd, Mustafa Bakir, Isil Barlan

Norolojik tutulum gdsteren hemolitik iiremik sendromlu gocuk olgularin
retrospektif analizi

Sevim Sahin, Elif Bahat Ozdogan, Giilay Kaya, Nezir Ozgiin, Ali Cansu,
Mukaddes Kalyoncu, Embiya Dilber

Dogumsal diafragma hernisi modelinde trakeal okliizyonun akcigerlerin
gelisimine etkisinin incelenmesi
Emrah Aydin, Emre Yener, Nil Ustindag

Kistik fibrozis disi bronsektazi tanil hastalarda ekshale nitrik oksit diizeyleri
Nilay Bas Ikizoglu, Taner Adigiizel, Emine Atag, Ela Erdem Eralp,
Yasemin Gdkdemir, Refika Ersu, Fazilet Karakog, Blilent Karadag

inflamatuar Bagirsak Hastali§i'nin klinik bulgularinin degerlendirilmesi:

Yillik glgularlmlz
Birol Oztiirk, Nazl Kuter, Bilge Sahin Akkelle, Ebru Senol, Engin Tutar, Deniz Ertem

-15-
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SS-08

$S-09

SS-10

SS-11

$S-12

SS-13

SS-14

Marmara

SERBEST BILDIRILER
20 SUBAT 2016, CUMARTESI

Konjenital Kalp Hastaligi Olan Down Sendromlu Gocuklarin Denver Gelisim Testi
ile Degerlendirilmesi
Banu Yazici, Belgii Kagmaz, Stikran Yildirim, Muhammed Mehtar

Psoriazis tanisi ile izlenen hastalarda kardiyovaskuler risk degerlendirme ve
ventrikiiler strain
Berna Saylan Gevik, Figen Akalin, Elif Erolu Gdnay, Nilifer Getiner, Tilin Ergun

Akut Romatizmal Ates’li Hastalarda D Vitamini Diizeyleri
Enes Gelik, Nilifer Getiner, Elif Glinay, Berna Saylan Cevik, Figen Akalin

Basit Kistten Kronik Bobrek Yetmgzliﬁine: Kistik Bobrek Hastaliklar
Neslihan Cigek, Tugba Nur Dagar, Ibrahim Gékce, Nurdan Yildiz, Harika Alpay

At Nali Bibrek Hastalarinda Klinik izlem ve Aile Bireylerinde Renal Anomaliler
Nurdan Yildiz, Biisra Bilim, Kiymet Kegelioglu Binnetoglu, Sergin Giiven,
Neslihan Cigek Deniz, Ibrahim Gékge, Harika Alpay

Cocukluk Cag Yaralanmalarinda Bir Saihkl Gocuk izlem Klinigi Deneyimleri
Bahar Kural, Selcen Yaroglu Kazanci, Nevin Hatipoglu, Esra Sevketoglu, Sami Hatipoglu

Analik izni ve kadin memura ¢cocugunu emzirmesi igin verilen siit izin siirelerinin
calisma ortami iizerine etkileri

Perran Boran, Yasemin Dogan Kaya, Fatma Cirpi, Ayse Kutluata, Elif Yokaribas,
Giilay Aygiin
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Schimke Immun Ossedz Displazisi ve Sistemik Lupus Eritematozus birlikteligi
Sergin Giiven, Ibrahim Gdkge, Neslihan Gigek, Nurdan Yildiz, Harika Alpay

Renal Kitlelerin Ayirici Tamisinda Lober Nefronia
Nurdan Yildiz, Sergin Giiven, Ibrahim Gokge, Glilnur Tokug, Harika Alpay

Akut Lenfoblastik Loseminin nadir ilk basvuru bulgusu: Bilateral Nefromegali
Enes Celik, Sergin Giiven, Emel Senay, Erdem Konbak, Nurdan Yildiz, Ibrahim Gdkge, Siheyla
Bozkurt, Ahmet Kog, Harika Alpay

Proteiniiriden Nadir Bir Taniya: {Lowe'un Oculocerebrorenal Sendromu}
Semih Tiber Mentese, Ibrahim Gdkge, Neslihan Cigek, Sergin Given, Nurdan Yildiz, Harika Alpay

Ektopik Bobrek: Ne Kadar Masum?
Neslihan Cigek, Tugba Nur Dasar, Ibrahim Gdkce, Nurdan Yildiz, Harika Alpay

Nadir bir birliktelik; Ailesel Akdeniz Atesi ve Alkaptoniiri tanili olgu sunumu
Zeynep lbis, Ibrahim Gokge, Sergin Giiven, Neslihan Cigek, Nurdan Yildiz, Harika Alpay

Tekrarlayan karin agrisi: Safra kesesinde multiple septa
Emrah Aydin

Siroz: Wilson hastaliginin ge¢ prezentasyonu
Olcay Sah, Bilge Sahin Akkelle, Engin Tutar, Deniz Ertem

Kistik fibrozisli gocuklarda gastroozofageal reflii 6zellikleri normal popiilasyondan farkl midir?
Ayse Irem Zéhre, Engin Tutar, Birol Oztiirk, Ebru Senol, Bilge Sahin Akkelle, Deniz Ertem

Cocukluk Yas Grubunda Akalazyanin Nadir Bir Nedeni: Triple A Sendromu
0zge Kaba, Esra Polat, Giinsel Kutluk, Hasan Onal

Cocuklarda Cdlyak Hastaligi Migren icin Risk Faktorii Olabilir mi?
Oya Balci, Deniz Yilmaz, Taner Sezer, Samil Hizli

Gastrointestinal Tutulumu Olan immun Yetmezlik Olgularinin Endoskopik ve Histopatolojik
Degerlendirmesi )
Bilge Sahin Akkelle, Engin Tutar, Birol Oztiirk, Elif Karakog Aydiner, Deniz Ertem

Cocukluk Gaginda Prezente Olan 1gG Aracili Sistemik Hastalik Olgusu
Bilge Sahin Akkelle, Engin Tutar, Birol Oztiirk, Cigdem Celikel, Rabia Ergelen, Deniz Ertem
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Kistik Fibrozis Yanhs Tanisi Almis Bir Ailevi Hipobetalipoproteinemi Olgusu
Ebru Senol, Bilge Sahin Akkelle, Engin Tutar, Deniz Ertem

Perianal Tutulumlu Crohn Hastalarinda Seton Dreni Uygulamasi
Ebru Senol, Engin Tutar, Samet Yardimci, Bilge Sahin Akkelle, Birol Oztiirk, Deniz Ertem

Scimitar Sendromunda Besleyici Arterin Amplatzer Vascular Plug® ile Okliizyonu
Elif Erolu Giinay, Berna Saylan Cevik, Figen Akalin

CACNA Ve Ankyrin Mutasyonlarinin Birlikte Bulundugu Essiz Bir Timothy Sendromu Olgusu
Elif Erolu Giinay, Burcu Tiirkgeng, Kivang Yalug, Nilifer Cetiner, Berna Saylan Gevik, Cengiz

Aritmjenik Displazi, Kiitanoz bulgular ve Desmoplakin Mutasyonu: Carvajal Sendromu
Elif Erolu Giinay, Berna Saylan Cevik, Deniz Yiicelten, Figen Akalin

Sistemik Hipertansiyon Nedeni ile Tani Alan Takayasu Arteriti Olgusu
Ceren Bibinoglu Amirov, Figen Akalin, Elif Erolu, Berna Saylan Gevik, Ozgir Kasapgopur

Atrial Septal Defektli Hastalarda Perkiitan ve Cerrahi Girisimlerin P Dalga Dispersiyonuna
Etkisi
Miiriivvet Cenk, Berna Saylan Cevik, Elif Giinay, Figen Akalin

Klinigimizde Perikardit Tanis1 Alan Gocuklarin Retrospektif Degerlenirilmesi
Sinem Altunyuva Usta, Elif Eroglu, Niltifer Cetiner, Berna Saylan Cevik, Figen Akalin

Akut koroner sendromu taklin eden miyoperikardit olgusu
Berna Saylan Cevik, Elif Erolu Giinay, Halil Atas, Figen Akalin

Bikiispit aort kapagi olan ¢ocuklarda arteriyel fonksiyonlar ve kapak morfolojisinin etkisi
Elif Erolu Giinay, Figen Akalin, Berna Saylan Gevik, Niliifer Getiner

Cocuklarda kronik mitral yetersizligin ekokardiyografik olarak incelenmesi ve serum
NT-ProBNP ile iligkisi
Elif Erolu Giinay, Figen Akalin, Nilifer Getiner, Berna Saylan Gevik

Hemoptizi ile bagvuran trakeal hemanjiyom olgu sunumu
Tolga Besci, Giirsu Kiyan, Emine Atag, Nilay Bas, Yasemin Gokdemir, Fazilet Karakog,
Refika Ersu, Biilent Karadag

Edward's sendromlu hastada uyku ile iligkili solunum problemleri

Irmak Aksit, Emine Atag, Nilay Bas, Yasemin Gékdemir, Fazilet Karakog, Blilent Karadag,
Refika Ersu
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Nadir goriilen bir konjenital stridpr etyolojisi olarak subglottik hemanjiom: olgu sunumu
Serim Pul, Emine Atag, Nilay Bas Ikizoglu, Yasemin Gékdemir, Fazilet Karakog, Refika Ersu,
Biilent Taner Karadag

Diklofenak kullanimi sonrasi ortaya ¢ikan toksik epidermal nekroliz
Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Aysun Bulgur, Esra Sevketoglu

Bokavirus bronsiyolitinin cok nadir ve hayati tehdit eden komplikasyonlar:
Pnomomediastinum ve bilateral pndmotoraks

Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Mey Talip Petmezci, Seda Balkaya, Nevin Hatipoglu,
Sevim Mese, Esra Sevketoglu

Metilen tetrahidrofolat rediiktaz A98C ve plazminojen aktivator inhibitorii- G/5G mutasyonunlu
cocuk hastada dliimciil akut arteriyel iskemik inme

Mey Talip Petmezci, Esra Sevketoglu, Hasan Serdar Kihtir, Osman Yesilbas, Seda Balkaya,

Ebru Kolsal, Figen Palabiyik

Nadir gdriilen bir sendrom: Poland Sendromu
Nurcan Yusufoglu, Betul Coskun, Burcu Karadas, Fatih Akin, Cagatay Nuhoglu

Soguk Hastalik Yapar mi? _
Suzan Gunduz, Sema Nur Eryilmaz, Irem Aygiil, Liitfi Rasid Alkan

Asimetrik aglayan bebek: Depresor Anguli Oris Kasinin konjenital hipo/aplazisi
Irmak Vural Aksit, Perran Boran

Devam eden bir sorun: D vitamini eksikligine bagh rasitizm
Yasemin Akin, Saygin Abali, Esra Polatoglu Getinkaya, Hiiseyin Kiyak, Serap Geng Yiiziiak,
Fatma Narter Kaya

Demir Eksikligi Anemisi Olan Addlesan Kizlarda Arastiriimasi Gereken Hastalik:
Cdlyak Hastalik
Miiferet Ergiiven, Olcay Yasa, Mehtap Ertekin, Merve Cetin, Sebahat Gam

Ailevi Akdeniz Atesi Atai ile Basvuran Hastada Duodenal Duplikasyon Kisti
Miiferet Ergtiven, Olcay Yasa, Seyma Simsgirgil, Cansu Atmaca, Mehtap Ertekin

Urtikerli cocuklardaki etiyolojik ve klinik bulgular
Fatma Tuba Coskun, Suat Biger, Hiilya Sarigoban, Zerrin Yalvag, Tuba Giray, Defne (dl, Filiz Bakar

Cerrahi Operasyon Oykiisii Olan Hastada Nadir Bir Sepsis Etkeni: Candida Dubliniensis
Emine Olcay Yasa, Miiferet Ergiiven, Refia Gozdenur Savci, Ozcihan Oguz
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DLL mutasyonu saptanan Spondilokostal Dizostoz tip olgularimiz
Seda Aras, Huriye Nursel Elgioglu, Sian Ellard, Peter Turnpenny

Sotos- Sendromda NFIX ve EPHA gen mutasyonu birlikteligi
Bilge Noyan, Nursel H. Elgioglu, Wouter Steyaert, Tim Van Damme, Fransiska Malfrait

Sotos Sendromu
Ozge Kamer Karalar, Huriye Nursel Elgioglu, Yasemin Demirkol, Zeynep Atay

Okiilokutandz Albinizm ve Angelman Sendromu- Nadir Bir Birliktelik
Yasemin Kendir Demirkol, H. Nursel Elgioglu, Muhsin Eraslan

Respiratuar sinsisya.! virq; bronsiolitli cocuk hasta: Yogun bakim gerektiren olgu
Gliniz Yasdz, Safiye Ulkii Ozer, Burcu Aygiin, Yakup Séqiitli, Suat Biger, Ahmet Soysal

Respiratuar Sinsisyal Virus Bronsioliti: 9 giinliik bebekte saat icinde geligen atelektazi ve
yogun bakim ihtiyaci
Safiye Ulkii Ozer, Giiniz Yasoz, Burcu Dirala, Yakup Ségiitli, Ahmet Soysal

Yutulmus Olan Agik Uglu Gengelli igne: Girisim Gerektirmeden Cikar mi?
Gliniz Yaséz, Safiye Ulkii Ozer, Yakup Sdgiitli Sogiitli, Suat Biger, Rabia Ergelen
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Hipertansiyon zemininde yeni ortaya cikan konviilsiyon: Posterior reversibl ensefalopati
sendromu

Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Seda Balkaya, Mey Talip Petmezci, Meryem Benzer,
Canan Hasbal Akkus, Figen Palabiyik, Esra Sevketoglu

Bogmaca benzeri dksiiriik, akut bronsiyolit ve pnomotoraksa neden olan enteroviriis
enfeksiyonu

Kiibra Boydag, Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Mey Talip Petmezci, Seda Balkaya,
Esra Sevketoglu

Rhinoviriis sadece soguk alginligi etkeni mi?
Tayyibe Sever, Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Mey Talip Petmezci, Seda Balkaya,
Nevin Hatipoglu, Esra Sevketoglu

Eculizumab ile progresyon gosteren atipik hemolitik iiremik sendroma eslik eden kolestaz
Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Seda Balkaya, Mey Talip Petmezci, Meryem Benzer,
Zerrin Onal, Bihter Ergiin, Esra Sevketoglu

Terapotik plazma degisiminin yetersiz kaldigi fulminan Wilson hastaligi olgusu
Mey Talip Petmezci, Hasan Serdar Kihtir, Osman Yesilbas, Seda Balkaya, Elida Yiiksel,
Zerrin Onal, Esra Sevketoglu

Siit cocugunda heklenmedik levetirasetam ve fenobarbital etkilesimi
Seda Balkaya, Hasan Serdar Kihtir, Osman Yesilbas, Mey Talip Petmezci, Esra Sevketoglu

Nadir bir lizozomal depo hastaligi: Gaucher tip
Seda Balkaya, Hasan Serdar Kihtir, Osman Yesilbas, Mey Talip Petmezci, Melike Ersoy,
Kiibra Boydag, Esra Sevketoglu

Akut karaciger yetmezligi ile ortaya cikan tip otoimmiin hepatitde terapotik plazma degisimi
Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Mey Talip Petmezci, Seda Balkaya, Canan Hasbal Akkus,
Zerrin Onal, Esra Sevketoglu

Klindamisinin nadir bir yan etkisi: kolestatik karaciger hastaligi
Tayyibe Sever, Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Mey Talip Petmezci, Seda Balkaya,
Nevin Hatipoglu, Esra Sevketoglu

Pediatrik akut respiratuar distres sendromunda, konvansiyonel ventilatdr desteginin basaril
sonuglari; ECMO’dan dnce son durak: Iki olgu ile
Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk, Tiber Mentese, Pakize Cennetoglu
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Ates ve ndbet ayirici tanisinda gok sik karsilastigimiz bir enfeksiyon etkeni: CMV; Bir olgu ile
Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk, Medya Namdar

Cocuk kafa travmal olgularda nazokomiyal enfeksiyon sikligi ve buna yol acan etyolojik
faktdrlerin degerlendirilmesi )
Feyza Incekdy Girgin, Giilsen Akkog, Niliifer Yalindag Oztiirk, Ahmet Soysal

Spinal_miiskiiler distrofili hastada hitk"isel karigima bagli toksik hepatit: Olgu sunumu
Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk, Engin Tutar

Ugiincii basamak cocuk yogun bakim iinitemizde Akut Respiratuar Distres Sendromu nedeniyle
Siirfaktan tedavisi alan olgularimiz
Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk

Spinal miiskiiler atrofi ve trakeostomi ile izlenen cocuklarda endotrakeal aspiratta iiretilen
etkenler her zaman tedavi edilmeli midjr? _
Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Oztiirk, Diirdane Islamova

Cocukluk doneminde besinsel B vitamini ve demir eksikligi sik goriiliir. Ozellikle annede
eksiklik varsa, bebegin yetersiz depoyla dogmasi ve anne siitiindeki eksiklik temel nedeni
olusturur

Safiye Ulkii Ozer, Burcu Tufan Tas, Rabia Emel Senay, Omer Dogru, Ahmet Kog

Adolesan Donemde Gri Platelet Sendromuna Bagh Uzamis Adet
Kanamasi ve Agir Anemi )
Burcu Tufan Tas, Rabia Emel Senay, Barig Yilmaz, Omer Dogru, Ahmet Kog

Bibrek Tutulumu ile Gelen Bir Lésemi Olgusu )
Ahmet Furkan Eser, Merve Selguk, Rabia Emel Senay, Barig Yilmaz, Omer Dogru, Ahmet Kog

Konjenital ndtropenili bir hastada EBV enfeksiyonu sonrasi hemofagositoz
Omer Dogru, Burcu Tufan Tas, Emel Senay, Murat Aydin, Olcay Sah, Alican Dingel, Ahmet Kog

Ekstrarenal Wilms tiimorii: olgu sunumu
Nurana Abdullayeva, Nursah Eker, Ayse Glilnur Tokug

Periferik T Hiicreli Lenfoma: Hiperkalsemi ile presente olan"nadir bir olgu sunumu
Seda Aras, Nursah Eker, Rabia Emel Senay, Burcu Tufan Tas, Omer Dogru, Ayse Gilnur Tokug

Cerrahin tercihi: Hasta mi radyolog mu? Dezmoid tiimor
Emrah Aydin
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Bir Aydir Siiregelen invajinasyon
Emrah Aydin

Sklerozan Kolanjit ile Seyreden bir Langerhans Hiicreli Histiositoz Olgusu
Nursah Eker, Ayse Giilnur Tokug, Engin Tutar, Rabia Emel Senay, Ebru Senol

Klinigimize Son Kirk Bes Giinde Bagvuran Noroblastom Olgulari
Burcu Tufan Tas, Ayse Gilnur Tokug, Nursah Eker, Rabia Emel Senay, Omer Dogru

Hamilelikte izoniazid tedavisi almis anneden dogan ve piridoksal 5 fosfat eksikligi nedeni
ile direncli ndbet ve hipoton isite gelisen siit cocugu olgu sunumu

Safiye Giines Sader, Kimet Binnetoglu, Biisra Kutlubay, Giilten Thomas, Olcay Unver,

Dilsad Tiirkdogan

Lamotrijin Kullanimi ile iliskili Dress Sendromu )
Sinem Dastan, Giines Sager, Glilten Oztiirk Thomas, Biisra Kutlubay, Olcay Unver,
Dilsat Tiirkdogan

Yenidogan yogun bakim iinitesinde ventilatator iligkili pnomoni

sikliginin belirlenmesi

Ece Oge Enver, Zeynep Alp Unkar, Hiilya Ozdemir, Asli Memisoglu, Tugba Torun Dasar,
Yasemin Pekru, Hiilya Bilgen, Ahmet Soysal, Eren Ozek

Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde Saglik Hizmeti iligkili Kan Dolagimi Enfeksiyonlari
Ali Muhammet Mutlu, Tugba Daga@_ Hiilya Ozdemir, Asli Memisoglu, Ece Enver, Yasemin Pekru,
Ahmet Soysal, Hiilya Bilgen, Eren Ozek

Cocuk Acil Poliklinigine Basvuran Nadir Bir Vaka: Spontan Mide Perforasyonu
Nazli Kuter, Ahmet Furkan Eser, Aybegiim Kalyoncu, Raziye Ergiin, Emrullah Tolga Dagl,
Ayse Glilnur Tokug

Konjenital Ndtropeni ve Agir Norolojik Bozukluga neden olan -Metilglutakonik Asidiiri; {CLPB}
Mutasyonu

Ayca Kiykim, Elif Karakog Aydiner, Ahmet Ozen, Ertugirul Kiykim, Gézde Yesil, Wojciech Garncarz,
Kaan Boztug, Mustafa Bakir, Safa Baris

Ayni Ailede, Farkl Klinik Ozellikte, Nijmegen Breakq_ge Se.ndromu Tanisi Alan iki Kardes
Ayca Kiykim, Elif Karakog Aydiner, Safa Baris, Ahmet Ozen, Ismail Ogulur, Kamil Serifov,
Gliney Bademci, Mustafa Tekin, Nursel Elgioglu, Mustafa Bakir, Isil Barlan

DOCK8 eksikligi olan hastalarda akan hiicre dlger ile hiicre ici DOCK8 protein ifadesi
Ismail Ogdiliir, Elif Karakog Aydiner, Safa Barig, Ayca Kiykim, Ercan Nain, Ahmet Ozen,
Mustafa Bakir, Isil Barlan
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LRBA mutasyonunun tanisinda akan hiicre dlger ile protein ifadesinin rolii
Ismail Ogiliir, Elif Karakog Aydiner, Safa Banis, Ayga Kiykim, Ahmet Ozen, Mustafa Bakir,
Isil Barlan

Kutan6z Mastositoz Olgusu: Gocuk Hekimlerine Uyari
Deniz Aygtin, Ertugrul Hasbi Aydemir, Burcu Kiling, Serdar Nepesov, Yildiz Camcioglu

immiin Yetmezlik Benzeri Tablo ile Gelen Ailevi Akdeniz Atesi Olgusu
Biisra Bilim, Ercan Nain, Ayca Kiykim, Safa Baris, Elif Karakog Aydiner, Mustafa Bakir

Aksiller lenfadenopati ve ekstremitede kasiima ile bagvuran tularemi ve lokalize tetanoz;
olgu sunumu

Olcay Sah, Safiye Ulkii Ozer, Eda Kepenekli Kadayifgi, Seviiya Ocal Demir, Giilsen Akkog,
Nurhayat Yakut, Ahmet Soysal, Mustafa Bakir

Nozokomiyal Pseudomonas Stutzeri Bakteriyemisi: Bir Olgu Sunumu
Serap Geng Yiiziiak, Ayse Karaaslan, Yasemin Akin, Abdullah Tiryaki

Lenfadenopati: Hayvansever Gocuklarda Kedi Tirmigi Hastaligina Dikkat
Deniz Aygtiin, Duygu Ulger, Serdar Nepesov, Yildiz Camcioglu

Lenfadenopati 'i_Ie Basvuran Gebenin Beheg_inde Konjenital Toksoplazmozis
Serdar Pekuz, 0zge Kamer Karalar, Sevliya Ocal Demir, Giilsen Akkog, Eda Kepenekli Kadayifgi,
Ahmet Soysal, Mustafa Bakir

Menenjit ve Hidrosefali nedeniyle Gocuk Yogun Bakim Unitesine Yatirilan Bir Hastada Tani:
Tiiberkiiloz Menenjit
Emine Olcay Yasa, Muhterem Duyu, Miiferet Ergiiven, Ayse Akyliz, Ersin Bécii

Kardesinde Ucuk Oykiisii Olan Bir Siit Cocuijunda HSV Ensefaliti
Emine Olcay Yasa, Miiferet Ergiiven, Ayse Akyiiz, Vafa Guliyeva

Biillaz, Nekrotizan Cilt Bulgulari ile Seyreden Bir HSP Olgusu
Miiferet Ergiiven, Emine Olcay Yasa, Asena Pinar Sefer, Ismet Diismez

Ankilozan Spondilit On Tanisi ile Romataloji Polikliine Basvuran Hastada Non Hodgkin
Lenfoma

Miiferet Ergiiven, Mustafa Asim Yartk, Ali Yikilmaz, Emine Olcay Yasa, Asena Pinar Sefer,
Cansu Atmaca

Otozomal Resesif Osteogenezis imperfekta: Populasyonumuzdaki Siklii ve Genetik Nedenleri
Saygin Abali, Ahmet Arman, Zeynep Atay, Serpil Bas, Belma Haliloglu, Tiilay Giiran,
Zeliha Gérmez, Hiiseyin Demirci, Nurten Akarsu, Abdullah Bereket, Serap Turan
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Bahgesehir Universitesi Egitim Bilimleri Enstitiisii, istanbul

Aslinda herkes dahidir. Ama siz kalkip bir baligi agaca
tirmanma yetenegine gére yargilarsaniz tim hayatini
aptal olduguna inanarak gegirecektir.

Albert Einstein

Hepimiz dinyaya belli bir potansiyel ile dogariz. Bu
potansiyelin zaman iginde ne ydnde ilerleyecedi genler,
cevre ve deneyimlerin etkilesimine baghdir. Bu sunumda,
farkli faktérlerin nasil etkilesime girdigi ve potansiyelin
nasil Ustlin basariya déniisebilecegi ele alinacaktir.

Arastirmalar genler mi gevre mi tartismasinda bir kazanan
ilan edememis, tersine genler ve cevrenin el sikisarak
isbirligi yaptigini ortaya koymustur. Onemli olan, her
cocugun kendini gergeklestirmesi icin bu isbirligini
olabildigince verimli kilmaktir.

Potansiyeli, elimizdeki kumas, Ustin basariy! da sik bir
elbise gibi distnelim. Eldeki kumastan nasil bir elbise
¢ikacagl kumasin cinsine (genler), kumasi isleyen
terzilere (aile , okul; cevre), kumasin hangi kosullarda nasil
uretildigine ve nasil kullanildigina (deneyimler) baglidir.

Bazen kumasin cinsi ¢ok iyidir, ancak kéti bir terzinin
elinde heba olup gidebilir. Bazen de becerikli bir terzi,
elindeki ortalama bir kumastan harikalar yaratabilir.

26

Hem kumasin cinsi, hem terzi, hem de kullanim kosullari
iylyse, 0 zaman ortaya gdz kamastirici bir elbise glkmamasi
isten degildir.

Potansiyelin Ustiin basariya déntusmesi uzun soluklu
ve ¢ok boyutlu bir sirectir. Bu sirecte gelisim odakli bir
bakis acisi, icsel motivasyon, sebat ve tutku diger énemli
faktorlerdir.

Her c¢ocugun gelisim hizi farkhdir. Bazi ¢ocuklar
yeteneklerini daha erken, bazilar daha gec¢ ortaya
koyabilirler. Onemli olan, cocugun heniiz yolun basinda
oldugunu unutmamaktir. Kigik bir gocuga “bundan bir
sey olmaz” gézuyle bakmak da, “oldu” gézlyle bakmak da
zarardan bagka bir sey getirmez.

Bununla birlikte ideal egitim, agaca tirmanamayan
baliklarla, agaca hizla tirmanabilen sincaplari ayni kefeye
koymamak, hepsine ihtiya¢c duyduklari gelisim ortamini
saglayabilmektir.

ideal egitim, her cocugun kendi hizina, cocukluguna
sayg! gOstererek onu olabilecedi en iyi noktaya tagimaya
calismak, potansiyelini gerceklestirmesi icin destek
olmaktir.

Bunu her cocuk hak eder.
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USTUN YETENEKLI COCUKLARI ANLAMAK

Yrd. Dog. Dr. Faruk LEVENT
Marmara Universitesi Atatiirk Egitim Fakiiltesi Egitim Bilimleri Bélimii, istanbul

Gegmisten bugine “Ustin yetenekli ¢ocuk kimdir ve bu
gocugun Ozellikleri nelerdir?” sorusu dunyanin birgok
Ulkesinde cevap verilmeye caligilan sorulardan biri
olmustur. Bu sorunun cevabi, icinde yasanilan kdltire,
cografi ve sosyo-ekonomik kosullara gore farklilik
gbstermektedir.

Tirkcede “yetenek” sézciugl genis bir anlam icermekle
birlikte, “bir duruma uyma konusunda organizmada
bulunan ve dogustan gelen glic ya da kapasite” olarak
tanimlanmaktadir (TDK, 2005). ingilizcede ise yetenegdin
alanina bagli olarak kullanilan “gift” ve “talent” olmak Gzere
iki ayri terim vardir. Bunlardan birincisi dogustan bahsedilen
bir armagan olarak agiklanirken, “talent” ise bir marifet ve
hiiner anlamina gelmektedir (Akarsu, 2001). Ustiin zeka
ve yetenegi erken dénemde fark edilmis cocuklar igin
ingilizcede yaygin olarak “gifted” sifati kullaniimaktadir.

Gagné (2004), ustlin yetenekliligi (giftedness) dogustan
gelen, egitimle kazaniimayan bir durum; yetenegi (talent)
ise egitimle kazanilabilen bir 6zellik olarak agiklayarak
bu iki kavrami birbirinden ayirmistir. Bununla birlikte
Gagné (2009) yetenegin, cocuklarda daha ileri yillarda
gbzlenebilmesine karsin Ustun yetenekli olmanin daha
dnceden kestirilebilecegini ileri sirmustar.

Bilimsel bir kavram olarak ele alindigr 19. ylzyildan
bu yana Ustin yeteneklilik, zek& kavrami ve zekayi
Olctigu kabul edilen zeka testleriyle agiklanmistir. Zeka
testleri araciligiyla tanimlama yapan kaynaklarda Gstin
yetenekliler, yapilandegerlendirme sonucundazekabdlimu
surekli olarak 130 ve daha yukari puan alan bireylerdir
(Ersoy ve Avcl, 2004). Zeka testlerinden bagimsiz yapilan
tanimlamalara bakacak olursak, Ustin yeteneklilik;
“genel kabiliyetler, kisisel dlsiince ve motivasyonun bir
bileskesi” (Feldhusen, 2005) ya da “normal olarak kabul
ettigimiz standartlardan hem niteliksel hem de niceliksel
acgidan farkli icsel deneyimler ortaya koyan ve ileri zihinsel
becerileri kapsayan es zamanli olmayan gelisim” olarak
tanimlanmaktadir (Morelock, 1992).

insanlarin sayisal degerlerle karsilagtirimasinin dogru
olmadigini savunan Roeper (1995)’a g6re (Ustin
yeteneklilik bir Griin degil, devam eden bir siirectir. Ustiin
yetenekli kisi ise hayatin karmasikliklarinin igine girebilme
ve mikemmel bagdlantilarini anlama kapasitesine sahiptir.

Literatlrde, Ustlin yetenekli cocuklarin yasamlarinin ilk
yillarindan itibaren gelisim asamalarina normal yasitlarina
gore daha hizli ulastiklari vurgulanmaktadir. Erken gelisim
déneminde Ustin yetenekliligin isareti olarak kabul edilen
6zellikler sunlardir (Silverman, 1993; Harrison, 2004):

+ Bebeklik ddneminde olagandig atiklik

» Uzun dikkat suresi

 Daha az uyku ihtiyaci

* Yiksek aktivite dizeyi

* Ayni ylizleri yasitlarina gére daha erken tanima ve ayirt etme
* Erken dil geligimi

* Merak

* Keskin gézlem yetenegi

Ustiin yeteneklilik genis bir dizi yetenek ve &zellikleri
kapsayan kompleks bir kavramdir. Buna paralel olarak,
Ustln  yeteneklilerin  egitimine ydnelik programlarin
desteklenmesi icin bu bireylerin 6zellikleri ve kendine 6zgu
ihtiyaclari hakkinda ortak bir farkindaligin tlke genelinde
olusmasi gerekmektedir (Stephens, 1998). Dolayisiyla
Ustin yeteneklilerin normal bireylerden farkli olarak
sahip olduklari 6zelliklerinin bilinmesi bu bireylere yénelik
egitim imkanlarinin saglanmasi agisindan da énem arz
etmektedir.

Ustiin yetenekli bireylerin tanilanmasi ve ézel yetenek
alanlarinin belirlenmesinde kullanilan ydntemler genel
itibariyle su basliklar altinda toplanabilir:

* Bireysel zeka testleri

* Grup basari testleri

 Grup zeka testleri

* Yaraticilik testleri

* Kritik disunme testleri

* Resim, muzik gibi alanlar icin 6zel testler

Ustiin yetenekli cocuklarin énemli bir kismi, &zellikle
ilgilerini tam cekmeyen konulara karsi dikkat eksikligi ve
konsantrasyon sorunu yasamaktadir (Webb ve Latimer,
1993; Cline ve Schwartz, 1999). Dolayisiyla Ustin
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yeteneklilik ile dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozuklugu
(DEHB), benzer 6zellikler géstermesi nedeniyle zaman
zaman birbirine  karistirilabilmektedir  (Kaplan ve
Sadock, 1998; Rowland, Lesesne ve Abramowitz, 2002;
Biederman, Monuteaux ve Mick, 2006).

Literatlrde bir toplumda, ntfusun %2’sinin Ustin yetenekli
bireylerden olustugu kabul edilmektedir (Marland Raporu,
1972). Buna goére Turkiye'nin nifusunu 77 milyon
olarak ele alirsak, tlkemizdeki Ustun yetenekli bireylerin
sayisinin bir buguk milyon oldugunu séyleyebiliriz. Bu
bir buguk milyon iginde 0-24 yas araliginda ise yaklasik
650 bin cocuk ve gencimiz bulunmaktadir. Buna karsin
Ulkemizde tespit edilip “Ustln yetenekli” olarak tanilanan
bireylerin orani %5'’in altindadir. Bu noktada, Turkiye'nin
Ustln yeteneklilerin egitimi alaninda en basta ¢dzmesi
gereken probleminin bu ¢ocuklarin tespiti ve tanilanmasi
boyutunda yasandigi sdylenebilir.

Ustiin yetenekli gocuklar bireysel farkliliklardan dolay!
bazi psikolojik problemlerle karsi karsiya kalabilmektedir.
Bu problemleri yasamalarindaki en temel faktor, es
zamanl olmayan gelisimdir. Gelisimin belli alanlarda
¢ok hizli olmasi, Ustiin yetenekli gcocuklarda karmasgik
duygu ve duslnceler ile yetersizlik duygusuna neden
olabilmektedir. Ornegin zeka yasi 15 ancak takvim yasi 10
olan Ustlin yetenekli bir cocugun duygusal gelisimi takvim
yasini takip ediyorsa, bu ¢ocugun gelisim 6zelliklerinin
es zamanh olmayan bir yapisi oldugu soylenebilir
(Sak, 2010). Alsop (2003) tarafindan yapilan bir
arastirmada, 535 Ustln yetenekli cocugun arsiv kayitlar
incelenmigstir. Bu ¢ocuklarin es zamanli olmayan gelisimle
iliskilendirilebilecek davranig oruntileri su sekilde tespit
edilmistir: Kaygi, kendini elestirme, agiri derecede duyarl
olma, kolayca tzulme ve kolayca kizma davranigi yaninda
ergenlik ddneminde gérulebilen depresyon.

Ustiin yetenekli cocuklar bilissel heyecanlara, kesfetmeye,
Uretmeye yani zihinsel anlamda aktif olmaya yasitlarina
gére daha cok ihtiyac duyarlar. Aksi takdirde bu
cocuklar okuldan sikilabilir ya da derslere olan ilgilerini
kaybedebilirler (Colangelo, 1991; Clark, 2002). Yani bu
Ozellikteki bir cocuk ne kadar ¢cok bes duyusunu, zihinsel
ve duyusal alt yapisini kullanma firsati bulursa psikolojik
acidan o kadar saglikh bir birey olur. Buna karsin, gelisim
olanaklar kisitlanmig Ustiin yetenekli cocuklarin bireysel
mutluluga ulasamadiklari gézlenmektedir.

Ustiin beyin giicli agisindan zengin bir (ke olmamiza
ragmen, Ustln yetenekli cocuklarin tanilanmasi ve onlarin
potansiyeline uygun egitim olanaklari sunma konusunda
yetersiz kalindigi sOylenebilir. Oysa bu bireylerin bir
tanesinin bile normal ¢ogunluk icinde kaybolup gitmesi
ya da potansiyelini kullanamamasi hem Ullkemiz hem de
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butln insanhk adina blyuk bir kayiptir.
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USTUN YETENEKLi GOCUKLARIN EGITIMi VE
ISTANBUL UNIVERSITESi DENEYiMi

Dog.Dr. Serap EMIR
Istanbul Universitesi H.A.Y. Egitim Fakiiltesi, Ustiin Zekalilar Ogretmenligi Anabilim Dali, [stanbul

Tum alanlarda insan cabasiyla topluma yapilan katkilarda
Ustlin zekal ve yetenekli olarak niteledigimiz kesimin payi
buyuktur. Bu nedenle, Ustin zekali ve yetenekli bireylerin
egitimi tim dlinyada 6nemli bir konudur.Demokrasi ile
yonetilen Ulkelerde, her bireye esit egitim olanaklarinin
sunulmasi blyik 6nem tasir. Bu, ayni zamanda temel
insan haklarindan da biridir. Bu noktada, esit egitim
olanaklarinin ayni egitim firsatlari olmadigi konusuna da
aciklik getirmekte yarar vardir, cinku Ustiin zekali 6grenciler
egitim ve d6grenim agisindan farkli 6zelliklere sahip olduklari
icin, farkhlastirimis  bir egitim programi  gereksinimi
icindedirler. Bu nedenle, farkh &zellikler gdsteren Ustln
zekali Ogrencilere farklilastinlmis egitim olanaklarini
sunulmamasi, ne demokrasi ile ne de insan haklariyla
bagdasmaktadir. Bireylerin gereksinmelerine uygun egitim
almalarinin bir insanlik gérevidir. Ustiin zekall ve yetenekli
bireylere bdyle bir imk&n taninmadigi zaman yok olma
tehlikesi icinde olduklari ve Ustlin bireylerin bir Ulkenin
kalkinmasinda blytuk &énem tasidiklari hususlarindaki
gergeklerin bilincinden yola cikilarak istanbul Universitesi,
Hasan Ali Yiicel Egitim Fakiiltesi, Ozel Egitim Bélimi’'nde
Tirkiye'de ilk kez,Ustiin Zekalilarin Egitimi Ana Bilim
Dali kurulmustur.Ekim 2002'de bu Ana Bilim Dali, Ustiin
Zekalilar Ogretmenligi Lisans Programi, Yan Alan: Sinif
Ogretmenligi adi altinda bir program baslatmistir. 2003
yilinda YUksek Lisans Programina, 2006 yilindan itibaren
de doktora dgrenci alinmaya baglanmistir. Lisans ve lisans
Uistli programlarimizdan mezunlarimiz Milli Egitim ve Ozel
okullarda, Gniversitelerde gérev Yapmaktadirlar.

Ogretmen adaylarinin egitim ve 6gretiminde kurama
oldugu kadar uygulamaya da &nem verdigimiz ve Ustiin
zekall ve yetenekli &grencilerimizin gereksinmelerine
duyarli oldugumuz igin, bir uygulama okulu arayis! igine de
girisilmistir. Sonu¢ olarak 30 Temmuz, 2002'de Milli Egitim
Bakanhg ve istanbul Universitesi arasinda imzalanan
protokol geregince, Beyazit ilk Ogretim Okulu projemiz igin
uygulama okulu olarak tahsis edilmistir. Ustiin Cocuklarin
Egitimi Projesinde, Ustln zekal ve yetenekli 6grencilerimizi
normal zeka bolimi sinirlan iginde olan yasitlarindan
tamamen soyutlamadan, onlarin zihinsel, duyussal ve
sosyal gereksinmelerini karsilayacak kultirimize 6zgu
farklilastiriimis bir program uygulanmstir.

Bu proje ayni zamanda, yiksek zeka dlzeyi sinirlari icinde

olan 6grencilerin ve ailelerinin egitim gereksinmelerini ve
okuldaki 6gretmenlerin hizmet-igi egitim gereksinmelerini
karsilamaya yénelik olarak siirdiiriimistir. Ayrica, Ustiin
Zekahlar Egitimi Ana Bilim Dal’'nda okuyan universite
6grencilerimize  uygulama yapma gereksinmeleri de
karsilanmaktadir. Ogretmen aday! Gniversite 6grencilerimizin
her hafta Beyazit ilkdgretim Okulundaki stin zekall ve
yetenekli &grencilerle uygulama siniflarinda bir araya
getirilerek egitimlerine katki vermistir.

Bu modelde, her sinifta 12'si Ustin 12’si normal zeka
sinirlan icinde olmak Uzere 24 6grenci kabul edilmistir.
Ustiin Cocuklarin Egitimi Projesi'nde (stin zekali ve
yetenekli 6grencilerimize normal zeka bolimi sinirlari
icinde olan yasitlarindan tamamen soyutlamadan, onlarin
zihinsel, duyussal ve sosyal gereksinmelerini karsilayacak
farkhlastiriimig bir program uygulanmistir. Matematik, fenve
teknoloji ve yabanci dil derslerinde, Ustiin 6grencilerin kendi
hizlarina gére ilerlemelerine, ilgi ve yetenekleri dogrultusunda
zenginlestirilimis bir program izlemelerine firsat yaratmak
icin, bu ders saatlerinde normal yasitlarindan ayri bir sinifta
destek egitimi gdrmelerine imkan taninmaktadir. Birinci yari
yilda, birinci siniftaki Ustlin ¢ocuklarin ¢ogu okuléncesinde
okumay! 6grenmis olduklari icin, Turkce derslerini de normal
yasitlarindan ayri bir sinifta yapmaktadirlar. ikinci yari yilda
normal zekd sinirlari icinde olan 6grenciler de okuma
yazmaya baglayinca, Turkge dersini birlikte gérmislerdir.
Ayrica 6grencilere haftada birer saat, diisiinme becerileri,
yaraticilik ve sosyal-duygusal gelisim dersleri 6grencilerin
Ust duzey duslinme surecleri uyarilarak, onlarda sistematik
dustinme becerilerinin  kazandirilmasini, zekanin tim
yonlerinin ve yaraticih@in gelistiriimesi, duygusal ve sosyal
yénlerden gelismeleri igin verilmistir.

Ayni zamanda bu derslerdeki etkinlikler egitim programiyla
butinlestirilerek egitim almiglardir. Zek&ca normal sinirlar
arasindaki 6grencilere de ayni cagdas teknik ve stratejiler
uygulanarak, onlarin da vyaratici ve sistemli disinme
becerileri gelistiriimektedir. Bununla birlikte, égretmenlere,
farkh konu alanlarinda Ustiin zekali ve yetenekli égrenciler
icin egitim programlarinin farklilastiriimasi ve bu égrencilerin
6grenim gereksinimlerine cevap verebilecek dgretim yéntem
ve stratejileri hakkinda egitimler verilmistir. Bunlarin yani sira
dgrencilerin ailelerinin egitim gereksinmelerini karsilamaya
yonelik calismalar yapilmistir.
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HEMATOLOJi ve ONKOLOJI LABORATUVAR TETKIKLERINDE NOR-
MAL DISI SONUGLARIN YORUMU KOAGULASYON PARAMETRELERI

Prof. Dr. Aysegiil UNOVAR
Bilim Universitesi Tip Fakiiltesi, [stanbul

Hemostaz, vaskuler integritede hasari takiben gelisen
birka¢ olayin kombinasyonudur; vazokonstriksiyon,
trombosit adezyon ve agregasyonu, trombils olusumu,
rekanalizasyon ve iyilesmeyi igerir. Koagllasyon
procesi; damar kasilmasini (vazokonstriiksiyon) takiben,
trombositler tarafindan baglatiir ve damarda hasarli
bdlgede birka¢g saniye icinde bir pihti olusturulur. Bu
“primer hemostaz” mekanizmasini igerir. “Sekonder
hemostaz” plazma koagllasyon faktdrleri arasinda ¢ok
yonlu etkilesim sonucunda olusur, trombosit pihtisi fibrin
demetleri ile saglamlastirilir.

Sekonder hemostaz, konvansiyonel modelde (selale
dizisi), intrensek ve ekstrensek yolaklarla tanimlanir ve bu
iki yol, son asamada ortak yolak ile birlesir. GinimUzde
tercih edilen hicre-temelli koagulasyon modelinde ise
ekstrensek ve intrensek yolak progesin hemen hemen
basindan itibaren birbiriyle baglantili ¢alismakta, primer
ve sekonder hemostaz birbirini etkilemektedir.

Cocuklarda koagilasyon bozukluklar kalitsal (von
Willebrand hastaligi, hemofili A, B, faktor I, V, VII, X, XI, XII
ya da FXIII eksikligi, dis-, hipo- veya afibrinojenemi, alfa-2
antiplazmin eksikligi, plazminojen aktivasyonu inhibitéri-1
eksikligi) ya da edinsel (K vitamini eksikligi, karaciger
hastaligi, dissemine intravaskiler koagilasyon (DIC),
masif transflizyon sendromu, dis- veya hipo-fibrinojenemi,
malignite ile birlikte) nedenlere bagl olabilir.

Sekonder hemostazla ilgili koagilasyon testleri geleneksel
testler ve yeni global koagllasyon testleri olarak ikiye
ayrilabilir. Geleneksel testlerin en &nemlileri protrombin
zamani (PT), INR (International normalized ratio), aktive
parsiyel tromboplastin zamani (aPTT), trombin zamani
(TT) ve pihtilasma faktorlerinin dizey Olguimleridir. Eski
testlerdenolup, 6zellikle, intrensek pihtilasmayolaginda yer
alan faktorleri kabaca degerlendiren “pihtilagma zamani”
duyarli bir test olmadigindan, yerini aPTT’ye birakmistir.

PT ve aPTT, plazmaya dayali, koagllasyon kaskadi ile
ilgili bilgi veren, altin standard testlerdir. PT, tromboplastin
varliginda (ekstrensek yol aktivatéri) plazmanin pihti
olusturdugu sureyi yansitirken, aPTT fazla fosfolipid
(intrensek yol aktivatorii) ilavesiyle pihtilasma zamanini
Olcer. PT ve aPTT testleri pihti olusumunun sadece
baslangicini deg@erlendirir, ancak pihti olusumu surekli bir

procestir ve devamliligi yeni global hemostaz testleri ile
daha iyi deg@erlendirilebilir. Bu testlerin baslicalari; strekli
trombin Gretimini 6lcen trombin jenerasyon (Uretim) testi
(TGT), pihti olusumunu 6lcen tromboelastografi (TEG/
ROTEM) ve aPTT waveform (dalga sekli) analizidir. Bu
testler pihti olusumunun kinetigini 6lcer ve hastanin in
vivo hemostatik durumunu ve tedavi cevabini daha iyi
yansitabilir, bazilari kan hlcrelerinin hemostaza katkisini
da degerlendirebilir. Ancak, bu ¢ testin daha uzun
gecmise, standardizasyona ve yaygin klinik kullanima
girmeden 6nce daha fazla kabul edilebilirlige ihtiyaci
oldugundan, bu yazida geleneksel koagllasyon testlerine
yer verilecektir.

1. Protrombin zamani (PT): Yeterli konsantrasyonda
kalsiyum ve doku tromboplastini varliginda trombositten
fakir plazmada pihti olusumu igin gegen sireyi Olger.
Ektrensek ve ortak yolagin integrasyonunu yansitir.
Sonuglar, tg¢ ayrn sekilde verilebilir: Kontrol degeriyle
birlikte PT, INR olarak verilen PT ve PT orani (ylzdesi)'dir.
INR farkli laboratuvarlardaki (degisen duyarhhktaki
tromboplastin test reaktifleri) PT sonuglarini standardize
etmek amaciyla kullanima girmistir. PT, saniye olarak
rapor edilir (normal deg@eri 12-14 saniye) ve INR degeri de
(normal deger: 0.9-1.2) verilir. PT orani olarak verildiginde
ise, sonucun %75'ten fazla olmasi genellikle normal olarak
kabul edilir. Faktor VII eksikligi, warfarin tedavisi, karaciger
hastaligi ve K vitamini eksikliginin erken dénemlerinde
PT degeri uzamis olabilir (Tablo 1). Warfarin tedavisi alan
hastalar INR ile monitorize edilir.

INR= (Hasta PT/ Kontrol PT) IS (International Sensitivity Index)

2. Aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT):
intrensek ve ortak yolagi degerlendirmek icin kullanilir.
Heparin kontaminasyonunun olmadigi bir kan 6érneginde
uzamig aPTT degeri konjenital faktdr eksikligi, dolasan
antikoagulan veya inhibitére bagl olabilir. Bu test yapilirken,
hastanin plazma 6rnegi fosfolipid, kalsiyum ve kontakt
aktivatoru (kaolin, silika gibi) ile karistirihr ve pihti olusumu
icin gereken sure 6l¢lir, sonug saniye olarak verilir. Normal
degeri genellikle 25-35 saniye arasindadir. Anormal aPTT,
faktér VII disindaki gogu pihtilasma faktorinin eksikligini
yansitir, 6zellikle faktor VIII ve IX eksikligine ¢ok duyarhdir.
APTT sonuclari, PT’de oldugu gibi laboratuvarlar arasinda
standardize edilemez. Test trombin inhibisyonuna (klasik
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heparin) da duyarlidir. Uzamis aPTT, karisim testi yapilarak
ayrica deg@erlendirilmelidir (konjenital faktér eksikligi ya da
inhibitdr varhgini arastirmak icin). Faktdr eksikliklerinde,
heparin varliginda, lupus antikoagulani, spesifik faktor
inhibitdrleri ve fibrin yikim Grtnleri (FDP) gibi inhibitorlerin
varliginda aPTT uzar (Tablo 1).

PT ve aPTT degerleri, faktor dizeyleri genellikle %40'in
altinda olmadik¢a uzamaz.

3. Trombin zamani (TT): Hemostazin son asamasi
olan trombinin fibrinojeni fibrine dénlstirme kabiliyetini
test eder. Normal degeri 15-19 saniye arasindadir. TT
uzamasi, fibrinojen ya da trombini etkileyen durumlarda
saptanir. Bunlar: disuk fibrinojen dlzeyi (<100 mg/dL),
disfibrinojenemi, ilerlemis karaciger hastaligi, heparin
tedavisi ya da kontaminasyonu, direkt trombin ve fibrinojen
inhibitdrleri varligidir. Mimkunse reptilaz zamani ile birlikte
degerlendirilmesi gereklidir.

4. Reptilaz zamani: Normal degeri 14-21 saniye
arasindadir. TT uzun, ancak reptilaz zamani normalse,
ortamda heparinin varligini gosterir. Hem TT, hem de
reptilaz zamani uzunsa dustk fibrinojen dlzeyi ya da
FDP’nin artisi akla gelmelidir.

Tablo 1. PT, aPTT ve TT sonucuna gére olasi nedenler ve
laboratuvar yaklasimi

PT APTT TT
T N N

Olasi neden
-Faktor VII eksikligi

-Erken dénem karaciger
disfonksiyonu

-K vitamini eksikliginin erken
dénemi

-Warfarin alimi
PT’ye dayall faktérler digtilmelidir.

-Faktor VNI eksikligi [hemofili A/
vonWillebrand hastaligi (VWH)]

-Faktor IX, XI, XII veya kontakt
faktorlerin eksikligi (intrensek yol)

APTTye dayali faktérler &lgtlmeli, vWH taranmalidir
(PFA-100 testi, FVIII:C, vWF antijeni, Ristosetin kofaktér
aktivitesi, RIPA; vWH tip2B’de trombosit sayisi da azalir)

-Lupus antikoagdlani ya da diger
koagilan faktér inhibitérleri

[DRVVT, antikardiolipin, anti-b2GP1 antikorlari,
inhibitor tarama-karisim (mixing) test]
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PT APTT TT
N N 1

Olasi neden

-Hipofibrinojenemi
-Disfibrinojenemi

Reptilaz zamani da istenmelidir.
-Faktor 1, V, X eksikligi (ortak yol)
-Agir K vitamini eksikligi
-Karaciger hastalig

-Masif transflizyon

-Asiri heparinizasyon

-Asiri warfarinizasyon

PT ve APTT ye dayall faktérler,
INR él¢ilmelidir

-Heparin etkisi
Reptilaz zamani da istenmelidir.

-DIC (genellikle trombositopeni
ile birliktedir.)

-Asirn heparinizasyon
-Agir hipo- veya afibrinojenemi

D-dimer, reptilaz zamani da
istenmelidiir.

Tum testler normal, fakat kanama
6ykusu var. Baslica nedenler
asagidaki gibidir:

* Faktor Xl eksikligi

« von Willebrand hastaligi (vWH) tip 1

« Hafif tip hemofili A ve B

« Hafif tip faktdr Xl eksikligi veya diger faktérlerin hafif
eksikligi

« Alfa-2 antiplazmin eksikligi

 Plazminojen aktivasyonu inhibitéri-1 (PAI-1) eksikligi

« Kollajen hastaliklar

« C vitamini eksikligi

» Bazi vaskiler kanama bozukluklari

5. Fibrinojen diizeyi: Fibrinojen bagslica karacigerde
Uretilir ve genellikle 100 mg/dI'nin altindaki degerler
yetersiz kabul edilir. Dlsuk duzeyler ya kalitsal hipo-
ya da afibrinojenemi, karaciger ile ilgili sorunlar, agir
malnutrisyon sendromlarina bagli olarak yapim eksikligine
ya da yaygin damar i¢i pthtilasma ve fibrinolizde oldugu
gibi artmis yikima baglidir.
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6. Fibrin yikim irtinleri ve D-Dimer: FDP 8lcimu fibrin
(capraz ve ¢apraz olmayan) ve fibrinojenin yikim Grnlerini
saptar. D-dimer ¢apraz bagli yikim Urtnleri igin spesifiktir.
Artmis fibrinoliz FDP yUksekligine neden olur, ilerlemis
karaciger hastaligi, ekzojen tromboliz (streptokinaz gibi),
kardiyo-pulmoner bypass (CPB) ile fibrinoliz ve DIC’te
gelisir FDP yuksekligi primer ve sekonder fibrinolizi
ayiramaz. D-dimer; DIC, derin ven trombozu, pulmoner
embolizm gibi trombozu olanlarda capraz bagh fibrinin
yaygin lizisini yansitir.

Bu testlerin sonucunda elde edilen patolojik bulgulara
gore ileri testlere (pthtilasma faktérlerinin duzey dlcimu,
karisim testi, vb.) gegilir.

7. Pihtilasma Faktor Diizeyleri Olgiimii: Aile 6ykiisi
veya karisim testi faktor eksikligi distndirlyorsa spesifik
koagtilan faktér dizeyleri 6l¢tlmelidir. Konjenital faktor
eksiklikleri degerlendirildiginde FVII eksikliginde sadece
PT; FVIIL, IX, XI, XII eksikligi ve vonWillebrand hastaligi’nda
sadece aPTT (vWH’nin bazi tiplerinde kanama zamani da
uzar); fibrinojen, Fll, V ve X eksikliginde ise hem PT, hem
de aPTT uzar. APTTyi uzatan FXII, prekallikrein,ylksek
molekul agirlikh kininojen eksikliginde kanama semptomu
saptanmazken, diger faktor eksikliklerinin hepsi kanamaya
neden olur. Hasta ¢ocuklarda FVIII gibi bazi faktorlerin
dizeyi cok yukselir bu da koagllasyon testlerinin
sonucunu etkileyerek diger faktérlerin hafif eksikliklerini
maskeleyebili. Bu nedenle ayirici tanida kuvvetle
hemostatik hastalik da yer alan hasta bir gocukta, tarama
testleri normal olsa bile tim faktér dizeylerinin istenmesi
Onerilmektedir.

8. Kanisim testi: ileri testlerden biri karisim testidir.
Anormal PT ya da aPTT sonucu alindiginda karisim
testi yapilarak inhibitér varhigina mi, konjenital faktor
eksikligine mi bagl oldugu saptanmalidir. Hasta plazmasi
ve normal plazma esit volimde karistirildiginda en
az %50 oraninda dlzelme oluyorsa faktér eksikligine,
dizelme yoksa inhibitére bagl olarak yorumlanir. Ancak
edinsel inhibitéri olan ¢ogu hastada kanama semptomu
olmaz. Bu inhibitérlere en iyi 6rnek lupus antikoagulanidir.
Lupus antikoagllanina bagh kanama bir tek faktdr Il
aktivitesi azalmig olan PT’nin de uzadigi durumda olabilir.
Cocuklarda cogu inhibitér tipik olarak gegicidir, viral
enfeksiyonlarla birliktedir ve genellikle birka¢ guin ve hafta
arasinda kaybolur.

9. Anti-FXa ol¢limi: Distik molekdl agirlikli heparin
tedavisinin monitorizasyonunda ve Xa inhibitorleri igin
kullanilan bir testtir.
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PIHTILASMA TESTLERININ SONUCLARINI
ETKILEYEBILEN FAKTORLER

Koagllasyon laboratuvarlarinda, hatalarin %32-68’inin
pre-analitik fazda ortaya ¢iktigi unutulmamalidir.

Kan érneginin alinmasi: Kan &6rne@i en az 20 dakika
istirahat sonrasi, sakin bir ortamda sabah a¢ karnina
alinmalidir, ¢lnki plazmadaki lipidler bazi otomatik
cihazlarin 6lgiminu etkileyebili. Damar yolu birkag
deneme ile zorlanir veya gereksiz turnike uygulanirsa
doku sivilarindan karisan doku tromboplastininin etkisiyle
ya da hava damlaciklari ile pthtilasma suresi hatali olarak
kisalabilir. Heparin ile kontamine olmus bir damar yolundan
alinan kan érneginde koagulasyon test sonuclari uzamis
olarak saptanir.

Acosta ve arkadaglarinin yaptigi bir galismada anormal PT
ve/veya aPTT nedeniyle sevk edilen hastalarin sadece %20
'sinde koagiilopati saptanmistir. Oz veya soygecmisinde
kanama dykusu olmayan hastalarda tekrarlanan PT, aPTT
6lctimlerinin normal bulunmasinin negatif 5ngdri degerinin
%95’den fazla oldugu bildirilmistir. Shah ve arkadaslari ise
bu orani %80 olarak verirken, kanama 6ykisu varliginda
pozitif dngérl degerini %62 olarak saptamislardir. Bu
nedenle testlerin yukarida verilen kosullar saglanarak iki
ayri giinde dlctlmesi daha dogru bir yaklasim olacaktir.

Tipler ve antikoagiilan maddeler: PT ve aPTT, pretest
degiskenler tarafindan siklikla etkilenir (&zellikle test
tipundeki antikoagilan ve hasta plazmasinin orani). “Acik
mavi renkli” kapagi olan vakumlu ve steril sitrath tipler
kullanilmalidir, kan ve sitrat orani 9:1 olmalidir. Yiksek
hematokritdizeyiolan hastalarda (azalmig plazma volimu)
ya da artmis kalsiyum selasyonuna bagli olarak sitrat
konsantrasyonu arttiginda PT/aPTT uzamasi saptanir.
Hematokriti 6zellikle %55’den yliksek olan kisilerde elde
edilecek plazma miktari, normal hematokritli kisilere gére
daha az olacagindan, plazmadaki sitrat konsantrasyonu
yukselecek ve pihtilasma zamani uzayacaktir. Bu nedenle
bu kisilerde tlipe konacak sitrat miktar hematokrit degerine
g0re hesaplanarak azaltiimahdir.

Kanin kimyasal 6zellikleri: Hiperlipidemi yaninda
hiperbiliribinemi de test sonuclarini etkileyebilir. Ayrica,
hemoliz de pihtilasma sistemini aktive ederek aPTT’nin
kisalmasina neden olabilir.

Kan érneginin transportu: Kan 6rnegi ¢ok sicak yaz
glnleri disinda oda i1sisinda tasinabilir. Kan alinip plazma
elde edildikten sonra test 4-6 saat icinde yapilimali, ayni
gln calisilamayacaksa plazma kismi dondurulduktan
sonra —20 derecede 15 gin, -80 derecede 6 ay glivenle
saklanabilir.

Hastanin yasi: Ozellikle yasamin ilk alti ayinda hemostatik
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sistem degerlendirilirken gestasyon yasi ve postnatal yas
mutlaka dikkate alinmalidir, bunun nedeni koagulasyon
sisteminin ¢cogu komponentinin postnatal altinci ay
civarinda eriskin degerlere ulasmasidir. Bu nedenle
cocukluk caginda koagilasyon sistemini degerlendirirken
Ozellikle Andrew ve arkadaslari tarafindan hazirlanan
Ozel tablolar kullaniimahdir, bu tablolarda 0-16 yas arasi
¢ocuklar icin ortalama ve dagilim degerleri verilmektedir.
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LOKOSIT, ERITROSIT ve TROMBOSIT SAYILARINDA
ANORMAL DEGERLER

Prof. Dr. Ahmet KOG
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematolojisi ve Onkolojisi Bilim Dall, [stanbul

CGocukluklarda ve erigkinlerde trombosit sayilari yasa ve cinse
gore 6nemli bir degisiklik gdstermezken, hemoglobin (Hb),
hematokrit (Hct), eritrosit sayisi (RBC), ortalama eritrosit
hacmi (MCV), ortalama eritrosit hemoglobini (MCH), I6kosit
sayisi ve lenfosit / nétrofil oran ve sayilar farkl yaslarda
farkliik gésterebilir (Tablo 1 ve Tablo 2). Tam kan sayimi
sonug belgelerinde kan degerlerinin dlslk veya yuksek olarak
belirtiimesi erigkin degerlerine goredir. Cocuklarda kan sayimi
sonuclarl yasa gére normal degerler géz &nine alinarak
hekim tarafindan ayrica degerlendirilmelidir.

Lokosit sayisi: Cocuklarda I6kosit degerleri yasa gore
degiskenlik gosterir. Yenidogan doéneminde en yiksek
degerlerdedir, sonra yasla birlikte duserek 6-7 yaslarinda
eriskin normal degerlerine ulasir. Her yas icin normal araligin
altindaki degerler 16kopeni, Ustindeki degerler I6kositoz
olarak tanimlanmaktadir (Tablo 1.)

Lokosit sayisi yiiksek bulundugunda dustnilmesi
gereken durumlar: Akut veya kronik enfeksiyon hastaliklari,
yogun egzersiz, soguda maruz kalma, uzun slre gineste
kalma, akut veya kronik I6semiler, lenfomalar, splenektomi
sonras! erken dénem, epilepsi, elektrik soku, doku nekrozlari,
ilagc intoksikasyonu, hipersensitivite reaksiyonlari, steroid
kullanimi (6zellikle nétrofili).

Lokosit sayisi dusik bulundugunda distnilmesi
gereken durumlar: Bazi enfeksiyon hastaliklar (tifo, paratifo,
tularemi, bruselloz, influenza, kizamik, enfeksiydz hepatitler),
septisemi, B12 vitamini veya folik asit eksiklikleri, dogustan
ya da edinsel kemik iligi yetmezligi durumlari, hipersplenizm,
Gaucher hastaligl, Chediak-Higashi sendromu, iyonize
radyasyon maruziyeti, anaflaktik sok ve otoimmun hastaliklar
(SLE, vs), ilaglara bagli kemik iligi baskilanmasi (metamizol,
antifolat ilaglar).

Siklikla toplam I6kosit sayisi normal oldugu halde veya toplam
|6kosit sayisinda artis ya da disUsle birlikte daha gdze ¢arpan
sekilde nétrofil, lenfosit, monosit veya eozinofil sayilarinda
izole artis veya dususler bulunabilir.

Nétrofil sayisinda dustklik (nétropeni) goérilen baslica
durumlar: Konjenital ndtropeniler, otoimmun nétropeniler, B12
vitamini veya folik asit eksiklikleri, erken dénemde dogustan
ya da edinsel kemik iligi yetmezlIigi durumlari.

Nétrofil sayisinda artis (nétrofili) gérulen baslica durumlar:
Akut bakteriyel enfeksiyonlar, kronik miyeloid I6semiler, uzun

stire steroid kullanimi.

Lenfosit sayisinda dusuklik (lenfopeni) gérulen baslica
durumlar: Dogustan immun yetmezlik durumlari.

Lenfosit sayisinda artis (lenfositoz) gériilen baslica durumlar:
Akut ve kronik (6zellikle viral) enfeksiyonlar, akut I6semiler.

Monosit sayisinda artis (monositoz) gériilen baslica durumlar:
Akut ve kronik enfeksiyonlar, I6semiler (6zellikle JMML, KML),
kollajen doku hastaliklari, granulomattz hastaliklar.

Eozinofil sayisinda artis (eozinofili) gérilen baslica durumlar:
Allerjik hastaliklar, paraziter hastaliklar (6zellikle doku tipi
parazit hastaliklarinda eozinofil sayisi ¢ok yuksek dizeylere
ulasabilir).

Bazofil sayisinda artis (bazofili) gérilen baslica durumlar:
Myeloproliferatif hastaliklar, hipersensitivite reaksiyonlari ve
inflamatuar durumlar.

Eozinofil, bazofil ve monosit sayilarinin disiik bulunmasinin
6nemli klinik anlamlari bulunmamaktadir.

Bazi durumlarda gercekte Idkositoz veya I6kopeni olmadigi
halde kan sayimi cihazi l6kositoz veya l6kopeni sonucu
verebilir. Lokosit sayisinda yalanci yukseklige yol agan
baslica durumlar normoblast artisi (6zellikle akut hemoliz
veya kanamalari ve splenektomiyi takiben), dev trombositler,
trombosit aggregatlari, litik sollsyonlara direncli eritrositler
(yenidogan dénemi, anormal hemoglobinler), cryoglobulin,
hiperlipidemi, bakteriyel aggregatlar olarak sayilabilir. Lokosit
sayisinda yalanci dusuklige yol agan durumlar ise siklikla
|6kositlerin EDTA bagimli agglutinasyonu ve kan érneklerinin
pihtili olmasidir.

Kan sayim cihazinin uyari mesaji verdigi blast, immatir
granulosit, varyant lenfosit, trombosit kimesi, dimorfik
populasyon varligi gibi durumlarda periferik kan yaymasi ile
degerlendirme yapilmalidir.

Eritrosit Sayisi (RBC), Hemoglobin, Hematokrit ve
Eritrosit indeksleri: Eritrositler kanin kirmizi rengini veren
ve oksijen taglyan hemoglobini icinde bulunduran hicrelerdir.
Kan sayimi cihazlari eritrosit sayisi yaninda, Hb, Hct, MCV,
MCH, ortalama hiicre hemoglobin konsantrasyonu (MCHC),
ve eritrosit dagihm genisligi (RDW) gibi eritrositlerle iligkili
diger degerler hakkinda da bilgi verir. Cesitli yas gruplarindaki
eritrosit sayisi, Hb ve Hct degerleri ve eritrositlerle iligkili

35



Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD.

diger indekslerin normal alt ve Ust sinir degerleri Tablo 2'de
verilmigtir.

Eritrosit sayisi, Hb diizeyi veya Hct degeri yiiksek
bulundugunda diistiniilmesi gereken durumlar: Polisitemi,
siddetli egzersiz, hemokonsantrasyon (dehidratasyon,
yaniklar, siddetli kusma), yiksek irtifada bulunmak, kan
ve doku oksijenlenmesini bozan durumlar (kalp, akciger
hastaliklari, hemoglobinopatiler).

Eritrosit sayisi, Hb dizeyi veya Hct degeri diisiik
bulundugunda dustniilmesi gereken durumlar: Anemiler
(eritrosit yapim eksikligine yol ¢an durumlar, eritrosit yikimini
artiran [hemolitik] durumlar, kan kayiplar).

Anemisi olan hastalarda MCV, MCH, MCHC ve RDW
degerleri énem kazanir. MCV ve MCH degerleri yUksek
bulunan anemiler makrositik anemiler olarak adlandirilir.
Bu hastalarda disinilmesi gereken baslica durumlar B12
vitamini ve folik asit eksiklikleri (megaloblastik anemiler),
kemik iligi yetmezligine ve fetal hemoglobin (Hb F) artisina yol
acan durumlar (aplastik anemiler, MDS, Diamond Blackfan
anemisi), retikllosit sayisinda artis yapan durumlar (hemoliz,
kan kayiplan), bazi ilaclar (methotreksat, merkaptopurin,
fenitoin) yan etkileridir.

MCV ve MCH degerleri dusik olan anemiler mikrositik
anemiler olarak adlandinlir. Bu hastalarda disinllmesi
gereken baglica durumlar ise demir eksikligi, cinko eksikligi,
talasemiler (taslyicilik veya hastalik), bazi hemoglobinopatiler,
sideroblastik anemi, hipertiroidizm, ge¢ dénemde kronik
hastalik anemisi ve kursun zehirlenmesidir. En sik gérilen
iki durum olan demir eksikligi ve talasemi tasiyiciiginin
ayriimasinda Mentzer indeksi (MCV / Eritrosit sayisi [milyon])
yararli olabilir. Bu indeksin 13’Un Ustinde olmasi demir
eksikligi anemisi, altinda olmasi ise talasemi tasiyiciligi lehine
kabul edilir.

Anemisi olan hastada MCHC yiksek bulundugunda
dustnulmesi gereken baslica durumlar, direkt Coombs tesi
negatif ise herediter sferositoz, pozitif ise immun hemolitik
anemidi. MCHC disik bulundugunda ise demir eksikligi
anemisi, talasemi, bazi hemoglobinopatiler akla gelir.

RDW yiiksek bulundugunda dusiinilmesi gereken baslica
durumlar nutrisyonel anemiler (B12 vitamini, folik asit ve demir
eksikligi anemileri), homozigot talassemiler, myelodisplastik
sendrom, sideroblastik anemiler, bazi hemoglobinopatiler ve
retikllosit artisina yol acan durumlardir. MCV degeri dislk
olan bir kiside RDW degeri yiksekse demir eksikligi, normal
ise talasemi tasiyiciigi lehinedir. Talasemi tasiyiciiginda RBC
degeri de yuksekiir.

Normal RDW ile birlikte anemi bulundugunda kronik hastalik
anemisi, akut kan kaybi, aplastik anemi, talasemi tasiyicilig,
HbE hastaligi ve taslyiciligi, bazi hemoglobinopatiler akla
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gelir.
RDW degerinin dusik olmasinin klinik bir anlami yoktur.

Bazi durumlarda gergekte anemi veya polisitemi olmadig
halde kan sayimi cihazi anemi veya polisitemi sonucu
verebilir. Eritrosit sayisinda yalanci diisiklige yol agan baslica
durumlar soguk ve sicak agglutininler, gok kicuk eritrositler,
kriyoglobulin, hemoliz ve kan &rneginin pihtili oimasidir.

Eritrosit sayisinda / hemoglobin diizeyinde yalanci yikseklige
yol agan baslca durumlar ise I6kositoz, dev trombositler,
immunglobulin  ve kriyoglobulinler, hiperlipidemi, yUksek
miktarda karboksihemoglobin ve uzun sireli vendz staz
(kan aliminda uzun sureli turnike uygulamasi) olarak sayilabilir.

Trombosit Sayisi (Platelet, PLT): Trombosit de@erleri yasla
fazla degiskenlik gdstermez. Her yas i¢in 150.000/mm®ln
altindaki degerler trombositopeni, 400.000/mm?®in Ustlindeki
degerler trombositoz olarak tanimlanir. Bazi toplumlarda
trombosit sayisi normal alt siniri 100.000/mm?® olarak kabul
edilir. Trombosit sayisi 50.000/mm? lzerinde iken genellikle
kanama gorilmez. Trombosit sayisinin 50.000/mm®{n
altinda olmasi agir, 20.000/mm®in altinda olmasi ¢ok agir
trombositopeni olarak kabul edilir ve kanama riski artmigtir.

Trombosit sayisi yiiksek bulundugunda disiniimesi
gereken durumlar: inflamatuar hastaliklar, myeloproliferatif
hastaliklar (esansiyel trombositemi, polisitemia vera, KML,
myeloid metaplazili myelofibrozis), demir eksikligi anemisi.
Ayrica, operasyon sonrasi ginlerde, egzersiz sonrasinda ve
trombositopeni iyilesme sirecinde trombosit sayilari gegici
olarak normal degerlerin tizerine ¢ikabilir.

Trombosit sayisi disiik bulundugunda disiniilmesi
gereken durumlar: immun trombositopenik purpura, diger
immunolojik hastaliklar (SLE, JRA, vs), megaloblastik
anemiler, aplastik anemi, siddetli demir eksikligi anemisi,
mikroanjiopatik hemolitik anemiler (DIC, HUS), enfeksiyonlar,
splenomegali, karaciger hastaliklari, Gremi, masif kan
transflizyonlari, konjenital trombositopeniler  (konjenital
amegakaryositik trombositopeniler, Wiscott-Aldrich sendromu,
May-Hegglin anomalisi, Bernard-Soulier sendromu).

AQir demir eksikligi anemisi, parcalanmis eritrositlerin
varligi, yaniklar, gekirdekli hiicrelerin sitoplazmik parcaciklari
(I6semi, lenfoma hcreleri) ve lipidler (tokluk &rnek alimi)
trombosit sayisinda yalanci ylkseklige; antikoagllan olarak
kullanilan EDTA ya karsi olusan antikorlar nedeniyle trombosit
agglutinasyonu, nétrofil veya diger hiicreler etrafinda trombosit
kiimelesmesi, kan alindiktan sonra tupun iyi karistirimamasi
nedeniyle trombositlerin  kimelesmesi gibi durumlar ise
yalanci dusukluge yol agabilir.

Trombositopenisi olan hastada ortalama trombosit hacmi
(MPV) degeri tanida yardimcidir. MPV degerinin artmis
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bulunmasi (>11 fL) trombosit yikim ve yapim artisina yol
acan durumlari (immun trombositopenik purpura), Bernard
Soulier sendromu ve May Hegglin anomalisi gibi makro
trombositopenileri akla getiri. MPV dlsUklGgu (<7fl) ise
Wiscott Aldrich sendromu gibi mikrotrombositopeniye yol agan
durumlari disundurdr.

Genel Degerlendirme: Hastada anemi ile iliskili klinik
bulgular yoksa dustuk hemoglobin, hematokrit ve diger eritrosit
parametrelerinin; herhangi bir kanama bulgusu veya dékuintl
yoksa trombositopeninin cihaz hatasi veya baska bir hastaya
ait olabilecegi de akla gelmelidir.

Birden fazla hiicre serisinde sitopeni bulundugunda tek
sitopenilere gbre daha ciddi bir durum bulunma olasiligi
artar. Anemi ile birlikte I6kopeni (6zellikle nétropeni) ve/veya
trombositopeni varligi hematolojik bir malingn hastaligi, kemik
iligi yetmezligini, veya kan hicrelerinin dolasimda yikimini
(immun sitopeniler, hipersplenizm, mekanik yikim) dustnddrdr.
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Pansitopeni durumunda megaloblastik anemiler, akut [6semi,
aplastik anemi ve myelodisplastik sendrom akla gelmelidir.

Anemisi olan bir hastada birlikte I6kositoz varsa, bir enfeksiyon
hastaligi veya inflamatuar bir durum yaninda, akut veya
kronik 16semi de akla gelmelidir. Trombosit sayisi da dislkse
akut 16semi olma olasiligi daha fazladir. Kronik 16semilerde
trombosit sayis| yliksek veya normaldir.

Eritrosit sayisi ile birlikte Hb, Hct yiksekligi disinda anormallik
yoksa sekonder eritrositoz yapan nedenler dustnulmelidir.
Ancak eslik eden I6kosit ve trombosit sayisindaki artiglar akla
myeloproliferatif hastaliklar &zelliklede polisitemia vera'yi
getirmelidir.

Sadece trombosit sayisinin disik oldugu durumlarda
6zelliklede immun trombositopeniler disundimelidir. Lékosit
ve eritrosit parametrelerinde anormallik olmadan en sik
gériilen trombositopeni nedeni iTP'dir.

Tablo 1. Yas gruplarina gére normal I6kosit sayilari (1000/mm?2) ve oranlari (%)

Total Leukocytes Neutrophils Lymphocytes Monocytes Eosinophils
Age Mean (Range) Mean (Range) % Mean Range % Mean % Mean %
Birth 18.1 (9.0-30.0) 1.0 (6.0-26.0) 61 5.5 (2.0-11.0) 31 1.1 6 0.4 2
12 hours 22.8 (13.0-38.0) 15.5 (6.0-28.0) 68 5.5 (2.0-11.0) 24 1.2 5 0.5 2
24 hours 18.9 (9.4-34.0) 11.5 (5.0-21.0) 61 5.8 (2.0-11.5) 31 1.1 6 0.5 2
1 week 12.2 (5.0-21.0) 5.5 (1.5-10.0) 45 5.0 (2.0-17.0) 41 1.1 9 0.5 4
2 weeks 11.4 (5.0-20.0) 4.5 (1.0-9.5) 40 5.5 (2.0-17.0) 48 1.0 9 0.4 3
1 month 10.8 (5.0-19.5) 3.8 (1.0-9.0) 35 6.0 (2.5-16.5) 56 0.7 7 0.3 3
6 months 1.9 (6.0-17.5) 3.8 (1.0-8.5) 32 7.3 (4.0-13.5) 61 0.6 5 0.3 3
1 year 11.4 (6.0-17.5) 3.5 (1.5-8.5) 31 7.0 (4.0-10.5) 61 0.6 5 0.3 3
2 years 10.6 (6.0-17.0) 3.5 (1.5-8.5) 33 6.3 (3.0-9.5) 59 0.5 5 0.3 3
4 years 9.1 (5.5-15.5) 3.8 (1.5-8.5) 42 4.5 (2.0-8.0) 50 0.5 5 0.3 3
6 years 8.5 (5.0-14.5) 43 (1.5-8.0) 51 3.5 (1.5-7.0) 42 0.4 5 0.2 3
8 years 8.3 (4.5-13.5) 4.4 (1.5-8.0) 53 3.3 (1.5-6.8) 39 0.4 4 0.2 2
10 years 8.1 (4.5-13.5) 4.4 (1.8-8.0) 54 3.1 (1.5-6.5) 38 0.4 4 0.2 2
16 years 7.8 (4.5-13.0) 4.4 (1.8-8.0) 57 2.8 (1.2-5.2) 35 0.4 5 0.2 3
21 years 7.4 (4.5-11.0) 4.4 (1.8-7.7) 59 2.5 (1.0-4.8) 34 0.3 ! 0.2 3

Tablo 2. Yas gruplarina gére normal hemoglobin ve hematokrit degerleri, eritrosit sayilari ve eritrosit indeksleri

Hemoglobin Hematocrit Red Cell Count
(g/dl) (%) (10"3/1) MCV (fl) MCH (pg) MCHC (g/dl) Reticulocytes
Age Mean —2S5D Mean —25D Mean —25D Mean —25D Mean —25D Mean —25D Mean —25D
Birth (cord blood) 16.5 13.5 51 42 4.7 3.9 108 98 34 31 33 30 3.2 1.8
1-3 days (capillary) 18.5 14.5 56 45 53 4.0 108 95 34 31 33 29 3.0 1.5
1 week 17.5 13.5 54 42 5.1 3.9 107 88 34 28 33 28 0.5 0.1
2 weeks 16.5 12.5 51 39 4.9 3.6 105 86 34 28 33 28 0.5 0.2
1 month 14.0 10.0 43 31 4.2 3.0 104 85 34 28 33 29 0.8 0.4
2 months 11.5 9.0 35 28 3.8 2.7 96 77 30 26 33 29 1.6 0.9
3-6 months 11.5 9.5 35 29 3.8 31 91 74 30 25 33 30 0.7 0.4
0.5-2 years 12.0 10.5 36 33 4.5 3.7 78 70 27 23 33 30 1.0 0.2
2-6 years 12.5 11.5 37 34 4.6 3.9 81 75 27 24 34 31 1.0 0.2
6-12 years 13.5 11.5 40 35 4.6 4.0 86 77 29 25 34 31 1.0 0.2
12-18 years
Female 14.0 12.0 41 36 4.6 4.1 90 78 30 25 34 31 1.0 0.2
Male 14.5 13.0 43 37 4.9 4.5 88 78 30 25 34 31 1.0 0.2
18-49 years
Female 14.0 12.0 41 36 4.6 4.0 920 80 30 26 34 31 1.0 0.2
Male 15.5 13.5 47 41 5.2 4.5 90 80 30 26 34 31 1.0 0.2
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TUMOR BELIRTEGLERI

Prof. Dr. Giilnur TOKUC
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Anabilim Dali Baskam, Istanbul

Tdmor belirteci (marker), timér dokusu tarafindan
dolasima sekrete edilen veya hastanin dokularinin timére
yanit olarak salgiladigi metabolik veya imminolojik bir

» Benign patolojilerden ayrilabilecek duyarlilik ve
6zgllllige sahip olmali

Urdinddr.

Tm belirtecleri
« Biyokimyasal ve diger ydntemlerle

 Vlcut sivilarinda veya tm dokusunda
saptanabilir

1-Tm kékenli belirtecler
1. Farklilasma antijenleri

Onkofetal antijenler

izoenzimler

Hormonlar

Doku 6zgul proteinler
Onkogenler ve Urinleri

Tm baskilayici genler ve rinleri
Musin ve diger glikoproteinler

Glikolipidler

3 o0 ®» N o o~ 0 DN

2-Tm’ e eslik eden ya da konakgi yanit belirtecleri

1- Metabolik Grunler
2- immiinolojik triinler

TUMOR BELIRTECLERININ KULLANIM ALANLARI
* Ayirici tanida

* Tedavi yanitini izlemek igin

« Cerrahi sonrasi kalan hastaligi saptamakigin
* Nukslere erken tani koymak igin

* Prognostik faktor olarak

Ancak bu belirtecler pediatride ¢ok az sayidaki timér igin
kullanilabilir. Genellikle bunlarin spesifisite ve sensitiviteleri
oldukca dusuktur.

ideal bir tm belirtecinde aranan 6zellikler:
« Sadece tm tarafindan salgilanmali

* VUcut sivilarinda kolaylikla saptanabilmeli

» Maliyet ve teknigi kolay ve ucuz olmali
» Erken evrede bile saptanabilmeli

TUMOR BELIRTECLERI
» Onko-fetalproteinler (alfafeto protein, karsinoembrionik
antijen): normalde sadece fetal ddnemde salgilanirlar.

» Enzimler: Néron spesifik enaloz, prostatik asit fosfataz,
laktik dehidrogenaz.

* Hormonlar: Koriyonik  gonadotropik  hormon,
katekalaminler ve metabolitleri,kalsitonin,plasental
alkalen fosfataz (PLAP),ektopik hormonlar

» Karbohidrat antijenler (musin ve diger glikoproteinler):
CA 125, CA 19-9, CA 15-5

» Spesifik  proteinler: Nérosekretuar
(kromogranin  A,néropeptid Y), Ferritin,
spesifik antijen (PSA), immunglobulinler,
disiyalogangliyosit

» Genetik Dbelirtegler: néroblastomda MYCN,TRK-A ;
wilms tm de WT-1, WT-2; RMS de PAX-FKHR, LOH-
11p15, Ewingde t(11,22)

ALFA FETO PROTEIN (AFP)
Normalde, fetal hayatta 3 dokuda sentezlenir; fetal yolk
kesesi, hepatositler ve gastrointestinal mukoza.

proteinler
prostat
GD2-

Gebeligin 15.haftasinda 3x106 ng/ml serum seviyesine
ulastr.

Dogumda 2x104 ng/ml — 5x104 ng/ml arasindadir

Hayatin yaklasik olarak 8.ayinda normal erigkin seviyesi
olan < 10 ng/ml diizeyine iner.

Biyolojik yari 6mru 5-7 gtndr.

Alfa fetoproteini yiikselten malign durumlar
* Hepatoblastom
» Hepatoselliler karsinom
» Endodermal sinls timérd (yolk sac tm)

» Embriyonel karsinom
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 Pankreatoblastom
« GIS tuimarleri (pankreas, safra yolu, mide)
» Nadiren kolorektal karsinom

Alfa fetoproteini ylikselten nonmalign durumlar
» Neonatal hepatit

* Bilier atrezi veya konjestif hepatomegaliye bagh
hepatik hasar

* Viral hepatit
* Ataksi - telenjiektazi
* Konjenital tirozinosis

KORIONiK GONADOTROPIK HORMON (B HCG)
Normal serum yari dmrl 24 saattir. Normal serum seviyesi
ise 0.5—1 ng/ml (5 miU/ml) ‘dir.

Yiikseldigi durumlar:
» Kariokarsinom

» Hepatoblastom

« Embriyonel karsinom

« GIS tuimérleri (mide, pankreas)
 Akciger, meme, over kanseri

» Nadiren lenfoproliferatif hastaliklar

KARSINOEMBRIONIK ANTIJEN (CEA)
Normal diizeyi 2.5 ng/ml’'dir. Gestasyonun ilk 6 ayinda fetal
barsak, karaciger ve pankreastan salgilanir.

Yiikseldigi durumlar:
« Erigkinlerde adenokarsinomlarda
yuksek bulunur.

%70 oraninda

» Cocuklarda ise nadiren wilms timérinde, histiositik

lenfomada, hepatoblastomda, hepotoselliiler
karsinomda, karacigeri tutan  ndéroblastomda,
germ hucreli timdérlerde pulmoner blastomda ve
retinoblastomda yukselebilir. Ayrica non-neoplastik
bazi durumlarda da (hepatik siroz, hepatit, inflamatuvar
barsak hastaliklari ve bronsit) artabilir.

PLESENTAL ALKALEN FOSFATAZ-PLAP
Alkalen fosfatazin fetal izoenzimi

Erken evre seminom olgularinda %30; ileri evrede %100
ylUksek

Disgerminomlarda yuksek

NOROSEKRETUAR PROTEINLER
Kromogranin A

Noropeptid Y
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Néronal farklilasma--néroblastom

KATEKOLAMINLER
Adrenalin, noradrenalin ve dopamin vicuttaki

ana
katekolaminler olup fenilalanin ve tirozinden sentezlenir.

Vanilmandelik asit , noradrenalin ve adrenalin
metabolizmasinin son rindddr. Homovanilic asit ise
dopamin metabolizmasinin son Grintddr.

idrar katekolaminlerini arttiran durumlar;

« Fizyolojik faktorler: Artmis otonom sempatik sinir
aktivitesi (fiziksel stress, agri, soguk, mental stress)

« Patofizyolojik  faktérler:
Travma, ilaglar
sempatomimetikler)

Esansiyel
(katekolamin

hipertansiyon;
icerenler,

* Dietle ilgili faktérler: Muz, cikolata, vanilyali gidalar,
vitaminler, kahve

» Timorler
Néroblastom
Feokromasitoma
Karsinoid timérler

Noroblastomda, idrarda katekolamin metabolitlerinde

artis %90 olguda gérulur
HVA/VMA orani da prognostiktir
Spot idrar VMA/kreatinin bakilabilir

NORON SPESIFiK ENOLAZ (NSE )

Bir glikolitik enzimdir ve ndéronal ve ndéroendokrin
hucrelerde, bazen nonndronal dokularda bulunur. Dokuda
immu{n boyama metodlariyla gésterilebilir.

NSE’nin Yikseldigi durumlar:
» Noroblastom, ganglionéroblastom

* Lésemi

» Nonhodgkin malign lenfoma

» Ewing’s sarkom ailesi

* Yumusak doku sarkomlari

» Hepatoblastom

« Immattir over tiimérleri ve disgerminom
* Medullablastom

« Retinoblastom

Disialogangliosid-GD2
Néroblastom hicre ylzeyinde bulunan bir gangliosid

Néroblastlarin yizeyinden dokilerek dolagsima gegebilir

Yiksek duzey----hizli ilerleme ve kétl gidis
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Soluble Interlékin-2
T hlcreler

Bazi B hucreler
Aktive monositlerin sitoplazmik membraninda bulunur

Lenfoproliferatif hast da ylkselir ve prognostik énemi
vardir

Transkobalamin 1 ve nérotensin
Adolesan ve genc erigkinlerdeki
hepatoselliler karsinomda anlamli

fibrolameller tip
Neopterin

Makrofajlarin gama interferon ile uyariimasi sonrasinda
ortaya ¢ikan bir metabolittir

Erigkin NHL olgularinin %85 inde idrarda artar
Viral enf. da
Diger malign hast da yukselebilir

Doku polipeptit spesifik antijen (TPS)
Normal epitel hicrelerinde bulunan sitokeratin 18 in solubl
bir fragmani

Erigkinlerde meme ve akc Ca
Wilms

Néroblastom

Enfeksiyonlar

Siyalik asit
9 karbonlu bir monosakkarit

Hucre ylzeyindeki glikolipid ve sfingolipidlerde yer alir
Malign hucrelerden fazla salinir
Gocuklarda lIésemi ve solid tm lerin gogunda artar

KARBOHIDRAT ANTIJENLERI

CA 125; Nonmusin6z ve misindz over kanserlerinde artan
bir glikoproteindir. Ayrica endometrium, fallop tlpleri ve
meme kanserlerinde ,gebelikte, hepatit, endometriosis,
pelvik enflamatuvar hastalik varliginda yukselebilir.

Gocuklarda over timdrlerinin gogu germ hicre kaynakl
oldugundan sadece 15 yas Ustiindeki epitel kaynakli over
timdorlerinde yararli olur.

CA 19.9 ise kolorektal, gastrik ve pankreatik kanserlerde
yikselen karbohidrat yapida bir hiicre ylzey
antijenidir. Ayrica enflamatuar barsak hastaliklari, bilier
hastaliklar,pankreatit ve hepatit gibi malign olmayan
hastaliklarda da ylkselebilir.

CA 15,3 ve CA 50 ise eriskinlerde meme ve diger
karsinomlarda yUkselebilen diger karbohidrat antijenlerdir.
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Karbohidrat antijenlerinin pediatrik onkolojide tanisal
degeri yoktur.

“PROGNOSTIK FAKTOR” OLARAK KULLANILAN
TUMOR BELIRTECLERI

Serum Laktik Dehidrogenaz (LDH), Alkalen Fosfataz (AP)
ve ferritin gocuklarda timdr varligi agisindan spesifisite
ve sensitiviteleri olmasa da timor aktivitesi ve prognozu
acisindan fikir verirler.

LDH, pirGvatin laktata dénisimiinde kullanilan bir enzim
olup, tim dokularda bulunur.

Gocuklarda basta germ hcreli timér, Ewing’s sarkom,
néroblastom ve non-Hodgkin malign lenfoma olmak tzere
bircok solid timdrde yukselebilir.

Serum alkalen fosfataz osteoblastlarin hiicre zarindan
kaynaklanan bir biyolojik belirteg .

Osteosarkomda tedavi yanitini takipte ve prognostik
faktor olarak kullanilabilecegi ileri strilmis ancak spesifik
olmadigindan degerli bulunmamistir..

Karaciger hastaligl, iyilesen kiriklar, blyime dénemi, uzun
sure parenteral beslenme, ilaclarin etkisi,(antifungaller,
diazem, gentamisin, fenitoin,...) ile de ylkselebilir

Ferritin, bircok hticrede bulunan bir demir depo proteinidir
ve Ozellikle karaciger, dalak ve kemik iliginde yUksektir.

Doku hasari, nekroz, enflamasyon ve enfeksiyon,
karaciger hastalgi, megaloblastik anemi, hemolitik anemi,
ve demir yiklenmesi durumlarinda yukselebilir.

Ayrica Hodgkin hastaligi, hepatoseliler karsinom,
néroblastom ve germ hicreli timérlerde de yukselebilir.

Beta-2 mikroglobulin-lenfoproliferatif hast da yukselir-
nonspesifik.Evre ile paralellik gésterebilir

CRP-Hodgkin lenfomada artar
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GOCUK HEKiMi NE ZAMAN ROMATOLOJi KONSULTASYONU iSTEMELI?

Prof. Dr. Ozgiir KASAPCOPUR

[stanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
Cocuk Romatoloji Bilim Dali, [stanbul

Cocukluk c¢aginda goérilebilen kas-iskelet sistemine
ait yakinmalarin orani ortalama %30’luk bir dilimi
kapsamaktadir. Genel pediatri polikliniginde yapilan
calismalarda s6z konusu oran elde edilmistir. Kas-iskelet
sistemine ait yakinmalar olarak deg@erlendirilen artralji,
artrit, miyaji ve miyozit cocuk hekimine basvuruda énemlibir
orani olusturmaktadir. Bu yakinmalara yol acan nedenler
acindan deg@erlendirildiginde ise buylk orani enfeksiyon
hastaliklari olusturmaktadir. Ozelikle enfeksiyonlarin akut
déneminde ve ardil déneminde romatizma yakinmalar
olusabilmektedir. Enfeksiyonlarin ardil déneminde olusan
romatizmal tablolarin timi dncelikle genel pediatrist ciddi
komplikasyonlar olugur ise ¢cocuk romatologu tarafindan
degerlendirilmelidir. Bu grup igerisinde en énemli bélumu
akut romatizmal ates ve akut poststreptokoksik reaktif
artrit olusturmaktadir.

Gocukluk ¢ag birincil romatizmal hastaliklarinin gérilme
orani sanildigi kadar ylksek degildir. Bu grup icerisinde
en blyUk orani olusturan juavenil idyopatik artritin
gbrilme orani kabaca yilz binde 64 gibi bir orandir.
Ozellikle bir eklemde yerlesen artritin 6 haftadan uzun
sUridigu durumlarda jivenil idyopatik artrit distndlmel
ve buna goére ayirici tani yapilmalidir. Bu tanilandirma
asamalari yine genel pediatrist ve ¢ocuk romatologu ile
birlikte yapilmahdir. Bag dokusu hastaliklarini olusturan
juvenil sistemik lupus eritematosus, dermatomiyozit ve
skleroderma 6zglin ve farkh klinik bulgular ile ortaya
¢ikar. Bu hastaliklar ile uyumlu bulgular saptandigi zaman
hastalar mutlaka ¢ocuk romatologuna ydénlendirilmelidir.
Birincil romatizmal hastaliklar icerisinde énemli bir diger
grubu da c¢ocukluk ¢agi vaskdlitleri olusturur. Bu grup
hastaliklarda izlemi genel pediatrist, cocuk romatologu ve
6zgin organ tutulumu ile ilgili cocuk uzmani (6rn; nefroloji,
gastroenteroloji, néroloji) yapmalidir.

Gocukluk cagi kanserlerinin nerede ise yarisi ilk bulgu
olarak kas-iskelet sistemine ait bulgular ile cocuk hekimine
basvurmaktadir. Bundan 6&tird, atipik gérinimli eklem
ve kemik agrilarinin ayirici tanisinda genel pediatrist
cocuk romatologu ve onkologu ile birlikte taniyi koymaya
cahismahdir.

Gocukluk cagindaki kol ve bacak agrilarinda bir diger
6nemli bélumu ise mekanik ve ortopedik durumlar
olusturur. Ozellikle siiregenlesen yakinmalarda ve akut

faz yaniti olusmuyor ise genel pediatrist cocuk romatologu
ve ortopedisti ile birlikte tanilandirma ve tedavi etme
slreclerine baslamalidir.  Bu noktada somatizasyon
bozukluklari da organik bir neden bulunamaz ise akilda
tutulmalidir.

Gocukluk ¢agi romatizmal hastaliklari ile ilgili dnemli bir
grubu da “Otoenflamatuar hastaliklar’ olusturur. Ozellikle
yineleyen ates, dokunti ve c¢esitli organ tutulumlari
ile slregelen durumlarda bu grup hastaliklarin ayirici
tanisi genel pediatrist ve ¢ocuk romatologu ile birlikte
yapiimahdir.

Ayrica, birgok metabolik, gastroenterolojik, nefrolojik,
endokrinolojik ve immunolojik hastaligin én planda kas-
iskelet sistemine ait yakinmalar ile ortaya cikabilecegi
unutulmamahdir.

Sonug olarak, kas-iskelet sistemine yakinmalarin ve
hastaliklarinin ayirici tanisi genel pediatrist ve c¢ocuk
romatologunun ortak emegi ve ¢abasi ile yapiimalidir. Cok
karmasik ve gug¢ olan bu grup hastaliklarin tanilandiriimasi
ve izlemi tam bir imece ve ekip ¢alismasi yontemi ile cesitli
uzmanlik dallari ile birlikte yuratulmelidir.
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INFEKTIF ENDOKARDIT

Dog. Dr. Berna SAYLAN GEVIK
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji, [stanbul

infektif endokardit(IE) kalbin i¢c zarinin, kapaklarinin,
veya damarlarinin infeksiyonudur. Genellikle kapak
yapisi bozulmus veya anatomik defekt bulunan kalbin
endokardiyal ylizeyinde gelisen infeksiyondur. Siklikla kalp
kapaklari tutulurken, septal defekt bdlgesi, korda tendinea
gibi endokardin herhangi bir bdlgesinde de infeksiyon
gorilebilir Toraks i¢i blytuk damarlarin (Patent duktus
arteriosus, arteriovendz santlar, aort koarktasyonu) ve
kalp ici yabanci cisimlerin (protez kapak veya pacemaker
leadlerinin) endarteriti de IE tanimina girer.Kalbin iginde
fakat endokardiyal ylzey ile temas etmeyen cihazlarin
infeksiyonu, klinik ve tedavi agisindan benzerlik gésterse
de IE yerine “polimer baglantili infeksiyonlar’ olarak
adlandirilir.

IE tedavi edilmedigi takdirde 6limcil bir hastaliktir.
Tanisal ve tedavi edici alanlarda ilerlemeler prognozdaki
dizelmeye katkida bulunmustur. Eger tanida ge¢ kalinirsa
ya da uygun tedavi geciktirilirse mortalite halen ¢ok
ylUksektir. Son zamanlarda morbidite ve mortalitede rapor
edilen farkliliklar erken ve tam tani ile uygun tedavinin
6nemini vurgulamaktadir.

iE (ic nedenden 6tiirii 6zel bir hastaliktir:

Son 30 yil icerisinde hastaligin ne insidansi ne
de mortalitesi azalmistir. Tani ve tedavi alaninda
yasanan o©nemli gelismelere ragmen, hastaligin
prognozu hala kétiadir ve mortalitesi ylksektir.

IE tek tip bir hastalik degildir ve baslangictaki klinik
tabloya, altta yatan kardiyak hastaliga (varsa),
surece katilan mikroorganizmaya, komplikasyonlarin
varligina ya da yokluguna ve hastanin 6zelliklerine
goére degisen farkl bicimlerde kendini gdsterir.
Bu nedenle IE, birinci basamak hekimlerini,
kardiyologlari, cerrahlari, mikrobiyologlari,

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

Hastaligin dislUk insidansi, rastgele ydntemli
calismalarin yoklugu ve kisith sayida meta-analizden
otiri  kilavuzlar genellikle uzman g6risine
dayanmaktadir.
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Epidemiyoloji:

1970lerden 6nce romatizmal kalp hastalig
etyolojide énemli iken ginimizde konjenital kalp
hastaliklari (KKH)tanimlanma ve sikhginda artis,
cerrahi tedavilerinde saglanan basari sonrasi ilk
siray1 almistir. KKH olan ¢ocuklarda IE orani normal
populasyondan daha yiksektir IE’li bireylerin
yaklasik %35-60'1n1 KKH olanlar olusturmaktadir.
KKH sonrasi ikinci sirayi santral vendz kateteri olan
premature bebekler, kanser hastalari almaktadir.

insidans:

infektif endokarditin etyolojisi yillar icinde degisiklik
gosterdiginden insidansini  tam olarak tahmin
edebilmek glgctir. Eriskinde CONCOR database
verilerine gére IE insidansi yilda 10000 de 11 kisi
olarak belirlenmis, cocukta yapilan calismalarda
yaklasik olarak 3-4 kisi olarak 6ngérilmustar.

Patogenez:
Patogenez oldukga karisiktir.

Hastaya ait faktorler: altta yatan kalp hastaligi

Etkene ait faktdrler: etkenin tipi,direng 6zellikleri,
adherans 6zelligi

Patogenezi olduk¢a karisik olmasina karsin , &zetle
kapak fonksiyon bozuklugu sonucunda olusan tirbulan
akim nede- niyle endokart hasari, zedelenen endokart
bolgesinde hemos- tatik mekanizmalar ile 6énce non
trombotik vejetasyon gelisimi, bu zeminde cesitli
nedenler ile olusan bakteremi sonucunda etkenin
vejetasyona vyerlesip cogalmasi ve surekli bakteremi
temel fizyopatolojiyi olusturur. Kilinigin olusmasinda 4
temel faktér nemlidir:Devamli bakteriyemi, Septik emboli,
Lokal kardiyak komplikasyonlar, Strekli humoral-hiicresel
immun aktivasyon

Etkenler:

Viridans Streptokok, Enterokok, S aureus, S
epidermitis, Gram negatif basiller, Mantarlar, HACEK
grubu(Haemophilus sp, Actinobacillus sp, Cardiobacterium
sp, Eikenella sp, Kingella sp

Kateteri olan hastalarda Gram negatif etkenlerle
bakteriyemi sik olmasina karsin infektif endokardit
etkeni olarak saptanma ihtimali dusuktdr, ¢unki
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endotel epiteline yapisma 06zellikleri disuktir. Tipki
erigkinler gibi ¢ocuklarda da %5-7 oraninda kan
kiltiriinde Greme saptanamayabilir.

Negatif kan kiltlrt nedenleri

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

Bakteriyemi sikhigi

iSLEM BAKTERIYEMIi(%)
dis fircalama 0-26

dis ¢ekimi 18-85
nazotrakeal entlib 16

GIS endoskopi 8-12

Klinik
Altta yatan kalp hastaligi, Diger organ tutulumlari
(embolizasyon) ve Mikrobiyolojik ajan ile ilgilidir.

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

AKUT IE: Yiiksek virtilan (stafilokok aureus ) ile olusur.
ylUksek derecede ates, ani baglangig, hizli seyir

Bulgular:

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

Tani
Dikkatli anamnez

Fizik muayene

Laboratuvar testleri

Kan kaltara

Ekokardiyografi

Laboratuvar

Anemi % 70-90
Lékositoz % 20-30
ESR % 90-100
RF (+) % 40-50
Kriyoglobulinemi % 85-95
Proteiniri % 50-65
Mikroskobik hematuri % 30-50

44

Marmara
oPediatri Kongresi

Modifiye Duke kriterleri.
Kesin IE

Patolojik kriterler

Kultur veya histolojik inceleme ile vejetasyon, intrakardiyak
apse veya embolide mikroorganizmalarin gésterilmesi,

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

Klinik kriterler

2 major kriter veya

1 majér ve 3 mindr kriter veya
5 mindr kriter

Olas IE

1 majér, 1 mindr veya

3 mindr

Red kriterleri

Endokardite ait oldugu dusunilen belirti ve bulgulari
aciklayabilecek kuvvetli bir alternatif taninin bulunmasi
veya

Endokardit belirti ve bulgularinin 4 gliin veya daha kisa
sUreli antibiyotik tedavisi ile kaybolmasi veya

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

Major kriterler
Kan kultdr pozitifligi

Asagida belirtilen tipik IE etkeni olan mikroorganizmalarin
iki farkh kan kalttrinde Uretilmesi:

(i) Viridans streptokoklar®,
HACEK** grubu veya

Streptokokus bovis veya

(i) Stafilokokus aureus veya enterokok bakteriyemileri

iE etkeni olabilecek mikroorganizmalarla devamli kan
kltur pozitifligi:

(i) 12 saatten daha uzun aralikla alinmis iki kan kdlttrinde
ayni mikroorganizmanin tremis olmasi,

(i)Birincisi ile sonuncusunun alinigl arasinda 1 saat veya
daha uzun zaman olan 3 kan kiltirinden G.0nde ya da 4
veya daha fazla sayidaki kan kultrlerinin

g¢ogunda ayni mikroorganizmanin Gremesi

Endokardiyal tutulumun varligi
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Asagida tanimlanan IE icin pozitif kabul edilen

ekokardiyografi bulgularindan birinin saptanmasi:

(i) Kalp kapaklari veya destekleyici yapilari Gzerinde, jet
yetmezlik akimlarinin yolu tzerinde ya da implante edilmis
materyaller Uzerinde alternatif

anatomik bir agiklamasi bulunmayan salinimsal hareket
g0steren bir kitle saptanmasi veya

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

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

Minor kriterler

iE icin predispozisyon yaratan durumlar: Altta yatan kalp
hastaligl, veya intravenéz (V) ilag kullanimi
Ates: >38°C

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

immUnoIojik fenomenler: Glomerulonefrit, Osler noddilleri,
Roth lekeleri, romatoid faktor pozitifligi

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

isaret eden bir serolojik test pozitifligi
* Nitrisyonel yénden defektli suslari da icerir

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

Koagllaz-negatif stafilokoklarla ve endokardit etkeni
olmayan mikroorganizmalarla tek kan kultlr pozitifligi bu
gruba girmez

Profilaksi:
Prostetik kapak ya da kapak onariminda prostetik materyal
kullanilan hastalar

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

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

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

icin)
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» Kapak hastaligi gelisen kalp transplantasyonu yapilmis
hastalar

Oral-Solunum Sistemi Girisimi
Tek doz, islemden 1 saat 6nce

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

GUS-GIS Girigimi
Amoxicillin 3 g Clindamycin 300-600 mg

Orta risk

Yuksek risk

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

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

Tedavi
1) Durum: Dogal kapak
Etken: Penisiline duyarl Viridans grup Streptokoklar ve
Streptokokus bovis
« Penisilin kristalize 200.000U/kg 1V 4-6 doz/giin 4 hafta veya
« Seftriakson sodyum 100 mg/kg/giin IV/IM Tek doz 4 hafta

2) Durum: Dogal kapak
Etken: Penisiline direngli Viridans grup Streptokoklar ve
Streptokokus bovis
« Penisilin kristalize 300.000U/kg 1V 4-6 doz/giin 4 hafta veya
« Seftriakson sodyum 100 mg/kg/giin IV/IM Tek doz 4 hafta ve
« Gentamisin sulfat 3 mg/kg/giin iV/IM 1 veya 3 esit dozda 2 hafta
 Vankomisin hidroklorit 40 mg/kg/giin 2-3 dozda 4 hafta

3) Durum: Dogal kapak
Etken: Stafilokoklar- Oksasilin duyarl suslar

« Nafsilin veya oksasilin 200 mg/kg/giin iV 4-6 dozda 6 hafta ve

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

« Sefazolin 100 mg/kg/gtin iV 3 dozda 6 hafta ve

« Gentamisin sulfat (opsiyonel) 3 mg/kg/gtin iV/iM 3 dozda 3-5 giin
Oksasilin direngli suglar

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

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

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

* Quinupristin-dalfopristin 22.5 mg/kg/giin V 3 dozda 8< hafta
E. faecalis

- imipenemysilastatin 60-100 mg/kg/giin IV 4 dozda 8< hafta ve

« Ampisilin sodyum 300 mg/kg/giin iV 4-6 dozda 8< hafta veya

« Seftriakson sodyum 100 mg/kg/gtin iV/IM 2 dozda 8< hafta ve

« Ampisilin sodyum 300 mg/kg/giin iV 4-6 dozda 8< hafta
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5) Durum: Dogal veya prostetik kapak
Etken: Enterokoklar- Penisilin, gentamisin ve vankomisine
duyarh suslar
+ Ampisilin sodyum 300 mg/kg/giin iV 4-6 dozda 4-6 hafta veya
« Penisilin kristalize 300.000U/kg IV 4-6 doz/giin 4-6 hafta ve
« Gentamisin 3 mg/kg/gtin iIV/iM 3 esit dozda 4-6 hafta

6) Durum:Dogal veya prostetik kapak
Etken: Enterokoklar- Penisilin, gentamisin, vankomisin ve
streptomisine direncli suslar
« Ampisilin sodyum 300 mg/kg/giin iV 4-6 dozda 4-6 hafta veya
« Penisilin kristalize 300.000U/kg IV 4-6 doz/giin 4-6 hafta ve
« Streptomisin sulfat 20-30 mg/kg/gtin iV/IM 2 dozda 4-6 hafta

7) Durum:Dogal veya prostetik kapak
Etken: Enterokoklar- Penisiline direncli, aminoglikozit ve
vankomisine duyarli suglar, B laktamaz lireten sus

» Ampisilin-sulbaktam 300 mg/kg/giin 4 dozda 6 hafta ve

« Gentamisin sulfat 3 mg/kg/giin iV/iM 3 esit dozda 6 hafta
intrensek penisilin direnci

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

« Gentamisin sulfat 3 mg/kg/giin iV/iM 3 esit dozda 6 hafta

8) Durum: Dogal veya prostetik kapak
Etken: Enterokoklar- Penisilin, aminoglikozit ve vankomisine
direncli suslar
E. faecium
« Linezolid 30mg/kg/giin IV/PO 3 dozda 8< hafta veya
» Quinupristin-dalfopristin 22.5 mg/kg/giin V 3 dozda 8< hafta
E. faecalis
- imipenemysilastatin 60-100 mg/kg/giin IV 4 dozda 8< hafta ve
+ Ampisilin sodyum 300 mg/kg/giin iV 4-6 dozda 8< hafta veya
- Seftriakson sodyum 100 mg/kg/giin iV/IM 2 dozda 8< hafta ve
« Ampisilin sodyum 300 mg/kg/giin iV 4-6 dozda 8< hafta

9) Durum: Dogal veya prostetik kapak
Etken: HACEK
- Seftriakson sodyum 100 mg/kg/giin iV/iM 2 dozda 4 hafta veya
» Ampisilin-sulbaktam 300 mg/kg/giin 4 dozda 4 hafta veya
« Siprofloksasin 20-30 mg/kg/giin IV/PO 2 dozda 4 hafta

10) Durum: Dogal kapak
Etken: Kiltir negatif endokardit (Bartonella dahil)
1. segenek
» Ampisilin-sulbaktam 300 mg/kg/giin 4 dozda 4-6 hafta ve
« Gentamisinsulfat 3 mg/kg/giin IV/IM 3 esit dozda 4-6 hafta
2. secenek
 Vankomisin 40 mg/kg/glin 2-3 dozda 4-6 hafta ve
« Gentamisin sulfat 3 mg/kg/giin iV/iM 3 esit dozda 4-6 hafta ve
« Siprofloksasin 20-30 mg/kg/giin IV/PO 2 dozda 4-6 hafta
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MIYOKARDIT

Prof. Dr. Giilendam KOCAK
Medical Park Géztepe Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji, Istanbul

Miyokardit histolojik, immunolojik ve imminohistokimyasal
kriterlere gore tanimlanmis kalp kasi enflamasyonudur.
Gogu zaman enflamasyonun nedeni enfeksiyoz ajanlardir
fakat otoimmin hastaliklar, hipersensitivite reaksiyonlari
veya toksinlere bagh olarak da gelisebilir. Miyokarditin en
sik etkeni virlslerdir. Klasik olarak enterovirlslerin en sik
etken patojen oldugu bilinse de yeni tanisal yéntemler
parvoviriis B19, herpesvirls 6, hepatit C virlst, EBV ve
sitomegalovirisiin de siklikla miyokardite yol agabildigini
gostermektedir.

Miyokardit, sporadik veya epidemik olarak gdrilebilir,
mevsimsel ve cografi dagihm 6zellikleri gésterebilir. Spesifik
bir tani yéntemi olmadigi i¢in insidansi belirlemek gugtr.
Yas araligi olarak bimodal dagilim gdsterir, 6-12 ay arasi
bebeklerde ve adolesanlarda pik yapar.

Klinik Bulgular

Gocuklarda siklikla etken viral enfeksiyonlar oldugu igin
Oykude son 2 hafta icerisinde gegirilmis solunum yolu
enfeksiyonu veya daha az olasilikla gastroenterit bulunabilir.
Prodromal dbénemde hastada ates, miyalji, halsizlik ve
istahsizlik gérilebilir. Miyokarditin akut déneminde bulgular
genis bir klinik spektrum gdsterir, hastalik asemptomatik
olabilecegi gibi, degisik derecelerde kalp yetmezligi,
kardiyojenik sok, aritmi veya ani 6limle de ortaya ¢ikabilir.
Tipik klinik tablo kalp yetmezligi bulgularidir ve hasta
dispne, takipne, egzersiz intoleransi, solukluk, terleme ve
carpinti yakinmalari ile klinige basvurur. Solunum sikintisi,
Oksurik, istahsizlik, gastrointestinal semptomlar, karin
agrisi ve kusma gibi nonspesifik semptomlar ayirici taniyi
guglestirerek hastaligin tani almasini geciktirebilir. Daha
nadir olarak g6gis agrisi ve senkop bulunabilir.  Fizik
inceleme bulgular tipik olarak kalp yetmezlIigi bulgularidir.
Solukluk, tasikardi, aritmi, anormal kalp sesleri (S3, daha
nadir olarak S4), kapak yetmezligi Gflrimleri, boyunda
vendz dolgunluk, hepatomegali, periferik 6dem, takipne,
retraksiyon, krepitan ral ve ronkus gérllebilir. Fulminan
seyirli miyokarditte hipotansiyon, sok bulgulari goérulir.
Hasta kalp yetmezliginde olmasa bile aritmi ve buna
bagh senkop ile basvurabilir. Akkiz tam bloklu ¢ocuklarda
miyokardit ilk planda distinilmelidir. Lyme karditi ve Chagas
hastaliginda tam blok birlikteligi siktir. Supraventrikiler ve
ventriktler aritmiler gorulebilir, ani bebek 6limlerinin bir
kisminin miyokardit sonucu oldugu bilinmektedir.

Tani

Miyokarditte tipik klinik tablo gegiriimis viral enfeksiyonu
takiben gelisen kalp yetmezligidir. Oykii ve klinik tablo
tanida ok o6nemlidir. ik basamak tetkikleri olarak
elektrokardiyografi (EKG), miyokardiyal enzim ¢alismalari,
telekardiyografi ve ekokardiyografi (EKO) yapilir. Taninin
kesinlestirilmesini saglayan islemler ise magnetik rezonans
goruntileme (MRG) ve endomiyokardiyal biyopsidir (EMB).
EKG hemen her zaman anormaldir ama miyokardite spesifik
bir bulgu yoktur, normal bir EKG ise miyokarditi ekarte
ettirmez. EKG bulgularn degiskendir, sinlzal tasikardi,
voltaj supresyonu, ST degisiklikleri, T negatifligi gérilebilir.
iletim bozukluklari (degisik derecede bloklar), QT uzamasi,
prematur atimlar, tasiaritmiler ve bradiaritmiler izlenebilir.
Biyokimyasal degerlendirmede, nonspesifik enlamasyon
bulgulari olan beyaz kiire yiksekligi, sedimentasyon hizi ve
CRP yuksekligi cogu zaman akut miyokarditte gorulir ama
normal olmalari hastaligi ekarte ettirmez. Kardiyomiyozit
hasarinin gdstergesi olan Troponin | ve T ylksekligi,
CK-MB yiksekligi goérulebilir ama normal olmalan
miyokarditi ekarte ettirmez. Yukseklikleri akut hasar lehine
yorumlanabilir. Miyokarditte B tipi natriliretik peptit (BNP) ve
N terminal pro-BNP ylkselebilir, ylksek degerler solunum
sikintisi olan hastada kalp hastaligi ve akciger hastaliginin
ayirtedilmesinde yardimcidir. Bazi calismalarda kardiyak
miyozine karsl gelismis otoantikorlarin  bulundugu
gosterilmistir. Telekardiyografide kardiyomegali, pulmoner
vendz konjesyon ve nadiren plevral eflizyon izlenebilir.

Ekokardiyografi sol ventrikll yapi ve fonksiyonlarini gésteren
en etkili tani yéntemidir. Miyokarditte siklikla gorulen fenotip
dilate kardiyomiyopati (KMP) tipinde dilate ventrikil ve
ejeksiyon fraksiyonunun azalmis olmasidir, bununla birlikte
hipertrofik ve restriktif ventrikiil de gérilebilir. iskemik
KMP’de izlenen segmental duvar hareket bozukluklari da
izlenebilir. Ventriktl dilatasyonuna bagh mitral ve trikispit
kapak yetersizlikleri gérilebilir. Miyoperikarditli hastalarda
perikardiyal eflizyon gdrilebilir. Akut miyokarditin prognozu
daha iyi olan fulminan formunda sol ventrikll kavitesi
normal buyUklukte, ejeksiyon fraksiyonu azalmis ve septal
kalinlagma izlenir.

Viral etken solunum yollari, idrar, gayta ve kan érneklerinden
calisilabilir. Miyokardite yol agan viral etkenlerin cogunun
toplumda yaygin olarak bulunmasi ve gogu zaman latent
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periyot sonrasi miyokarditin ortaya c¢ikmasi nedeniyle
virlsiin go6sterilmesinin tanisal degeri kisithdir. Klasik
olarak akut ve subakut dénemde viral seroloji ile etken
arastirilabilir ama ¢ogu zaman tatminkar sonu¢ vermez.
Endomiyokardiyal biyopsi (EMB) ile miyokardiyal dokudan
viral genom veya viral kiltir ¢alisiimasi mimkundur.

Miyokarditin kesin tanisi icin EMB altin standart olarak
glinimize kadar gelmistir. Klasik olarak 1sik mikroskopisi ile
miyokardda miyokardiyal enflamasyonun gésterilmesi ve bu
dogrultuda gelistirilen Dallas kriterleri ile tani konulmaktadir.
EMB 6zellikle kiguk ve kalp yetmezlikli bebeklerde riskli bir
islemdir ve taninin dogrulanabilmesi igin birden ¢ok drnek
alinmasini gerektirir. Patolojik degerlendirme subjektiftir
ve sensitivitesi dustktlr. Miyokarditin yaygin tutulumdan
ziyade yama tarzinda tutulum géstermesi de EMB’nin tanisal
degerini azaltmaktadir. Yukarida saydigimiz nedenlerden
6turt tim hastalara uygulanamasa da ginimuizde halen
tanisal degerini korumaktadir. Biyopsi materyalinde
immunohistokimyasal ydntemler veya viral genomun
gosterilmesi EMB’nin tanisal degerini arttirmaktadir.

Glnumizde kardiyak MRG miyokarditin  tanisinda
6nemli bir tanisal yéntem olarak yerini almistir. MRG ile
sol ventrikilin blydklGgl, duvar kalinhgi, fonksiyonlari
yanisira lokal doku hasari, édem, hiperemi ve fibrozis de
tanimlanabilmektedir. Optimal degerlendirme icin MRG
semptomlarin baglangicindan itibaren ilk 2 hafta icinde
yapiimalidir.

Tedavi

Miyokardit tanisi almis hastalarda fiziksel aktivite
miyokardiyal hasari arttirma riskinden dolay1 kisitlanir.
Atak sonrasi ilk 6 ay egzersiz yapiimasina izin verilmez,
bu sirenin sonunda kardiyak fonksiyonlar normal ve aritmi
yoksa egzersize izin verilebilir.

Kalp yetmezliginin derecesine gdére medikal destek ve
medikal tedavi diizenlenir. Gerekli durumlarda nazal oksijen
destegi, sivi elektrolit izlemi uygulanir. Kalp yetmezIigi
asemptomatik veya hafif semptomatik ise ditretik ve ACE
inhibitérleri verili. Akut dénemde digoksin kullaniimasi
6nerilmemektedir. Daha agir kalp yetmezIigi durumlarinda
intravendz dopamin, dobutamin, milrinon destegi uygulanir.
Soktaki hastalarda entlibasyon ve solunum destegi, gerekli
durumlarda ECMO uygulanmalidir. Tam blok gelisen
hastalarda gecici kalp pili takilmalidir. Ritim bozukluklar
kilavuzlara gére tedavi edilir.

Antiviral tedavi hastaligin ¢ok erken dénemlerinde yararli
olabilir fakat ¢cogu zaman miyokardit viral hastaliktan
haftalar sonra ortaya ciktigi icin etkinligi tartismalidir.
Enteroviral ve adenovirs miyokarditinde subkutan
interferon betanin faydali olabilecegi gdsterilmistir. Antiviral,
antiinflamatuar ve immunmodilatér etkinlikleri nedeniyle
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intravendz  immiinglobiilin  (iVIG) pekcok merkezde
kullaniimaktadir. Calismalar iViG'in plaseboya Ustinliginii
gosterememis olsa bile hastaligin morbidite ve mortalitesi,
buna karsin ilacin givenli kullanimi géze alindiginda genel
egilim kullaniimasi yénindedir. Dev hiicreli miyokardit ve
eozinofilik miyokarditte immunsupresif tedavinin yararllig
gbsterilmistir. iImmiinsiipresif tedavinin tiim miyokarditlerde
yaygin olarak uygulanmasi ise kesinlik kazanmamistir.
CGalismalar inflamasyonu devam eden kronik semptomatik
(>6 ay) miyokarditli olgularda viral ylik yoksa imminsUpresif
tedavinin yararli olabilecegini gbéstermektedir. Tedavi
verilmeyen olgularda da iyilesmenin gérilebilmesi nedeniyle
immunsipresif tedavinin pediyatrik akut miyokarditli
olgularda yararliligi tartismalidir, buna ragmen genel olarak
olgularin yaklasik %25-30'unda denenmektedir.

Prognoz

Genel olarak bakildiginda prognoz iyidir. Akut dénemde
ritim bozuklugu, agir kalp yetmezIigi veya sok tablosundaki
hastada semptomlar uygun tedavi ile kontrol altina
alinabilirse hastalarin ¢ogunda dizelme saglanmaktadir.
Akut dénemde ani 6lim veya kronik dénemde dilate
kardiyomiyopatiye gidis ise istenmeyen sonuglardir.
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PERIKARDITLER

Prof. Dr. Birsen UCAR
Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Eskisehir

Perikard 2 ana tabakadan olusur: visseral perikard ve
parietal perikard. Visseral ve parietal perikard arasindaki
perikardiyal boslukta az miktarda (eriskinde <20-30 ml;
¢ocuklarda daha az) kayganli@i saglayan sivi bulunur.
Perikard kalbi ¢evre dokulardan neoplastik, infeksiy6z ve
inflamatuvar hastaliklarin yayilimindan mekanik olarak
korur, kalbin akut distansiyonunu sinirlar.

Akut Perikardit

Klinik Oykii: Akut perikarditi gocuk ve adolesanlar
sikistirici tarzda, siddetli veya kint vasifta prekordiyal
veya substernal goégis agrisi ile bagvurabilir. Agr sirt
Ustl yatinca, nefes almayla, 6ksiirme ve hareket ile artar.
Tamponad ya da pulmoner hastalik olmadigi middetce
solunum sikintisi nadirdir. Ates olabilir. Nadiren, hizh
biriken sivi varliginda, hepatik distansiyona bagl olarak
karin agrisi yakinmasi olabilir.

Fizik Muayene: Akut perikarditin patognomonik fizik
muayene bulgusu strtinme sesidir (frotman). Tim kardiyak
siklus boyunca duyulur; sol sternal kenar ve apekste en iyi
duyulur. Fazla efizyonlarda veya tamponadda kalp sesleri
derinden gelir. Ates varsa nonspesifiktir.

Kardiyak tamponad: Tam olarak dolan perikard
boslugunun kalbi sikistirmasidir. Atriyal ve ventrikller
dolusu kisitlar ve kardiyak output'u azaltir. Tamponad,
perikardiyal sivi voliminde ani artis ya da potansiyel
perikard distansiyonu sinirinin tizerine ¢gikan progresif artis
sonucunda olugabilir. Fizik muayenede tamponad “Beck
triadi” ile karakterizedir (hipotansiyon, kalp seslerinin
derinden gelmesi, juguler vendz distansiyon). Tasikardi,
takipne, nabiz basincinda daralma, pulsus paradoksus da
géralar.

Laboratuvar Tetkikleri: inflamasyon belirteglerinin
(I6kosit sayisi, eritrosit sedimentasyon hizi (ESR) ve CRP)
yUkselmesi hastalik aktivitesinin ve tedavinin etkinliginin
izleminde yararl olabilir. Miyokarditin eslik ettigi hastalarda
miyokardiyal hasari gbésteren enzimlerin (CK-MB ve
troponin T) ylUkselmesi saptanabilir.

Gogiis Radyogrami: Belirgin eflizyon varliginda kalp
gblgesi “lcgen” veya “siurahi” seklinde gordldr. Kronik
perikarditte perikardiyal kalsifikasyonlar gérilebilir.

Elektrokardiyografi: Akut perikarditte lateral

derivasyonlarda ST segment elevasyonu, PR segment
depresyonu, kronik perikardit veya fazla sivi varliginda
tim derivasyonlarda disik voltaj, elektriksel alternans ve
lateral derivasyonlarda T negatifligi gérilebilir.

Ekokardiyografi (EKO): Tani esas olarak EKO ile
konulur. Kalp etrafinda ekosuz bir alan olarak gérulr,
fibrindz iplikgikler goérulebili. Daha fazla sivi varliginda
kalp perikard boslugu icinde salinim hareketi yapar.
Tamponadda diyastolde sag ventrikil serbest duvari
ve sag atriyum kollapsi gériiliir. interventrikiiler septum
inspiryumda sola dogru kayar, ekspiryumda ise tekrar
saga dogru hareket eder. Doppler EKO’da inspiryumda
mitral inflow (E) velositesinde asin bir azalma, relatif
olarak artmis atriyal komponent (A velositesi) gorlir.
Aksine trikuspid inflow (E) velositesinde inspiryumda agiri
artis olur.

Kardiyak Kateterizasyon: Fazla perikardiyal sivi
birikiminde kalbin 4 boslugunda diyastolik basinglar
yUkselir ve sonunda esitlenir. Sag ventrikll ve pulmoner
arter basinglari yikselebilir. Femoral arter ve sag atriyum
traselerinde pulsus paradoksus gérulebilir.

Diger Gériintiileme Yéntemleri: Bilgisayarli tomografi
(BT) ve magnetik rezonans gérintileme (MRG), konstriktif
perikarditten slphelenildiginde faydali olabilir. ~ Aktif
perikardiyal inflamasyon ve konstriksiyonun hemodinamik
bulgulari MRG’de gdsterilebili. BT kalsifikasyonu,
perikardiyal kalinlasmay dagdsterebilir.

Tamponadda Yaklasim: Tamponadli cocukta diyastolik
dolus basincini artirmak ve stabilizasyonu saglamak
icin acilen intravedz sivi verilmelidir. Vazodilatatérler
ve diuretikler gibi sistemik basinci dislren ilaglardan
kacinilimahdir.  Klinik olarak tamponadi olan (dusuk
kardiyak output, hipotansiyon veya pulsus paradoksus
>10 mmHg), bakteriyel perikarditten stphelenilen, immun
yetmezligi olan hastalarda veya eflizyonun etyolojisinin
bilinmedigidurumlardataniamagliolarak perikardiyosentez
yapiimalidir. Eflizyonun tekrarlama egiliminden dolay! bir
drenaj kateteri en az 48 saat sireyle perikard bosluguna
yerlestiriimelidir. Aspire edilen perikardiyal sivi hucre
sayisi ve dagilimi, glukoz ve protein konsantrasyonlari,
Gram ve aside rezistan basil boyamalari, bakteriyel,
viral, fungal kultirler ve mikroskopik analiz ydnlerinden
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incelenmelidir. Spesifik bakteriyel veya viral antijenler
polimerize zincir reaksiyonu (PCR) ve lateks aglutinasyon
calismalari ile degerlendirilebilir. Ylksek trigliserid diizeyi
siloperikardiyum i¢in diagnostiktir. TUberklloz perikardit
disunuliyorsa adenozin deaminaz aktivitesi duzeyi
calisilabilir. Purtlan perikardiyal sivi drene edilemeyecek
kadar yogun olabilir; bu durumda subtotal perikardiyektomi
veya perikardiyal pencere seklinde cerrahi drengj

gerekebilir.
Etiyoloji
Viral Perikardit: Cocukluk c¢agr perikarditinin en
yaygin formudur. Cocuklarda birgcok enteroviruslar

sorumlu olmakla birlikte perikarditin en sik viral etkeni
Coxsackievirus'tur. Hastalar genellikle Ust solunum yolu
ya da gastrointestinal sistem infeksiyonundan 10-14
glin sonra prekordiyal g6égus agrisi, ates ve sirtinme
sesi ile gelirler. GoéranUmleri, bakteriyel perikarditli
hastalardan daha az toksiktir; eslik eden miyokardit varsa
hastanin klinigi daha agir olabilir. Tamponad nadirdir.
Perikardiyal sivi serbz veya serosanginéz olabilir ve
lenfosit hakimiyeti gdsterir, ancak perikarditin erken
déneminde nétrofiller daha yaygindir. Viral kultarler ve
PCR calismalari spesifik viral etkeni belirlemede yardimci
olabilir. Tedavi semptomatiktir; yatak istirahati ve oral
nonsteroid anti-inflamatuvar ilaclardan (NSAID) olusur.
NSAID’ler etkisiz kalirsa, ancak bakteriyel etkenler ekarte
edildikten sonra steroid tedavisi dusutnulebilir. Nonsteroid
anti-inflamatuvar ilaglar (NSAID) ile kolsisin’in birlikte
kullanimi, eriskinlerde rekurrens egilimini azaltmaktadir,
ancak c¢ocuklarda kolsisin kullanimi ile ilgili yeterli veri
yoktur. Bazi arastirmacilar antiviral tedavi kullanimini
(intravendz immiinoglobulin (IVIG), valgansiklovir, IFN-a
gibi) dnermektedir. Tam rezollUsyon genellikle 6 haftadan
Once goraldr. Relaps hastalarin az bir kisminda gorulir ve
NSAID’ler veya steroidlerin verilmesi ile dizelir. Nadiren
gec¢ komplikasyon olarak konstriktif perikardit gelisir.

Bakteriyel Perikardit: Daha nadir gorlilmesine ragmen
ciddi, yasami tehdit eden bir hastaliktir. Genellikle 2 yasin
altindaki cocuklarda gérulir. Klasik semptomlari ates,
prekordiyal gbgls agrisi, sirtinme sesi, kalp seslerinin
derinden gelmesidir, ancak bazen disutk kardiyak output
ve sokla da gelebilir. Dispne, takipne ve tasikardi eslik eden
semptomlardir. Bakteriyel perikardit hematojen yolla ya da
direkt temas yoluyla olusabilir. Perikardiyal sivida nétrofil
hakimiyeti goérulur ve kiltirlerde etken mikroorganizma
pozitifti. Ornek alinmadan &énce antibiyotik verilmisse
perikardiyal sivi, serum veya idrarda lateks aglutinasyon
testi calisiimasi yardimci olabilir.  Olgularin  yaklasik
yarisindan sorumlu olan stafilokokus aureus en sik izole
edilen bakteridir ve postoperatif bakteriyel perikarditlerin
en sik sebebidir. Akciger absesi, abdominal infeksiyon veya
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klint gégus travmasi olan ¢ocuklarda anaerobik bakteriler
akla gelmelidir. Antibiyotikler tedavide tek basina yeterli
degildir. Tum hastalara perikardiyal bosluga perkitan
veya cerrahi drenaj yapilmasi gerekir. intraperikardiyal
streptokinaz verilmesi drenaji kolaylastirabilir. Stafilokokus
aureus ve Hemofilus influenza gibi en sik etken olan
organizmalara yonelik genis spektrumlu antibiyotikler
verilmelidir. Baglangic tedavisi 1.V. penisilinaza direncli
penisilinler (nafsilin veya oksasilin) veya vankomisin
(metisiline direncli stafilokokus aureus i¢in risk altinda
olan hastalarda) ile birlikte Gglnct kusak sefalosporini
(seftriakson, sefotaksim) kapsamalidir. immiin yetmezIigi
olan hastalarda aminoglikozid eklenebilir. Spesifik kiltar
ve antibiyogram sonuglari alindiginda tedavi dizenlenir.
i.V. antibiyotiklere 3-4 hafta devam edilmelidir. Konstriktif
perikardit ge¢ bir komplikasyon olabilir; 6zellikle
Stafilokokus aureus, Hemofilus influenza ve Streptokokus
pndémonia infeksiyonlarindan sonra siktir.

Tuberkiloz (Tbc) Perikardit: Esas olarak gelismekte olan
Ulkelerde géruldr. Baglangi¢ kilo kaybi, halsizlik, disik
dereceli ates, gece terlemesi, dispne ve gégls agdrisi ile
tipik olarak sinsidir. Subakut perikardiyal tamponadia
komplike olabilir. Tbc perikardit siklikla milier tiberklloza
sekonder direkt yayilim ile veya perikarda lenfatik yayilimla
olusur. Pulmoner infiltrasyon olmadan hematojen yayihm
da olabilir. Gogunlukla Mantoux testi pozitiftir. Perikardiyal
sivi tipik olarak serosangindz veya hemorajiktir; lenfosit
hakimiyeti mevcuttur. Smearlerde aside rezistan basiller
gorllebilir, fakat hastalarin <%50'indadir.  Perikardiyal
biopsi ile histolojik konfirmasyon yapilabilir. Perikardiyal
sivi adenozin deaminaz dizeylerinin >50 U/L olmasi
diagnostiktir. PCR tekniklerinin de duyarlilik ve 6zgulligu
yUksektir. En az 2 aylik rifampisin, izoniazid, pirazinamid
ve etambutol rejimi ve sonrasinda 4 ay sireyle izoniazid
ve rifampisin tedavisi oldukca etkindir. Bir-iki ay sureyle
steroid tedavisi verilmesi inflamasyonu azaltabilir ve
perikardiyal sivinin rezorpsiyonunu artirir. Tbc perikardit,
konstriktif perikarditin dnde gelen nedenlerinden biridir.

HIV ve Diger infeksiyonlar: HIV infeksiyonu olan
cocuklarin %25’inde perikardiyal efizyonlar bildirilmektedir,
ancak nadiren tamponada yol acar. Perikardiyal sivi
kulturleri genellikle negatiftir. Genellikle plevral eflizyon ve
asit de eslik eder. immiin yetmezIigi olan hastalar fungal ve
parazitik perikarditler yoninden risk altindadir. Gelismekte
olan Ulkelerde HIV ve Tbc infeksiyonu birlikteligi yaygindir.

Perikardiyal Eflizyonunun Diger Sebepleri: Renal
yetmezlik, Kawasaki hastaligi, ilaca bagh perikardit,
hipotiroidizm,  siloperikardiyum, travma, neoplastik

hastaliklar, irradyasyon perikarditi, postperikardiyotomi
sendromu, otoimmuin ve konnektif doku hastaliklarinda da
perikardiyal eflizyon gelisebilir.
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Postperikardiyotomi Sendromu: intrakardiyak  veya
perikardiyal cerrahiden en az 1 hafta sonra gelisir.
Perikardiyal ve plevral inflamasyon oldugundan dolayi bu
hastalarda siklikla pléritik gégus agrisi mevcuttur. Cerrahi
sonrasi hastalarin yaklasik %30’unda gériiliir. irritabilite,
halsizlik, istahsizlik ve artralji gorilebilir. Fizik muayenede
sirtinme sesi ve tasikardi, sivi retansiyonu bulgulari (kilo
artisi ve hepatik konjesyon) saptanir. Tamponad nadirdir.
Sebebi muhtemelen otoimmun reaksiyondur. Herhangi bir
kardiyak operasyon sonrasinda gelisebilmekle birlikte en
sik atriyal septal defekt, ventrikiler septal defekt ve Fallot
teralojisi ameliyatlarindan sonra gorilir. Nonspesifik
inflamasyon belirtegleri saptanabilir. Tipik olarak benign
ve kendiliginden sinirlanan bir durumdur. Tedavi, sivi
retansiyonu igin dilretikleri ve NSAID’leri kapsar.
Semptomatik eflizyonlarda perikardiyosentez gerekebilir.
Aspirin, dnerilen primer anti-inflamatuvar tedavidir (30-75
mg/kg/giin dozunda (4 doza béliinerek) 4-6 hafta sireyle
verildikten sonra azaltilarak kesilir). NSAID’lere direngli
bol eflizyonlu olgularda prednizon etkili olabilir (1 hafta
2 mg/kg/gin, maksimum 60 mg/giin dozunda verildikten
sonra 3-4 haftada azaltilarak kesilir). Rekurren eflizyonu
olan hastalarda perikardiyosentez veya perikardiyektomi
gerekebilir.

Rekiirren ve Kronik Perikardit

Rekdirren perikardit, altta yatan hastaligin relapsina veya
medikal tedavi kesildikten sonra perikardiyal sivinin
yeniden birikmesine bagli olarak gelisen intermittan
perikardiyal inflamasyondur. ilk ataktan sonra rekiirrens
orani %15-30 arasinda degisir; kolsisin kullaniimayan
hastalarda, ¢zelikle steroid kullanilanlarda %50’ye kadar
artar. En siklikla postperikardiyotomi sendromu, juvenil
romatoid artrit veya sistemik lupus eritematozusta goérdldr.
Tedavide NSAID’ler, kolsisin ve oral steroidler kullanihr.
Direncli olgularda azatiyopirin, siklofosfamid, IVIG, IL-1
reseptdér antagonisti, anti-TNF gibi immin modulatérler
kullanilabilir, ancak bu tedaviler arastirma asamasindadir.
Cok sayida rekurrens olursa perikardiyektomi yapilabilir.

Kronik perikardit, >3 ay siren, tipik olarak kalp yetersizligi
veya sistemik inflamatuvar hastalikla birlikte olan
semptomlardan olusur. Semptomatik hastalarda standart
medikal ve cerrahi tedavi uygulanir. IVIG ile tmit verici
sonuglar elde edilmigtir.

Konstriktif Perikardit

Konstriktif perikardit, kalinlasmis ve fibrotik perikard ile
karakterizedir ve ventrikul dolusunu kisitlar. Kalsifikasyon,
hastalarin %25’inde olusur. Belirgin bir sebep olmadan
veya herhangi bir perikardit formunun son asamasi olarak
gelisebilir. Ventrikiler sistolik fonksiyon genellikle normal
kalir, fakat ventrikillerin diyastolik genislemesi kisitlanir.
Hastalar egzersiz intoleransi, dispne, yorgunluk, kilo artisi
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ve senkop yakinmalari ile basvurabilir. Fizik muayenede
hepatomegali, splenomegali, juguler vendz dolgunluk,
6dem ve asit saptanabilir. Oskiltasyonda bir diyastolik
dolus sesi olan ve ventrikiler dolusun aniden kesilmesine
bagli ortaya ¢ikan “perikardiyal knock” duyulabilir. G6gus
radyogrami normal olabilir ya da perikardiyal kalsifikasyon
gorilebilir. EKG'de dustk QRS voltaji, anormal ST
segmenti ve T dalgasi gorllebilir Ekokardiyografide
paradoksal septal hareket gorilebili, vena kava'lar
dilate olabilir. Doppler EKO’da &énemli solunumsal
degisiklikler saptanir. inspiryumda mitral inflow hizinda
asiri bir azalma, trikiispid inflow hizinda ise asiri bir artig
gorilur. BT ve MRG perikardin kalinlasmasini ve/veya
kalsifikasyonunu gbésterebilir. Kardiyak kateterizasyonda
sol ve sag ventrikll diyastol sonu basinglarinin, sol ve
sag atriyal ortalama basinglarinin ve ortalama pulmoner
kapiller kama basincinin esitlendigi gorilur. Kesin tedavi
total perikardiyektomidir. Restriktif KMP de anormal
diyastolik fonksiyon ve korunmus sistolik fonksiyonlarla
karakterize oldugundan dolay! konstriktif perikarditten
ayinmi zordur. Tedavileri ise c¢ok farkli oldugundan
dolay! (perikardiyektomi/transplantasyon) ayirici tani ¢ok
6nemlidir. Ekokardiyografi ve kateterizasyon bulgulari ile
ayinmlarn midmkindir. Konstriksiyonda anormal septal
hareket, restriksiyonda ise atriyal genisleme belirgindir.
Konstriksiyonda Doppler velositelerinde inspiryumda
belirgin degisiklikler olurken, restriksiyonda bu solunumsal
degisiklikler nadirdir.
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COCUKLUK CAGINDA GASTROOZOFAGEAL REFLU HASTALIGI ve
ASTIM ILiSKiSi

Dog. Dr. Engin TUTAR
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligii ve Hastaliklari, Gocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, [stanbul

Gastrodzofageal reflii (GOR) her yas grubundaki cocuk ve
eriskinde gérilen, mideyi dekomprese ederek, kompliansi
arttirmayi amaglayan ve genellikle postprandial dénemde
gérilen fizyolojik bir olay olup, herhangi bir rahatsizliga
neden olmaz. Gastrodzofageal reflii hastaligi (GORH) ise
refllye gastrointestinal veya gastrointestinal sistem disi
semptomlarin eslik ettigi patolojik tablodur.

Gastrodzofageal refli hastaigi (GORH) ile kronik
solunum sistemi hastaliklari arasinda yakin bir iligki
oldugu bilinmektedir ancak hangisinin primer rol oynadigi
net olarak ortaya konulamamistir. GORH ile iliskili
oldugu bilinen solunum sistemine ait bulgular tablo 1’de
gosterilmigtir.

Tablo 1. Gastrodzofageal refli hastaligi ile iligkili oldugu
bildirilen solunum sistemi bulgulari.

Kulak Burun Bogaz Kronik 6ksurik

Farenjit

Larenijit

Tekrarlayan otitis media
Globus

Vokal kord nodul

Pulmoner Tekrarlayan pnémoni
Kronik bronsit
Astim

Bronsiektazi

Astimh ¢ocuklarda GORH sikhigl %19-%80 gibi genis bir
aralikta bildirilmektedir. Genel anlamda astim hastalarinin
%25 kadarinda GORH'nin eslik ettigi sdylenebilir. Ozellikle
orta-agir sidddette astimi olanlarda GORH sikligi %56-
68 gibi olup en yilksek orandadir GORH olanlarin
%13’linde ise astimin eslik ettigi bildiriimistir. Ozofageal
pH monitorizasyonu ve pH/impedans 6lgim sonuglarina
gore, astimli gocuklarin %60-80'inde analizlerin anormal
oldugu, 6zellikle noktiirnal higilti ile GORH arasinda iligki
oldugu gérulmustir. Gece uyku sirasinda tlkrik tretiminin
ve yutkunma sikliginin azalmasi, yer cekimi etkisinin
kaybolmasi nedeniyle 6zofageal klirensin bozulmasi refl

semptomlarini belirginlesmektedir. Bu nedenle 6zellikle
noktiirnal astim semptomlari olan hastalarda GORH
sikhiginin 8 kat arttigi gézlenmisti. GORH olan astimli
hastalarin yaklasik %50’sinde regurjitasyon, kusma,
karin agrisi, buyime gelisme geriligi gibi semptomlar
eslik etmekle beraber, hastalarin énemli bir kisminda
gastrointestinal herhangi bir semptom olmayabilir.
Tedaviye ragmen noktlrnal higiltinin  dizelmedigi,
astim semptomlarina retrosternal agri/yanma veya
regurjitasyonun eslik ettigi olgularda uygulanacak
olan antirefli tedavi astim semptomlarini azaltmakta,
asemptomatik reflisi olan astimh olgularda ise refli
tedavisinin astim kontroliine etkisi ¢cok sinirli kalmaktadir.

Patofizyoloji

Gastrodzofageal reflisi olan hastalarda birgok yolla
Oksuruk, hisilti tablosu gelisebilir. Bunlardan en énemlisi,
asit reflinun distal 6zofagus mukozasinda meydana
getirdigi  inflamasyonun, ortak vagal innervasyon
nedeniyle Ust ve alt hava yollarinda refleks uyariyla
konstriksiyona neden olmasidir. Bunun yani sira tabloya
eslik eden laringofaringeal mikroaspirasyonlar, &staki
disfonksiyonuna yol acarak sinls drenajini ve orta kulak
havalanmasini bozar. Bu nedenle tekrarlayan sinuzit veya
tekrarlayan orta kulak effizyonlarinin ayirici tanisina
refli hastaligi dahil edilmelidir. Yukarida sayilan bu
mekanizmalarin yani sira, astimli hastalarin tedavisinde
kullanilan beta agonistlerin alt 6zofagus sfinkter (AOS)
basincini azaltmasi, kronik hiperinflasyonun diyaframi
duzlestirmesiyle AOS'yi olusturan His agisinin bozulmasi
ve hiperinflasyona bagli olusan negatif intratorasik basinca
bagl olarak AOS'nin torasik bosluga dogru kaymasi gibi
diger birgok faktdr astimh hastalarda refliyu kolaylastirir.

Astimli hastalarda gastroozofageal reflii hastaligi tani
ve tedavisi

Astimi olan ve GOR diisiiniilen hastalara giinliik pratikte
yaygin olarak ampirik antirefli tedavi &nerilmektedir.
Ancak daha dogru olan yaklagim, bu hastalarin yasina
ve yakinmalarina uygun yéntemler kullanilarak reflinin
kanitlanmasidir. ESPGHAN ve NASPGHAN uzlasi
raporunda, tedavi ile iyi kontrol edilemeyen astimli
hastalarda eslik eden olasi GORH'nin arastiriimasi ve
tedavisiyle ilgili algoritma sekil 1 de gérilmektedir.
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[ Persistan astim ]

GOgliste yanma
veya regurjitasyon

‘ Hayir

Gug tedavi? veya
noktirnal
baslangich astim?

‘ Evet

Diger hisilti nedenlerini disla
pH (ximpedans) monitérizasyonu uygula

pH (ximpedans)
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normal?

PPi ile tedavi et
Evet _—
Astima eslik eden
Hayir GORH ihtimali dusiik
Astima eslik eden
Evet GORH ihtimali disik

Hayir

PPi tedavisi dene

Sekil 1. Gastrodzofageal refli hastaliginin eslik ettigi
disunulen astimh ¢cocuga yaklasim.

Gastrodzofageal refli hastaligi tanisinda, 8-12 yas Ustl
cocuklarda retrosternal yanma/agri ve regurjitasyon
yakinmalari erigkin hastalarda oldugu gibi ¢ok 6nemli
tanisal semptomlardir ve ampirik proton pompa inhibitdri
(PPI) tedavisi verilebili. Bu yakinmalari olan hastalarin
2-4 haftalik PPI tedavisine yanit vermesi, GORH tanisi ve

tedaviyienaz 8 haftayatamamlamakagisindan¢oguzaman
yeterlidir. Ancak semptomlari iyi ifade edemeyen 8-12 yas
alti cocuklarda, 6zellikle semptomlarin ¢ok nonspesifik
oldugu kiigiik gocuklarda, GORH tanisinda, algoritmada
da gosterildigi gibi pH-impedans monitérizasyonu ile refli
hastaliginin goésterilmesi ve sonrasinda tedavi verilmesi
Onerilmektedir.
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KISTIK FIBROZIS TEDAVISINDE YENILIKLER

Dog. Dr. Yasemin GOKDEMIR
Marmara Unversitesi, Cocuk Gégiiis Hastaliklar Bilim Dali, Istanbul

KF, baslica akciger ve pankreas olmak izere tim vicuttaki
egzokrin bezleri tutabilen beyaz irkta sik gérilen otozomal
ressesif gecisli genetik hastaliktir. Kronik suUpuratif
akciger hastaliklarinin ve bronsektazinin ¢ocuklarda
en sik sebebidir. Hastaligin insidansi populasyonlar
arasinda farklilik géstermektedir. KF geni 7. kromozomun
g22-31 bdlgesindedir. KF geninden 1.480 amino asitlik
KFTR olarak adlandirilan bir protein sentezlenmektedir.
KFTR proteininin sentezlenip sentezlenmemesi veya
sentezlenen proteinin klor kanali aktivitesine gére KFTR
geni Uzerinde tanimlanan mutasyonlar 5 ana grupta
toplanmistir. Yeni tedaviler agirlikh olarak KFTR proteininin
fonksiyonunu arttirmaya yénelik oldugu igin bu mutasyon
gruplarini bilmek énemlidir. KF mutasyon gruplari asagida
siralanmistir.

|. Grup mutasyonlar: Bu grupta yer alan KFTR mutasyonlari
dur kodonlarinin olusmasina neden olduklarindan kisa
KFTR protein sentezine neden olurlar. Tam olmayan
KFTR proteininin klor kanal aktivitesi ya ¢cok azdir ya da
hi¢ yoktur

Il. Grup mutasyonlar: Bu grupta yeralan mutasyonlar
KFTR proteininin sentezlendikten sonra hiicre igindeki
trafigininin  bozulmasina neden olurlar. KFTR proteini
membranin apikal ylizeyine ulasamadigi icin klor kanallari
olusamamaktadir.

Ill. Grup mutasyonlar: Bu grupta yer alan mutasyonlar
KFTR proteininin hicre icindeki trafigininin aksamasina
neden olurlar. KFTR proteinileri hiicrenin apikal yizeyine
ulagabilmektedir.

IV. Grup mutasyonlar: KFTR proteini hicrenin apikal
yUzeyine ulasmakta fakat kanal aktivitesi tam degildir.

V.Grup mutasyonlar: Azalmis KFTR kanal aktivitesine
neden olmaktadirlar.

GUnumdizde kistik fibrozise sebep olan 2000 den fazla
mutasyon saptanmisti. KFTR geninde en sik gorilen
mutasyon grup 2 mutasyon F508del (fenilalanin amino
asidini kodlayan 508. kodonun delesyonu) dir. Bu mutasyon
kuzey Avrupa Ulkelerinde yiiksek siklikla gorulirken gliney
Avrupa Ulkelerinde daha disUktdr.

Kistik fibrozis'te son birkag yila kadar uygulanan tedaviler
hastaligin sebep oldugu semptomlari ortadan kaldirmaya

yOneliktir. Solunum sistemine yodnelik tedaviler hava
yolu temizligi, enfeksiyonlarin tedavisi, inflamasyonun
tedavisidir. Gastrointestinal sisteme yo6nelik tedaviler
ise pankreas enzim replasman tedavisi, A,D,E,K vitamin
destegi ve ylksek kalorili beslenme destegidir.

2012 yilinda KFTR proteininin fonksiyonunu arttirmaya
ybnelik ilk ilag onam almis ve kullanima girmigtir. Devam
eden ilag calismalan agirhkli olarak altta yatan temel
defekti dizeltmeye yoneliktir. Diger tedavi calismalar
infeksiyon etkenlerine &zellikle P aeruginosaa yoénelik
inhale antibiyotikler tzerine yogunlasmistir. Kistik fibrozis
tedavisine yoénelik yaklasik 30 yeni ilacin ¢alismalar
slrmektedir.

Kistik fibrozise yonelik yeni tedavileri 5 ana baglik altinda
toplayabiliriz.

1-Gen tedavisi

2-KFTR proteininin
tedaviler

fonksiyonunu arttirmaya yénelik

3-infeksiyonun tedavisine ydnelik tedaviler

4-Solunum yoluna yénelik diger tedaviler (Havayolu
ylzey sivisinin akiskanhgini arttirmaya yénelik tedaviler,
antiinflamatuar tedaviler)

5-Gastrointestinal sisteme y6nelik tedaviler

1-Gen tedavisi:

Hastaligi tam olarak dizeltebilmek igin alttaki genetik
bozuklugu dizeltmek gerekir. Bu nedenle planlanan
gen tedavisi calismalari 1990’dan itibaren sirmektedir.
Saglam gen; virls, yag kapsuli gibi aracilarla solunum
yollarina verilerek orada islev gérmesine calisiimaktadir.
Ancak verilen genin uzun émurli olmamasi nedeniyle
sikca kullanilmasi gerekmekte, maliyetler de ¢ok
yiksek olmaktadir. Mevcut durumda heniiz hastalara
kullanilabilecek diizeyde degildir. Bu konuda énemli bir
¢alisma 2015’te Lancet dergisinde yayinlanan faz 2b
¢alismasidir. Bucalismaya 12 yas ve tizeri 130 kistik fibrozis
hastasi dahil edilmis olup hastalar 2 gruba randomize
edilmistir. Hastalara nebulize gen-lipozom kompleksi veya
%9 salin (plasebo) her 28 giinde 1 kez, 12 ay sliresince
inhalasyon yoluyla verilmistir. Primer sonlanim noktasi
FEV1 deki % degisim olarak belirlenmistir. Nebulize
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gen-lipozom kompleksi inhale eden hastalarda plasebo
grubunda gérilen %3,7 lik FEV1 dustsi gorilmemigtir.
Bu calisma gen tedavisi igin Umit verici ilk ¢alisma olmasi
acisindan 6nemlidir.

2-KFTR proteininin
tedaviler

fonksiyonunu arttirmaya ydnelik

VX-770 plazma memraninda zaten varolan ancak iglevi
bozuk olan KFTR kanallarinin galismasini arttirir. Yapilan
calismalar ilaci kullanan hastalarda solunum fonksiyon
testlerinde iyilesme, ter testi CL diizeyinde azalma, kilo
artisi ve akciger alevlenme sayilarinda azalma oldugunu
gostermistir. Ardindan en az bir G551D mutasyonu olan
hastalarda kullaniimak Gzere Kalydeco (VX-770) isimli ilag
31.1.2012 tarihi itibariyla ABD’de 6 yas Uzerinde kullanim
izni almistir. Ardindan 2015 yilinda 2-6 yas arasinda
kullanilmak Gzere 50 ve 75 mg Ik grandl formlar da
Uretilmistir. Yapilan ¢alismalarda bu ilacin diger grup 3 ve
bazi grup 4 mutasyonlarda da etkin oldugu saptanmis ve bu
mutasyonlar icin de ABD’de onam almigtir. Kalydeco’nun
kullanildigi mutasyonlar G551D, G178R, S549N, S549R,
G551S, G1244E, S1251N, S1255R G1349D, R117H olup
Amerika’daki kf hastalarinin %5’ini kapsamaktadir.

KFTR proteinine ydnelik tedavi gelistirme calismalari

Amerika’da hastalarin = %85ini kapsayan F508del
mutasyonunda yogunlasmistir. Wainwright ve ark.
yaptigi calismada homozigot F508del mutasyonuna

sahip hastalarda Lumacaftor (VX-809) ve ivacaftor (VX-
770) kombine tedavisi kullanan hastalar plasebo ile
karsilastirildiklarinda FEV1 de %2.6-4 artis ve alevlenme
sikliginda %20 azalma, tarti aliminda anlamli artis
saptanmis ve bu ilag Orkambi jenerik ismi ile 2015 haziran
ayinda Amerikada, kasim ayinda ise Avrupa’da onam
almis ve KF'li hastalarda kullanilmaya baglanmistir.

Sadece grup 1 mutasyona sahip hastalar icin faz 3
calismasi yakin zamanda sonlanan Ataluren’in beklenen
dizeyde etkin olmadigi gérlldi. Bu calismada ataluren
sadece inhale tobramisin kullanmayan hasta grubunda
etkili saptand..

3-Antibiyotikler

Kistik fibroziste P aeruginosa infeksiyonuna yénelik onam
almis 4 adet inhale antibiyotik bulunmaktadir. Bunlar
tobramisin, aztreonam ve kolistimetat ve levofloksasin’dir.

Tobramisin ve kolimestatin hem nebul hem de inhale kuru
toz formu vardir.

Tobramisin hem akut infeksiyonda eradikasyon amaciyla
hem de kolonizasyon tedavisinde kullanilan bir inhale
antibiyotiktir.

P aeruginosa’ya yo6nelik inhale antibiyotiklerle ilgili
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bircok calisma devam etmektedir. Bu ajanlar kuru toz ve
lipozomal siprofloksasin inhalasyon sollisyonu, lipozomal
amikasindir.

Metisilin direncli S. Aureus sikhgr Amerika’daki hastalarda
%20-25 arasinda degismekie olup bu hastalardaki
kolonizasyona ydnelik olarak kuru toz inhale vankomisin
calismasi devam etmektedir.

Kistik fibroziste diger yeni calisma alani antibiyotik
olmayan antimikrobiyal ajanlardir. inhale nitrik oksitin
havayolunda antimikrobiyal etkinigi bildiriimis ve faz
1 calismasi tamamlanmis ve plasebo kontrolli faz 2
calismasi basglanmistir.

ivakaftor mutasyona spesifik bir ajan olup, yapisi kinolona
benzerdir. Anti stafilokokal etki ve zayif antipsédomonal
etkinligi oldugu saptanmistir.

4-Solunum yoluna yénelik diger tedaviler

Dornaz alfa (Rekombinan insan DNaz), human DNaz |
enziminin rekombinant formudur, bu nedenle “rekombinant
human DNAz” (rhDNaz) olarak da adlandirilir. Bu ilag, KF
hastalarinin mukusundaki nekroza ugramis nétrofillerden
aciga cikan ¢ok miktardaki serbest DNA’yl yikmak ve
bdylece solunum yolu sekresyonlarinin viskoelastisitesini
azaltmak, mukusun klirensini artirmak ve solunum yolu
enfeksiyonlarinin siklik ve siddetini azaltmak yoluyla
akciger fonksiyonlarini korumak ya da iyilestirmek
amaciyla gelistirilmigtir.

Havayolu ylizey sivisinin hidrasyonunu arttirmaya yénelik
olarak baslica iki preparat vardir, bunlar hipertonik salin ve
mannitoldir.

Hipertonik salin (HS), solunum vyolu ylizey sivisinin
hidrasyonunu arttirarak mukosilier Kklirensi artirmasi
amaciyla gelistiriimistir. Cochrane analizinde HS alan 6 yas
Ustlindeki hastalarda akciger fonksiyonlarinin diizelme,
pulmoner alevlenme sikiginda azalma saptandig
bildiriimigti. ABD’de 6 yas Uzerindeki hastalarin %66’si
HS kullanmaktadir. Alti yas altindaki hastalarda etkinligi
kanitlanmamigtir ve etkinlik calismalari devam etmektedir.
irritan  oldugu icin &ncesinde ventolin inhalasyonu
yapiimahdir.

Mannitol; hipertonik salin ile benzer mekanizma ile etkinlik
g6stermektedir. Hipertonik salin tedavisini tolere edemeyen
hastalarda mukus hidrasyonunu arttirma amach kullanimi
Onerilmektedir.

Antiinflamatuar tedavi olarak ginumizde en yaygin
kullanilan tedavi azitromisin'dir. KF rehberlerinde 6 yas
Uzerinde kullanimi énerilmektedir. Yapilan calismalarda P
Aeruginosa’ya bagli alevlenmeleri azalttigi saptanmistir.
ibuprofen de antiinflamatuar olup yan etkileri dolayisiyla
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¢ok nadir olarak kullaniimaktadir.

Alfal antitripsinin kf'de antinflamatuar etkinlik calismasi
devam etmektedir.

4-Gastrointestinal sisteme yénelik tedaviler

Kistik fibroziste A,D,E,K vitamini emilim eksikligi olup, bu
vitaminleri kombine olarak i¢eren preparatlar tretilmistir.

Bu preparatlar 6ncelikle hastalar icin kullanim kolaylg:
saglamakta olup, tek bir ila¢ kullanimi ile vitamin
diizeylerini normal sinirlarda tutulmasini saglamaktadir.
Bu vitamin tedavisinin hem pankreas yetmezligi olan hem
de olmayan hastalarda kullanimi énerilmektedir.
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PRETERM BEBEKTE ANNE SUTU iLE BESLENME
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Anne sitl ile beslenme bebekler igin optimum beslenme
sekli olup preterm bebeklerde anne sitl ile beslenmenin
etkileri term bebekten daha fazladir. Ancak kanitlanmis tim
yararlarina karsin preterm bebeklerde anne siitu ile beslenme
oranlari daha dusuk, siresi de daha kisadir (1). Turk
Neonatoloji Dernegi'nin “Prematiire ve Hasta Term Bebegin
Beslenmesi Rehberi’nde preterm bebegin enteral beslenmesi
ilkeleri belirlenmis, dogum sonrasi ik saatlerden itibaren
kolostrum verilmesi, total parenteral beslenme ile beraber
anne sltdyle minimal enteral beslenmeye baslanmasi, anne
sttlindn uygun sekilde guglendiriimesi, 6nce orogastrik/
nazogastrik sonda ile beslenme, daha sonra emziriimeye
gecis basamaklar detayli olarak agiklanmistir (2).

Yenidogan Yogun Bakim  Unitelerinde  emzirmenin
desteklenmesine yodnelik kurumsal dizenlemeler ile ilgili
olarak “Basarili Emzirme igin 10 Adim” basamaklarina
asagidaki 3 ilkenin eklenmesi énerilmektedir:

1. Annelere yaklasim bireysellestirilmeli ve annenin i¢inde
bulundugu 6zel duruma odaklanmahdir

2. Aile-odakli bakim verilmeli, buna uygun cevre
duzenlemesi yapilmalidir
3. Saglik sistemi, bakimin devamhligini saglamalidir

(prenatal, perinatal, bakim ve taburculuk

sonrasl izlem) (3).

postnatal

Preterm bebeklerde sonda ile beslenmeden tek basina
emzirimeye gegiste Kanguru Bakiminin (KB) énemli oldugu,
KB ile emzirme stresinin iligkili oldugu &ne sirtlmektedir (4).
Preterm bebekler, olgunlasmak icin “Kanguru Anne Bakimi”
verilmesi gereken “ekstrauterin fetuslar” olarak tanimlanmakta,
gelisimi i¢in uygun ¢evrenin dnce uterus, sonra ten-tene temas
oldugu, Kanguru Anne Bakiminin, 1sinma, rahatlama, fizyolojik-
psikososyal yararlar, blylime, gelisme, laktasyon basarisi ve
emzirmenin devami igin gerekli oldugu vurgulanmaktadir (5).

Emzirme Uzerine etkileri ile ilgili kanitlar incelendiginde de,
kanguru bakiminin sit yapimini, tek basina anne siti ile
beslenmeyive beslenme siresini artirdigina dair gucli kanitlar
oldugu gérulmektedir. Bu uygulamanin yayginlastirilabilmesi
icin de emzirmede 10 adim benzeri ilkeler tanimlanmistir (6):

1. Duzenli olarak tum saglik ¢alisanlarina iletilen yazil bir
Kanguru Bakimi (KB) politikasi olmali

2. Bu politikayr uygulamak Uzere tim saglik calisanlari
egitilmeli

3. Tum gebe kadinlar KB yararlari konusunda egitilmeli

Saglikli term bebeklerde dogumdan hemen sonra, hasta
ve preterm bebeklerde mimkin olan en kisa strede KB
baglatiimali

5. Annelere glvenli bir KB icin bebege nasil pozisyon
verilecegi gdsterilmel

6. Kangurubakimi7/24 uygulanmali, anneler bebeklerinden
ayrilmamali

7. Strekli KB mimkiin degilse her defada 1 saat slreyle
KB verilmeli

8. Bebegin tim 1sinma ve rahatlama gereksinimleri i¢in KB
desteklenmeli

9. KB sirasinda yeterli 1s1 yalitimi saglanmali (baslik,
isttilmig értller)

10. Posterler, kitaplar, hasta izlem kayitlari ve destek gruplari
ile KB destegi saglanmali

Sonug olarak preterm bebeklerde anne siitl ile beslenmenin
desteklenmesi blylk 6nem tasimaktadir. Yogun bakim
Unitelerinde kullanilan ve ileri teknoloji gerektiren, pahal
tedavi ydontemlerine gére anne situ ile beslenme ve emzirme
oranlarinin artiriimasi icin yapilacak girisimler ¢cok daha az
maliyetli ve basittir.
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Endrezis noktirna (EN) c¢ocukluk ¢aginin en sik
karsiasilasilan Urolojik sorunlarindan biridir. EnUrezis
mesane kontrolinln saglanmasi gereken yastan sonra
gorulen (genellikle 5 yas olarak kabul edilir), istemsiz
olarak yineleyen, ayda 2 kez veya daha fazla uykuda idrar
kagirma olarak tanimlanir. Bes yasindan énce ¢ocuklar
enlretik olarak kabul edilmemelidir. Bes yasindaki
cocuklarin yaklasik %15-20° sinde gorulir. Siklik 10
yasinda %7 , 15 yasindan sonra ise %1-2’ ye inmektedir.
Erkek cocuklarda kizlara gére 2 kat siktir ve ailenin ilk
cocuklarinda daha fazla gérdldr.

Endrezis noktlirna monosemptomatik (MEN) veya
polisemptomatik (PEN) seklinde 2 gruba ayrilr.
Monosemptomatik EN hastalarinda tek bulgu gece altina
kacirmadir. Gundlz altina kagirma, sik idrara ¢cikma, ani
sikisma hissi gibi bulgular eslik etmez, eslik etmesi halinde
PEN tanisi alir ki bu hastalar iseme bozuklugu ac¢isindan
ayrica degerlendiriimelidirler. Enirezis noktirna ayrica
primer ve sekonder olmak Ulzere 2 gruba ayrilr. Primer
enlreziste mesane kontrolu hi¢ kazaniimamistir, vakalarin
yaklasik %80’ i bu gruptadir. Sekonder enlreziste ise en
az 6 aylhk kuru dénemden sonra tekrar idrar kagirmasi s6z
konusudur, genellikle psikolojik nedenler sorumludur.

Monosemptomatik EN multifaktériyeldir. Vakalarin ancak
%2-3’ (inde organik bir neden bulunur. Genetik ve ailesel
faktérler en sik nedendir. Gocuklarin yaklasik %80’ inde
pozitif aile dykusl saptanir. Psikolojik nedenler siklikla
géralar. Ancak, son zamanlarda psikolojik nedenlerin bir
nedenden ¢ok sonug olduguda kabul gérmektedir. Uyku
bozukluklarive uyanmabozuklugudiger &nemlibirnedendir.
Ailelerin ¢ogu c¢ocuklarinin ¢ok zor uyandirilabildigini
sOylemektedir.Cocuklardaki gelismenin gecikmesi 6ne
sirilen 6nemli nedenlerden biridir. Enirezisin yagla
birlikte ¢cogunlukla kendiliginden diizelmesi bu etiyolojiyi
desteklemektedir. Gece dusik mesane kapasitesi ve
asir detrusor aktivitesi ve artmis gece idrar miktari EN
etiyolojisinde yer alan diger nedenlerdir.

Endrezisli cocugun degerlendiriimesinde ilk amag
monosemptomatik cocuklari polisemptomatik cocuklardan
ayirmaktir. Monosemptomatik ¢ocuklarda tek bulgu
gece altini islatmadir. Ginduz bulgulari olan, sik idrara
giden, sikisma hissi tarifleyen ¢ocuklar iseme bozuklugu
acisindan ayrica degerlendirilmelidirler. Oykii alma ilk

asamadir. Ailede EN sorgulanmalidir. iseme, sivi alma ve
diskilama aliskanliklari, uyku 6zellikler, psikolojik durumlari
gdzden gecirilmelidir. iseme giinligii en az 3 giin sireyle
tutturulur, 6zellikle idrar yapma sikligi, miktar ve varsa
kagirmalar degerlendirilir. Fizik muayene bulgularinin
normal olmasi beklenir. Yapiimasi gereken tek tetkik basit
idrar analizidir.

Tedavinin amaci enurezisi ortadan kaldirmaya ydnelik
olmalidir. Nonfarmakolojik tedavi tedavinin esas kismidir.
Tedavide ¢ocugun utanma ve kaygl duygusunu en aza
indirmek 6nemlidir. Cocuklar ancak ebeveynlerin olumlu
tutm ve davraniglarindan fayda gérurler. Hekimin cocuga
guven telkin etmesi ve olumlu yaklagsmasi &nemlidir.
Tedavide cezanin yeri yoktur. Cocugun aksam yemeginden
sonra sivi aliminin azaltiimasi ve yatmadan hemen énce
isemeye tesvik edilmesi 6nemlidir. Cocuk uyuduktan
1-1.5 saat sonra tam olarak uyandirilip tuvalete gitmesi
saglanmalidir. Kayit tutulmasi ve édullendirme teknikleri
¢ocugun motivasyonunu arttirarak tedaviye yaniti olumlu
etkileyecektir. Enuretik cocuklarda, 6zellikle uyanma
glcligu olanlarda, ses ¢ikaran veya titresim yapan alarm
cihazlarinin tedavide etkinligi kanitlanmistir. Farmakolojik
tedavilerden daha basarili olup niksleri belirgin sekilde
azaltir. En az 4-6 ay sureyle kullanimi gerekir. Ailenin ve
gocugun tedaviden sikilmasi ve vazgecmesi en énemli
kisitlayici 6zelligidir. llag tedavisi, nonfarmakolojik tedaviye
yanit alinamayan veya yurt gibi ev disi ortamlarda kalan
¢ocuklarda duslnulmelidir. Alarm tedavisine yeterli yanit
alinamayan veya uyumsuz ¢ocuklarda, gece idrar miktari
artmis saptanan ¢ocuklarda desmopressin, mesane
kapasitesi dlsik veya mesane instabilitesi olanlarda
antikolinerjik ilaglar kullanilir.
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“iseme” spinal kordun, beyin sapinin, yiiksek kortikal
yapilarin kontrolU altinda isleyen; sempatik, parasempatik
ve somatik sinirlerin rol aldigi kompleks bir stirectir. idrar
kontrolinln saglanmasinda anatomik, fizyolojik, psikolojik
ve sosyokdltiirel faktérler rol oynamaktadir. Postanatal
dénemde yapilan calismalarda sessiz oldugu ve uykuda
iseme olmadigi gosterilmistir. Stt cocugu , uyku sirasinda
mesane doluluguna yanit olarak  kortikal uyanma
hareketleri gésterir ve mesane kontraksiyonundan énce
uyanir. Bu ddénemde isemelerin % 80’ inde mesane
tamamen bosaliyor olsa da intermitan bir patern gérulebilir
ve iseme basinglar eriskinlerden yuksektir. 1-2 yas arasi
dénemde mesane dolgunlugunun bilingli  algilanmasi
baslar. isemenin istemli olarak baslatimasi veya
durdurulmasi 2-3 yas arasi gelisir. Gece idrar kontroll
ise 3-5 yas civarinda gelisir. Cocuk sosyal olarak uygun
ortam bulunana kadar isemenin inhibe edilmesini ve
uygun ortam bulundugunda isemenin gergeklestiriimesini
bu dénemde 6grenir. 7 yasinda bir cocuk ginde 3-7 kez
iserken,12 yas Uzerinde glinde 4-6 kez tuvalete gider.
iseme basinci siit cocuklugu déneminde yiiksekken iseme
sonrasi dénemde erigkinlere benzer sekilde erkeklerde 66
cm H20, kizlarda 57 cm H20’dur. Mesanenin iki gorevi
vardir. Birincisi depolama (dolum), ikincisi bosaltma
(iseme). Mesane bu islevleri gergeklestirirken, pelvik
taban ve sfinkter gibi yapilar ile koordineli olarak calisir.
Bu yapilardan birinin ya da birkacinin fonksiyonel ya da
anatomik bozuklugu , idrar kagirmaya neden olur . Burada
6nemli olan, mesanenin dolum asamasinda mi yoksa
bosaltma asamasinda mi ya da her ikisinde de mi problem
oldugudur. Olgularin %15-50’sinde iseme bozuklugu ile
VUR birlikteligi saptanmistir. idrar inkontinansi, “giindiiz
ve gece inkontinansi,” “giindliz inkontinansi “ve “nokturnal
eniirezis” olarak siniflandirilabilir inkontinans fonksiyonel
ya da yapisal nedenlerden kaynaklanabilir (Tablo 1).

Tani: idrar kacirma yakinmasiyla basvuran hastalarin
iseme aligkanliklari, digkilama aligkanliklari ve gegirilmis
Uriner sistem enfeksiyon varliginin detayli sorgulanmasi
idrar kacirmaya neden olabilecek farkli nedenlerin
tanimlanmasinda biyik oranda yardimci olur. idrara
¢ikma sikhgi, aniden idrara sikisma hissi (urgency), gece
idrar kagirma, idrara baslamada zorluk, ikinma, zayif akim,
kesik kesik idrar yapma, caprazlama ve ¢dmelme gibi alt
Uriner sistem bozuklugunu disindlrecek semptomlar

sorgulanmalidir. Gocuklarin en az 2 gin slreyle idrar
yapma sikliginin, idrar yapma miktarinin ve kagirma
zamanlarinin kayit edildigi gunlikler iseme ve sivi alma
aliskanlklarinin objektif olarak degerlendiriimesi agisindan
faydaldir. Fizik muayenede inkontinansa neden olabilecek
ve eslik etmesi olasi patolojileri incelemek gereklidir.
Karin, sirt ve genital bélge dikkatlice degerlendirilmelidir.
Konstipasyona ait karin muayene bulgularina, sirt
muayenesinde spinal disrafizme ait killanma, deride renk
degisikligi, kitle gibi bulgulara dikkat edilmesi gerekir.
Tam idrar tetkiki, Uroflowmetre ile iseme paterninin,
ultrasonografiile tst ve alt Uriner sistemin degerlendirilmesi
ve rezidlel idrar hacminin élclilmesi invaziv olmayan
tani yontemleridir. Secilmis olgularda veya da baslangi¢
tedavisi basarisiz olanlarda trodinamik inceleme, voiding
sistolretrografi, norolojik ve/veya anatomik bozukluk
sUphesi olanlarda spinal bdélgenin manyetik rezonans
gorintilemesi ya da nadiren sistoskopi gerekebilir.
Tedavi: Mesane egitimi, pelvik taban rehabilitasyonu,
EMG-biofeedback, nérostimiilasyon, alarm tedavisi, temiz
aralikli kataterizasyon ,takip-kayit tutma ve édillendirme
gibi yontemler tedavide kullanilabilir. Farmakolojik tedavi
olarak, basta antikolinerjik ilaglar olmak (zere, secilmis
olgularda alfa-blokérler kullanilabilir.

Sonu¢ olarak, Ginduz idrar kagirma cocuklarda sik
gbrilen, prognozu genellikle iyi olmakla beraber, uzun
dénemde ciddi komplikasyonlar gdrilebilen bir durumdur.
Ayrintili 6yk, fizik muayene ve basamakli degerlendirme
ile nedeninin belirleerek uygun tedavi yoéntemlerinin erken
dénemde uygulanmasi olusabilecek komplikasyonlari
6nlemek agisindan énemlidir.

Cocuklarda inkontinans Siniflamasi

‘ Nokturnal Eniirezis ‘ ‘ Giindiiz ve gece inkontinansi ‘ ‘ Giindiiz inkontinansi ‘

[ [
Fonksiyonel inkontinans
- Detrusor asiriaktivitesi

Uyanma bozuklugu|

- Disfonksiyonel iseme
- isemenin ertelenmesi
- Giggle inkontinans

- Vajinal iseme

Eplsal inkontinans
\ \

Anatomik bozukluklar

(Ekstrofi/epispadias, ektopik ureter
ureterosel, kloakal anomaliler, PUV,
syringosel, ...)

Nokturnal detrusor
asiriaktivitesi

Norojen mesane

(Spina bifida, gergin kord sendromu
serebral palsi, timér, travma, sakral
malformasyonlar,...)

Neveus T. et al. J Urol. 2006
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Neonatal hipoglisemi tanimi son birkag dekatta degisiklige
ugramigtir ve son derece tartismali bir konu haline
gelmistir. Ayni zamanda hipogliseminin bebeklerde siddetli
noérolojik hasara yol agabilecegi ile ilgili farkindalk da
artmistir. Neonatal hipogliseminin belirti ve bulgularinin
silik olmasi ve prezentasyonunun bir bebekten digerine
degisiklik gdstermesi, bu konuyu daha da komplike hale
getirmektedir. Neonatal hipogliseminin en sik semptomlari
letarji, beslenme guglugl, halsizlik, termoregilasyon
problemleri, apne, siyanoz, jitteriness, tremor, nébet
aktivitesi ve solunum sikintisidir.

Neonatal hipoglisemi, Cornblath ve Schwartz (1993)
tarafindan tim bebekler icin ilk 24 saatte 40 mg/dl ve daha
sonraki gunler i¢cin 40-50 mg/dI'nin alti olarak énerilmigtir.
Ancak, bu degerlerin altindaki degerlerin néroglikopeni
veya norolojik hasara isaret etmedigini belirtmisledir.

Dogumdan sonra kan glukoz degerlerinin dinamik
bir sekilde dalgalanma gosterdigi bilinmektedir. Bazi
yazarlar yasamin ilk birka¢ saati icinde mama ya da anne
sUtu almayan bebeklerdeki normal glukoz degerlerini
bildirmislerdir (Kalhan, 1993; Hawdon, 1992). Bu
veriler, saglikli yenidoganlarin geleneksel bir uygulama
olarak dogumdan sonraki ilk birka¢ saat beslenmedigi
dénemlerden elde edilmisti. Ginimizde dogumdan
hemen sonra emzirme dnerilmekte ve ilk saatlerde formdil
sut verilmesi dnerilmemektedir. 1994 yilinda Hawdon, Patt
ve Aynsley-Green preterm, SGA bebekler, diyabetleri kot
kontrolli anneden dogan bebekler ve perinatal asfiksisi
olan bebekler gibi risk altindaki bebeklerde serum glukoz
seviyesinin 47 mg/dl Gzerinde tutulmasini édnermiglerdir.
Arastirmacilar ayrica saglikli  gérinen bebeklerde,
glukoz seviyelerinin dogumdan hemen sonra distigi ve
sonrasinda normogliseminin saglandigi gosterildigi igin,
bu bebeklerde hipoglisemi tramasinin anlamsiz oldugunu
vurgulamiglardir.

Neonatal hipogliseminin nedenleri ¢ok sayida faktore
bagli olabilir. Diyabetik anne bebekleri siklikla maternal
glukoz destegi kesildikten sonra bir sure hiperinsilinemik
kalirlar. Glukoz plasentadan gectigi icin fetal glukoz
seviyeleri maternal glukoz seviyelerini yansitir; insilin
plasentayl gecmez. Dogumdan hemen sonra diyabetik
anne bebeklerinde maternal glukoz destegi kesilmesine
ragmen, bebegin pankreasi fetal dénemdeki ile ayni

seviyede insilin salgilamaya devam eder ve hizla kan
glukoz seviyeleri diser. Bu durum genellikle gegicidir ve
beslenmeye erken baglayarak ya da bebekte metabolik
adaptasyon saglanana kadar intravendz dekstroz ile
tedavi edilir.

Preterm bebeklerde ve SGA doganlarda fetal glikojen
depolarinin yeterli olmamasi, bu bebekleri yasamin ilk
saatleri ve gunlerinde hipoglisemiye yatkin kilar. Enerji
tiketiminde artisa neden olabilen diger perinatal olaylar
perinatal asfiksi, soguk stresi, solunum sikintisi, maternal
kortikosteroidler ve uzamis dogum eylemidir. Karbonhidrat
ve amino asit metabolizmasinin dogumsal kusurlarina
sahip olan yenidoganlar da hipoglisemi agisindan risk
altindadirlar. Ayrica, eski tanimlama ile nesidioblastozise
bagh konjenital hiperinsilinizm de yenidoganda erken
dénemde ciddi hipoglisemiye neden olabilirler.

Bazi stratejiler hipogliseminin énlenmesinde yararli olabilir.
Ornegin bunlardan biri anne ile bebegin erken cilt temasini
saglayarak termoregllasyonun dlizeltimesi ve erken
emzirme ile glukoz seviyesinin diismesinin dnlenmesidir.
Ancak risk altindaki bebeklerde ve semptomatik
yenidoganlarda, hipoglisemi igin tedavi stratejisi olarak kan
glukoz seviyesinin normalize edilmesi amaglanmalidir. Bu
stratejiler 6zellikle stk emzirme seklinde enteral beslenme,
intravendz glukoz inflizyonu ve farmakoterapidir. Bebegin
durumu bu stratejilerden hangisinin secileceg@i hakkinda
fikir verecektir.

Rutin kan glukozu izlemi énerilen “risk altindaki”
bebekler:

Preterm bebekler

Gestasyon yasina goére dusik dogum agirhgr olan
bebekler (SGA)

Gestasyon yasina gore iri bebekler (LGA)

Diyabetik anne bebekleri (DAB)

Hasta bebekler (6rn. Sepsis, asfiksi, respiratuvar distres)
Kan degisimi yapilan bebekler

intravendz sivi ve parenteral beslenme alan bebekler
Anneleri beta bloker, oral hipoglisemik ajanlar ve
intrapartum dekstroz inflizyonu alan bebekler
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CINSIYET GELISIM BOZUKLUKLARI

Dog. Dr. Tiilay GURAN
Marmara Universitesi, Gocuk Endokrinoloji ve Diyabet Bilim Dali, [stanbul

Cinsiyet kavrami sadece dis genital organlarin anatomisi
ile sinirh olmayip bunun yani sira kromozom yapisi,
cinsiyeti tayin eden diger genler, gonadal histoloji,
hormonal denge ve i¢ genital organlarin anatomisini
ilgilendiren bir butinddr.

Son yillarda deneysel endokrinoloji, molekuler biyoloji ve
genetik alanlarinda kaydedilen ilerlemeler insan cinsiyet
gelisimi  (cinsel farklilasma) hakkindaki bilgilerimizin
artmasini saglamistir. Cinsiyetin belirlenmesinde ve cinsel
farklilasma slrecinde yer alan basamaklar Sekil 1'de
gosterilmigtir.

KROMOZOMAL CINSIYET
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Sekil 1. Cinsiyet gelisimindeki temel basamaklar ve bunlara
etki eden gen ve transkripsiyon faktorleri gérilmektedir.

insan cinsiyet gelisimi temel olarak 3 basamakta

gerceklesmektedir: ilk basamak fertilizasyonla
gerceklesen “kromozomal cinsiyet” dir. Ovumu délleyen
spermatogonia nin X veya Y kromozomuna sahip olmasi
kromozomal cinsiyeti belirler. ikinci basamak ise “gonadal
cinsiyet” in belirlenmesidir. Yani mevcut genetik bilgi ile
farklilasmamis (undiferansiye) gonadin testis veya overe
dénlsumudur.  Sonraki asama olan testis veya overden
salgilanan hormonlar ile i¢ ve dis genital organlarin
farklilasmasi ise “fenotipik cinsiyet” i belirler. Testisdeki
Sertoli hiicrelerinde sentezlenen Anti Milleryen Hormon
(AMH) Mdlleryen vyapilarin gerilemesine yol acarak
ic genital yapiyr erkek yoéninde farklilastinr. ~ AMH
yoklugunda ise fallopian tipler, uterus ve vajen (st
1/3’'0 olusur. Testisdeki Leydig hucrelerinde uretilen
Testosteron ise Wolffian kanallarini stabilize ederek
epididim, vas deferens ve seminal vezikulleri olusmasini
saglar. Testosteron dihidrotestosterona déntserek (DHT)
primordial dis genital yapilarin virilizasyonunu (erkek
yoénunde farklilasmasini) saglar. Yine Leydig hlcrelerinden
salgilanan insilin benzeri faktér 3 (INSL3) testisin
skrotuma inisini saglayan bir peptit hormondur. Testis
hormonlarinin eksikligi durumunda genital primordianin
disi fenotip yéninde gelistigi uzun yillardir bilinmektedir.

Gestasyonun 8. haftasina kadar her iki cinsiyette ortak olan
dis genital yapi daha sonraki haftalarda mattrasyonunu
tamamlayarak ortalama 12. gestasyon haftasinda
nihayi sekline ¢ok yakin dis genital yapi gértntistne
ulasmaktadir.

“Interseks”,  “hermafrodit”, “pseudohermafrodit’ ve
“cinsiyet dénusimU” gibi terimlerin hem kafa karistirici
hem standart olmamasi ve de zaman zaman hastalar
ve aileleri agisindan travmatik olmasi sebebiyle
kromozomal, gonadal ve genital cinsiyeti belirleyen
yolaklardaki patolojilerin  “Cinsiyet Gelisim Bozukluklar
(CBG)"=Disorders of sexual differentiation: DSD olarak
adlandiriimasi konusunda uzlagiimistir.3

CBG siniflandirmasindatemelde 3 ana grup bulunmaktadir;

1) Malformatif CGB; erken embriyonik hayatta genital
primordiadaki gelisim anomalileri,

2) Disgenetik CGB; gonadal gelisim ve farklilasma
anomalileri sonucu olusan CGB,

3) Non-disgenetik CGB; gonad disgenetik olmayip cinsiyet
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hormonu uretimi veya etkisindeki bozukluklara bagli CGB:
Bunun iki alt tird vardir.. a) 46XY CGB b) 46 XX CGB

Malformatif CGB’de farklilasmamis drogenital kivrim,
Urogenital sinus ve dis genital primordiumlar kromozomal,
genetik veya cevresel sebeplerle normal farkhlasmalarini
tamamlayamaz.

Disgenetik CBG’de cinsiyet kromozomu defekti ya da
mutasyonlarina bagli olarak testis veya over farklilagsmasi
gerceklesemez.

Anormal cinsiyet hormonu uretimi ya da etkisine sekonder
gelisen non-disgenetik CGB ise iki ana grupta incelenir:

1) 46XY CGB: Karyotipi 46, XY ve gonadlari normal testis
olup testosteron veya dihidrotestosteron uretimi veya
etkisinin yetersizligine bagli olarak genital yapisi ambigius
(kuskulu) veya disi gériiniimde olan bireyler

2) 46XX CGB: Karyotipi 46, XX ve over ve i¢ genital genital
yapisi normal disi gérlntlstnde olup intrauterin dénemde
yUksek androjen dlizeylerine maruz kalarak dis genital
yapisi virilize olan ve bu nedenle kuskulu veya erkek dis
genital gériiniime sahip olan bireyler.

Bunlarin disinda CGB polimalformatif sendromlara bagli
olarak da gelisebilir.

Tablo 1’de cinsiyet gelisim bozukluklarinin siniflandiriimasi
g6rulmektedir.

Tablo 1. Cinsiyet Gelisim Bozukluklari (CGB) siniflamasi

A. Urogenital Primordianin
bozuklugu (Malformatif CGB)
A.1. Urogenital siniis ve Eksternal genital
primordiasinin anormal gelisimi

izole hipospadias
1. Afalli
2. Kloaka anomalleri
A.2. Gonaduktusun anormal farklilasmasi
1. Mayer-Rokitanski- Kister- Hauser
sendromu
2. Vas deferens yoklugu (kistik fibrozis)
B. Anormal gonadal farklilasma (Disgenetik CGB)
B.1. Komplet Gonadal Disgenezi
1. 46, XY gonadal disgenezi
a. Yp delesyonlari, Xp duplikasyonlari
(DSS), 9p delesyonlart (DMRT1/
DMRT2)
b. SRY, SOX9, SF1, WT1, ATRX, DHH
mutasyonlari
2. 46, XX gonadal disgenezi
3. 45, X gonadal disgenezi (Turner
sendrom varyantlari)
B.2. Parsiyel Gonadal Disgenezi
1. 46,XY gonadal disgenezi
a. Xp duplikasyonlari (DSS)

Morfogenez
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b. SRY, SOX9, SF1, WT1, ATRX,
DHH mutasyonlari
c. Cevresel sebepler
B.3. Asimetrik gonadal farklilasma ve
ovotestikiler CGB (Gergek hermafrodit)
1. Cinsiyet kromozomu mozaisimleri (46,
XY/45,X; 46, XX/46, XY, gibi)
2. 46, XX
a. PSPO1 mutasyonlari
b. Bilinmeyen sebepler
B.4. Hafif Gonadal Disgenezi
1. XX erkekler
2. Klinefelter sendromu ve diger cinsiyet
kromozomu aneploidileri

C. Cinsiyet hormonuna bagh genital farklilasma
anomalileri (nondisgenetik CGB)

1) 46, XY CGB
C1. Androjen iretim defektleri
1. LH reseptor defekti: Leydig hiicre
aplazisi veya hipoplazisi
2. Kolesterol biyosentez bozukluklari:
Smith- Lemli-Opitz sendromu
3. Testosteron biyosentez bozukluklar
a. StaR
b. P450scc
c. P450c17
d. POR
e. 33-HSD
f. 17B-HSD
4. Testosteronun metabolizasyon
bozukluklari: 5-a-rediktaz eksikligi
C.2. Androjen etkisindeki bozukluk (Androjen
duyarsizhgr)
1. Komplet androjen duyarsizligi
2. Parsiyel androjen duyarsizligi
3. Hafif androjen duyarsizlig
C.3. AMH dretimi veya etkisindeki bozukluk
(Persistan Milleryen Kanal Sendromu)
1. AMH mutasyonlari
2. AMH reseptér mutasyonlari
2) 46, XX CGB
1. Virilize edici konjenital adrenal
hiperplaziler
a. 21-Hidroksilaz
b. 11p-Hidroksilaz
c. P450c17
d. P450 oksidorediktaz (POR)
e. 33-HSD
2. Plasental aromataz defektleri
3. Annede asiri androjen Uretimi
a. Adrenal veya ovaryen timérler
b. Ailesel glukokortikoid reseptor
defektleri
4. lyatrojenik sebepler
D. 46, XY CGB siniflandiriimamis bozukluklar
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CGB de Tani ve Tedavi ilkeleri
CBG olgularinin yénetimindeki temel kurallar sunlardir:

1) Uzman go6rist olmadan cinsiyet hakkinda yorum
yapiimamalidir,

2) Degerlendirme ve takip tecrubeli multidisipliner ekip
tarafindan yapiimalidir,

3) Cinsiyet tayini yapilirken karyotip, i¢-dis genital yapinin
durumu, fertilite ve cinsel performans potansiyeli, cerrahi
dizeltilebilirlik, malinite potansiyeli ve psiko-sosyal-kdltirel
faktorler tartisiimali, ailenin fikirlerine deger veriimelidir.

4) Hasta ve ailenin kaygilarina saygi duyulmali ve dogru
yonlendirmeler yapiimalidir.

Dis genitalyanin virilizasyonu androjen etkisinin agirhgi ile
ilgili olup altta yatan sebep ile ilgili yol gésterici degildir.

Tanida gonad palpe edilmesi, dis genital asimetrisi,
genitalya ve meme baslarinda hiperpigmentasyon varhgi,
tuz kaybi bulgular (tarti alamama, ishal, kusma) ve varsa
diger somatik anomaliler &nemli yol gdstericilerdir.

Varsa etkilenmis aile bireyleri, onlarin yetistirildikleri cinsiyet
ve uzun dénem prognozlari da yol gésterici olmaktadir.
Dogum kayitlan ve kimlik islemleri cinsiyet tayini ile
ilgili tm veriler toplanip konsey karari ile netlesmeden
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yapiimamalidir. Aileye “dis muayene ile bebegin cinsiyeti
hakkinda karar vermenin zor oldugu, detayli bir inceleme
sonras! bunu anlamanin mimkin olacagi” anlatiimalidir.
Etiyolojik tani icin temel arastirma basamaklari sunlardir:
1)Gonadal cinsiyet ve gonad fonksiyonlarinin belirlenmesi
2) i¢c genitalyanin anatomik yapisinin belirlenmesi

3) Dis genital yapilarin eksojen androjenlere cevabinin
belirlenmesi

4) Gonadal neoplazik dejenerasyon riskinin belirlenmesi
5) Kromozomal ya da genetik sebebin belirlenmesi
6) Genetik danisma verilmesi

7) lyatrojenik sebebin ekarte edilmesi

Aile Taramasi ve Fizik Muayene

Aile hikayesi mutlaka sorgulanmali ve pedigri ¢izilmelidir.
Etkilenmig bireylerin belirlenmesi taninin ve kalitim seklinin
anlagilmasini kolaylastirir. Hikayede annenin hamilelikte
kullandigi ilaglar (androjen, sentetik progestinler)
sorgulanmalidir.

CGB olgularinda tani i¢in uygulanan basamaklar Sekil’de
gosterilmigtir.

Palpabl

Karyotip

Non-palpabl

17-OHP
Karyotip

Cinsiyet kromozomu CGB

46,XX CGB

Ovotestikiiler CGB
Disgenetik CGB
I |
Testosteron Normal Yuksek
AMH 17-OHP 17-OHP

Disak T Disak T NI T
Disuk AMH N/t AMH N/t AMH
| Disgenetik | Lizole hipo;rl Son organ defekti
CGB ndrogeniz AlS
| 5-rediiktaz eks.
drenal fon|
| Normal | | Yetersiz

I [
Leydig hiicre hipoplazis] Lipoid KAH
17B-HSD eksikligi 3B-HSD eksikligi
P450c17 eksikligi
POR eksikligi
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Ovotestikiler DSD
Aromataz eksikligi
Virilizan tUmérler
Androjenik ilaglar

Anormal

Tuz
kaybettiren
KAH

Basit virilizan
KAH
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Sekil. Cinsiyet gelisim bozukluklarinda tani basamaklari

CBG olgularinda tanisal amacl uygulanan testler asagida
belirtilmistir.

Genetik Arastirmalar
1. Sitogenetik

Kan I8kositlerinden karyotip analizi yapilabilir. Kromozom
say! ve morfolojisi, Y kromozomu icin floresan isaretleme
ya da bantlama ve FISH analizi yapilir. Mozaik kromozom
kurulusunun varliginda cilt ve gonadal dokuda karyotip
bakiimalidir. Kromozom vyapisina goére CGB temel
siniflamasi (XX CGB, XY CGB veya diger gonadal
disgenezi sebepleri) yapilabilir.

2. Molekiiler Genetik

XX erkeklerde ya da testis farklilasmasinin yetersiz oldugu
XY erkeklerde SRY varliginin ve dizininin incelenmesi
gerekmektedir. XX erkeklerde SRY X kromozomu ya da
bir otozoma transloke olmus ya da yapisi anormal olabilir.
SRY tayini ayrica Turner sendromunda gdzden kagan bir
mozaik yapi yada 'Y hiicre serisinin varligina isaret edebilir.

Otozomlardaki bir gen mutasyonu steroid enzim defektine,
X kromozomundaki gen defektleri androjen direncine yol
acabilir.

indeks olguda molekiiler taninin konulmasi diger olgularin
tani almasini, prenatal tani ve genetik danismayi
kolaylastirir.

Hormon Olgiimleri

1. Hipotalamik-Hipofiz-Gonadal ve Adrenal Aks
Degerlendirmesi

Adrenal veya testikller hormon biyosentezindeki enzim
defektlerinin gésteriimesinde hormon dizeylerinin élgimu
Ozellikle enzim defektinin lokalize edilmesi, ileri molekuler
calismalara yén verme ve tedavi agisindan énemlidir. Hafif
formlarda dinamik uyari testleri gerekebilir.

Genetik erkeklerde hCG uyari testi gereklidir. Bu test
ile testosteron biyosentezindeki son 2 basamak enzim
eksiklikleri, agonadizm, Leydig hiicre salgi fonksiyonu
degerlendirilebilir, spontan puberteye girme potansiyeli
hakkinda tahmin yurGtdlebilir.
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ASI YAN ETKILERi SORUN MU?

Prof. Dr. Ayper SOMER
[stanbul Universitesi [stanbul Tip Fakiiltesi Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dall, [stanbul

Asilama ¢alismalarinin yaygin olarak yiritilmesi sonucu,
tim dinya genelinde ve Ulkemizde asi ile korunulabilir
hastaliklar ve bu hastaliklara bagh komplikasyonlar buyik
Olclide o6nlenmistir. Asilama sonrasi birey ve genelinde
toplum; asl ile 6nlenebilir hastaliklara karsi korunmaktadir.

Asilar genel olarak givenli kabul edilmekte ancak;
asllama sonrasi siklikla hafif, nadiren de 8limcul olabilen
istenmeyen yan etkiler gdzlenebilmektedir. Asi yan etkileri
asinin kendisine, asinin Uretim, dagitim ve uygulanmasi
sirasinda ortaya cikabilecek hatalara bagli olabildigi
gibi, bilinmeyen sebeplerle ya da rastlantisal olarak da
karsimiza cikabilmektedir.

Asi yan etkileri

Asinin bilesenlerine ve kendi o&zelliklerine bagll yan
etkiler siklikla hafif seyirlidir. Bunlar; agri, sislik, kizariklik
gibi lokal reaksiyonlar, 38°C’yi gecen ates, huzursuzluk,
kirginlk gibi sistemik belirtiler seklinde gézlenebilmektedir.
BCG asilamasi sonrasi lokal yan etki sikligi %90-95
oraninda bildirilmektedir. Bu oran tetanos toksoidinde
daha nadir olmakla birlikte, rapel dozlarla reaksiyon sikligi
artabilir. Bu gibi durumlarda asi yerine soguk uygulama
ve parasetamol kullanimi dnerilmektedir. Benzer sekilde
kizamik asisi sonrasi dékintl, canli oral polio (OPV)
asllamasi sonrasinda da ishal, basagrisi ve kas agrisi
seklinde sistemik bulgular gézlenebilmektedir.

Asilamaya bagh hayati tehdit edebilen ciddi yan etkiler
daha nadir gézlenmektedir. BCG asilamasi sonrasi 1-12
ay icinde BCG osteiti, ya da yaygin BCG enfeksiyonu orani
1 milyon dozda 1-2 oranindadir. Difteri bogmaca tetanoz
(DBT) asisi sonrasi, bogmaca bilesenine bagh olarak,
U¢ saatten uzun siren ¢iglik tarzinda durdurulamayan
aglama, konvdlziyon, hipotansif-hiporesponsif atak,
ensefalopati, ensefalit gibi reaksiyonlar gézlenebilmektedir.
OPV asilamasi sonrasi paralitik poliyomiyelit, bir milyon
asilamada 0.1-0.7 oraninda goézlenebilmektedir. Bu risk
ilk dozda, erigkinlerde ve immin yetersizligi olanlarda
daha fazladir. Kizamik asisi sonrasi febril konvilziyon,
trombositopeni, anafilaksi ve milyonda bir siklikla ensefalit/
ensefalopati gézlenebilmektedir.

Asinin Uretim, dagitim ve uygulamasi sirasinda ortaya
cikabilecek hatalarla iligkili yan etkiler

Bu tip yan etkiler daha sik gérilmeleri ve basit yéntemlerle
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6nlenebilmeleri nedeniyle oldukca énemlidir. Genel olarak
asilar; saklama ve tasinma esnasinda +2 ve 8°C’deki
sicaklikta muhafaza edilmelidir. Canli agilar 1si ve isiktan
uzak tutulmah, inaktif asilar ise dondurulmamalidir.
Donmus asinin uygulanmasi sonrasi lokal reaksiyonlar
daha sik gdzlenebilmektedir. Uygulama ile iligkili en
sik gdzlenen yan etki, steril olmayan enjektér kullanimi
sonras! enjeksiyon bélgesinde gelisebilen apse, selilit gibi
enfeksiyonlardir. Asinin sulandirildiktan sonra yeterince
¢alkalanmamasi ya da yanhs sulandirici kullaniimasi
da vyan etkileri arttirabilmektedir. Asilama &ncesi
kontrendikasyonlara dikkat edilmemesi ise ¢ok 6nemli
sonuglar dogurabilmektedir.

Enjeksiyon reaksiyonu

Asi ya da igerigine bagli olmaksizin sadece enjeksiyona
bagli yan etkiler bu grupta tanimlanmaktadir. Ozellikle
bes yas Uzeri ¢cocuklarda ayakta asl uygulamasi sonrasi
senkop benzeri bulgular gdzlenebilmektedir. Anksiyete
nedeniyle hiperventilasyon, bas ddnmesi, kulak ¢inlamasi,
ellerde titreme ve terleme seklinde yan etkiler ortaya
¢ikabilmektedir.

Rastlantisal

Asidan sonra ortaya ¢ikan ancak asilamaile iligkili olmayan
olaylar da bazen asi yan etkisi gibi gdsterilebilmektedir.
Bu durum &zellikle toplumsal asilama programlari
sonras! gorllebilmektedir. Toplumda asilama ile iligkili
endise uyandirmasi ve agilama basarisini duglrebilmesi
nedeniyle énemlidir.
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ASILAR ve TiYOMERSAL

Dog. Dr. Eda Kepenekli KADAYIFCI

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari, [stanbul

Asllar icerisine bakteri ve mantar tUremesini engellemek
icin bazi koruyucu maddeler eklenmektedir. Tiyomerosal
birden fazla doz asi yapmak i¢in hazirlanmis olan
as! viallerinde en ¢ok kullanilan koruyucu maddedir.
GUnumdizde asilarin pek ¢cogu tek doz iceren preparatlar
seklinde kullanima girdiginden ya hic ya da cok eser
miktarda tiyomersal icermektedirler.

Tablo-1: Ulkemizde kullanimda olan bazi agilarin timerosal
icerikleri

ASI FiRMA TIMEROSAL iCERIGi
Infanrix
DTaP (GlaxoSmithKline YOK
Biologicals)
F)aptacel YOK
(Sanofi Pasteur, Ltd.)
Pediarix
DTaP-HepB-IPV (GlaxoSmithKline YOK
Biologicals)
DTaP-IPV/Hib Pentacel (sanofi YOK
pasteur Ltd.)
Pneumococcal Prevnar
conjugate (Wyeth YOK
Pharmaceuticals Inc.)
Prevnar 13. (Wyeth YOK
Pharmaceuticals Inc.)
Inactivated Poliovirus IPoL YOK
(Sanofi Pasteur, SA)
Varicella (chicken pox) varivax YOK
(Merck & Co, Inc.)
Mumps measles M-M-R-11 YOK
rubella (Merck & Co, Inc.)
Havrix
Hepatitis A (GlaxoSmithKline YOK
Biologicals)
Vagta YOK
(Merck & Co., Inc.)
Hepatitis B RecombivaxHB
YOK
(Merck & Co, Inc.)
EngerixB
(GlaxoSmithKline YOK
Biologicals)

HIBERIX
(GlaxoSmithKline YOK
Biologicals)
Seasonal Trivalent | Fluzone (multi-dose | 0.01% (12.5 pg/0.25
Influenza presentation) mL dose, 25 pg/0.5 mL
(Sanofi Pasteur, Inc.) dose)2
Fluzone (single-dose
presentation) YOK
(Sanofi Pasteur, Inc.)3
Fluvirin (multi-dose
presentation) 0.01% (25 pg/0.5 mL
(Novartis Vaccines and dose)
Diagnostics Ltd.)
Fluvirin (single dose
presentation) Trace (<1ug Hg/0.5mL
(Novartis Vaccines and dose)
Diagnostics Ltd.)
(Preservative Free)
Fluarix (single-
dose presentation) YOK
(GlaxoSmithKline
Biologicals)
rotavirus RotaTeq (Merck and YOK
Co., Inc.)
Rotarix
(GlaxoSmithKline YOK
Biologicals)
Kaynak:

http://www.fda.gov/BiologicsBloodVaccines/SafetyAvailability/
VaccineSafety/UCM096228#t1 (24.0ocak.2016) Table-1’den
kisaltilarak hazirlanmistir.

Timerosal’ (etil civa) in agsilar icinde koruyucu olarak
kullanilmaya baslanmasindan itibaren diger bir civa icerikli
bilesen olan metil civanin yan etkilerinden yola ¢ikarak
toksisite konusunda ciddi endiseler yasanmistir. Ancak pek ¢ok
calisma yUrGtllmis ve ‘otizm’ de dahil olmak Uzere herhangi
bir nérogelisimsel hastalikla iliskisi bulunmamistir. Gelismekte
olan Ulkelerde cokludoz asi vialleri daha dusik maliyetli
olmalari, az yer kaplamalari, soguk zincire ihtiya¢c olmamasi
sebepleri ile halen kullaniimaktadir. Ayni viale pek ¢ok kez
siringa ile giris yapmak kontaminasyon riski yarattigindan
timerosal bu viallere koruyucu olarak eklenmektedir.
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KLINISYEN IGIN GENETIK TESTLERE YAKLASIM

Prof. Dr. Yasemin ALANAY

Acibadem Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastalikiari Anabilim Dall
Cocuk Genetik Hastaliklari Bilim Dali, [stanbul

Genetik bilimindeki yeni gelismeler klinik tip alaninda
giderek genisleyen bir alan olusturmakta. Genomik
teknolojilerdeki ilerlemeler eskiden arastirma
laboratuvarlarindacalisilabilen pek ¢ok testi, bizklinisyenler
icin her guin biraz daha ulasilabilir kiliyor. Genetik testlerin
genel pediatri pratigini giderek buylyen bir parcasi olmasi;
gocuk hekimlerinin “genetik okuryazarlik” duzeylerini
giincel gelismeler 1s1ginda gelistirmelerini gerektiriyor.

Gocuk Saghgi ve Hastaliklari uzmaninin giincel genomik
bilgiyi pratigine entegre edebilmesi, kendini genetik
hastaligi olan ¢ocuklarin izleminden uzak hissetmemesi
6nemli. Gocuk hekimi; temel gérevi olan akut hastaliklarin
tedavisi, hastalik halinin ortaya ¢ikmasinin énlenmesi,
ailelerin dogru yénlendirilmesi ve tedavinin planlanmasinin
genetik hastaligi olan ¢ocuklar icin de gecerli oldugunu
unutmamali. Genetik hastaliklarin  nadir oldugu ve
genel pediatri pratiginin fazla genetik bilgi gerektirmedigi
seklindeki eski yaklasimin, muayene edilen her ¢ocukta
“genetik bir hastalik olabilir” diglincesiyle yer degistirmesi
gerekmekte. Bu bakis acisini klinige yansitan cocuk
hekiminin dog@al olarak; genetik hastaliklarin dnlenmesi,
deg@erlendiriimesi, taninin zamaninda konabilmesi icin
temel bilgilerini pekistirmesi, ne zaman genetik test
isteyecegini, hangi genetik testiginistek yapacagini bilmesi,
gelen test sonucunu yorumlayabilmesi, bu sonugla aileyi
y6nlendirebilmesi gerekmektedir. Bir cocugu bebeklikten
itibaren izleyebilmek, izlem sirasinda aile dykistne hakim
olmak ¢ocuk hekiminin en buylk avantajidir. Buginin
pediatristleri hastalarinin genom datasi ile kisiye 6zgl
uygulamalar ve saglik izlemi yapacaklari bir gelecege hazir
olmalilar. Bu konugsmada Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
uzmaninin yeni genomik bilgileri dogru kullanabilmesi
amaclyla genel yaklasimdan bahsedilecek, gincel tani
yontemleri 6zetlenecektir.
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METABOLIK HASTALIK SUPHESI OLAN YENIDOGANA YAKLASIM

Uzm. Dr. Mehmet Cihan BALCI
Tokat Devlet Hastanesi Cocuk Metabolizma Hastaliklari ve Beslenme Uzmani, Tokat

Dogustan metabolik hastaliklar (DMH) diger hastaliklara
oranla daha nadir gérilen, hekimler ve toplum tarafindan
daha az bilinen hastaliklardir. Tandem kitle spektrometri
(tandem MS) ydntemiyle yapilan yenidogan tarama
calismalari bazi DMH’larin presemptomatik tani sansini
olusturmustur. Fakat ¢ogu DMH icin testler pahalidir,
ge¢ sonug verir yahut guvenilir degildir. Bu nedenle tani
icin dncelikle basit klinik yaklasim prensipleri 6nceliklidir.
Dogustan metabolik hastalik tanisi igin belirli Kklinik
prensipleri géz 6niinde bulundurmak gereklidir.

Oncesinde saglikliymis gibi olan iyi gériinen bebeklerde
hizli kétilesme oldugunda, daha sik goérilen hastaliklar
icin yapilan tetkikler ve tedaviye ragmen devam eden
bulgular bir metabolik hastaliktan kaynaklaniyor olabilir.
Ailede benzer bulgular goésteren vaka yahut akraba
evliligi olmasi bir ip ucu olabilir. Biling durumunda kétlye
gidis, yeni ndrolojik bulgular ortaya ¢ikmasi, tonus postir
degisiklikleri, kusmall solunumu, kalp bloklari, aritmiler,
hipotermi, EEG’de burts suppresyon bulgularinin olmasi
metabolik hastallk agisindan degerlendirme gerektirir.
Nedeni agiklanamayan, ani bebek 6limleri, dzellikle de
sepsis 6n tanisi mevzu bahisse bunun metabolik hastalik
nedenli bir 61im olma olasiligi vardir. Hasta bir yenidogan
ile karg! karsiyaysaniz ézellikle tedavi edilebilir metabolik
hastaliklari akildan ¢ikarilmamalidir.

Patofizyolojik olarak degerlendirdigimizde metabolik
hastaliklari tanisal agidan kolaylik saglamasi igin dort
gruba ayirabiliriz; intoksikasyon tipi metabolik hastaliklar,
enerji metabolizmasini ilgilendiren metabolik hastaliklar,
kompleks molekdillerle ilgili hastaliklar, nérotransmitter
bozukluklari.

Birinci grup metabolik blok déncesi maddelerin birikmesi
sonucu akut ve progresif intoksikasyon bulgularina
neden olur. Organik asidemiler, tirozinemi, tUre dénglsu
bozukluklari, galaktozemi bu grupta yer alir. Fetal geligimi
olumsuz ydénde etkilemezler. Semptomuz bir dénemin
ardindan, klinik bulgular ortaya cikar.

ikinci grup icindeki hastalilar sitoplazmik ya da mitokondrial
enerji Uretimi yahut kullanimiyla ilgili bozukluklardir; kreps
déngust bozukluklari, pirlivat dehidrogenaz/ karboksilaz
eksikligi, mitokondrial solunum zinciri bozukluklari,
glikoliz/glikoneogenez bozukluklari, yag asidi oksidasyon

bozukluklari bu grupta yer alr. Bu gruptaki hastaliklar
embriyo fetal gelisimi etkileyebildigi gibi, dogumdan
hemen sonra ya da sit ¢ocuklugu déneminde bulgulara
neden olabilir.

Uglincii  grup hastaliklar ise hiicre organellerinde
molekillerin sentez ve katabolizmasinda bozuklular
sonucu ortaya ¢ikar. Bulgular kalici ve progresiftir, ataklarla
seyretmez. Lizozomal depo hastaliklari, peroksizomal
hastaliklar, CDG, kolesterol sentez bozukluklari bu
gruptadir. Bu gruptaki bazi hastaliklarda yenidogan
déneminde bulgu verebilir.

Nérotransmitter bozukluklari arasinda en ¢ok seratonin
ve dopamin senteziyle ilgili bozukluklar gézlenir. Distoni,
parkinsonizm, uyku bozukluklari, 1s1 duzensizlikleri,
noradrenerjik eksiklige bagll ptoz, hipotansiyon bulgulari
olabilir. Bu grup hastalarda bulgularda diurnal ritim
gOrulebilir.

Kritik hastaligi olan her yenidogan metabolik hastalik
icin adaydir. Yenidoganin semptom repertuari dardir.
Sepsis, konjenital kalp hastaliklari, intrakranial kanama
ya da metabolik hastaliklarin hepsinde benzer bulgular
olur; biling degisikligi, irriabilite, kusma, beslenme sorunu,
solunum sikintisi gérdlir. Bazi bulgularin tek basina ya
da bir arada bulunmasi metabolik hastaliklar icin stphe
esigini yukseltmelidir. Higkirik, 6zel koku yahut birden gok
organ tutulumunun bir arada olmasi gibi.

intoksikasyon tipi metabolik hastaliklarda 6zellikle su
benzer tabloyla karsilasiriz; sorunsuz gebeligi takiben,
zamaninda dogan bebek, baslangicta gecirdigi sorunsuz
bir ddnemden sonra ki bu dénem saatler ya da gunler
boyunca strebilir, belirgin bir sebep yokken Klinigi
kétilesir. Etyolojiyi aydinlatmak i¢in yapilan testlerde
belirgin patoloji saptanmaz. Semptomatik tedavilere yanit
yoktur. Baslangicta saglikli gériinen yenidoganda nedeni
aciklanmayan klinik kétlilesme dogustan metabolik
hastalik siphesi icin en dnemli endikasyondur. Hastanin
seyrinde goézlenecek higkirik nébetleri, apneler, isemsiz
hareketler metabolik hastalik agisindan énemli ip uglaridir.

Enerji metabolizmasini ilgilendiren metabolik hastaliklarda
klinik bulgular metabolik hastalik agisindan daha az
belirleyicidir. intoksikasyon tipi metabolik hastaliklarin
aksine semptomsuz dénem yoktur. Hizl klinik kétilesme
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olur. En sik goérulen nérolojik bulgu generalize hipotonidir
lakin intoksikasyon grubu metabolik hastaliklarin aksine
koma nadiren klinik bulgu olur. Yiksek oranda eneriji
kullanan organlar olduklari i¢in merkezi sinir sistemi, kalp
ve karaciger tutulumu goralir

Peroksizomal biogenez bozukluklari yenidogan
déneminde ciddi nérolojik islev bozuklugu bulgular
verebilir. Peroksizomal biogenez bozukluklarinda disorfik
bulgular olabilir. Bazi lizozomal depo hastaliklarinda da
yenidogan déneminde nérolojik bulgular bas gdsterebilir.

Ensefalopati klinigiyle seyreden metabolik hastaliklari
metabolik asidozun egslik ettigi ve etmedigi hastaliklar
olarak iki grupta toplayabiliriz. Nébet gegiren yenidoganla
karg! karslyaysak olarak ayirici tanida dislanmasi gereken
durumlar; hiposik-iskemik ensefalopati, enfeksiyonlar,
serebrovaskdler olaylar, gecici metabolik bozukluklar;
hipoglisemi, hiponatremi, hipokalsemi, hipomagnezemi,
serebral disgenezidir. Bir yandan da metabolik hastaliklarin
ayrict tanisi igin tetkikler planlanmalidir. Ozellikle
antiepileptik ilag tedavisine yanitsiz, acgiklanamayan
ndbetlerde metabolik hastaliklar akla gelmelidir. Yenidogan
déneminde ndbetlere neden olabilecek metabolik
hastaliklara baktigimizda ise uzayip giden bir liste ile
karsilagiyoruz. Bu liste icinde tedavi edilebilir metabolik
hastaliklari gézden kagirmamak énemlidir. Ama 6zellikle
yendogan dodneminde miyoklonik nobetler metabolik
hastaliklari distndurmeli. Elektroensefalografide burst-
suppresyon patterninin  gézlenmesi de metabolik bir
hastalik fikrini uyandirmalidir.

Hipotoni tiim hasta yenidoganlarda farkli hastaliklarda
gorilebilecek bir bulgudur. Gogunlukla sebebi metabolik
olmayan hastaliklar, érnegin néromuskiler hastalklardir.
Yenidogan ddéneminde izole hipotoni ile giden ¢ok nadir
metabolik hastaliklar vardir. Hipotoni genelde diger
sistem bulgularina eslik eder. Mitokondrial hastaliklar,
Ure donglsu bozukluklari, organik asidemiler, NKH,
peroksizomal hastaliklar akla gelmelidir.

Hipotoni diyince pompe hastaligi pek ¢ogunuzun
aklina gelebilir fakat pompe hastaligi cok buylk oranda
yenidogan déneminde ciddi hipotoni ile gelmez.

Yenidogan déneminde metabolik hastaliklarda karaciger
yetmezligi bulgulari sarilik, transaminaz yuksekligi,
koaglilasyon bozukluklari, hipoglisemi, hepatoseliiler
nekroz,asit, 6demdir. ik akla gelen hastaliklar galaktozemi,
tirozinemi tip I, herediter fruktoz intoleransidir. Metabolik
hastaliklarda hepatik bulgular ¢ ayn klinik formda
olusabilir. Sarnlk, agir hepatosellller difonksiyon yapan
hastaliklar ve hipogliseminin daha 6n planda oldugu
hepatoselluler disfonksiyonun daha hafif bir klinikle eslik
ettigi hastaliklar.
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Bazi metabolik hastaliklar ise 6n planda kalp hastaliklaryla
kendini g0sterir. Yag asidi oksidasyon bozukluklarinda
tipik olan dilate ve hipertrofik kardiyomiyopatinin birlikte
bulunmasidir. Sadece dilate kardiyomiyopati nadir géralir.
Yag asidi oksidasyon bozukuklarinda biriken agilkarnitinler
kalp kasina ve kalbin ileti sistemine zarar verdigi icin
aritmiler, ileti bozukluklar ve kalp yetmezligi hastalik
seyrinde g0Ozlenebilir. Ekoda kalp duvarindaki birikim
anlasihr. Bu hastalarda EKG de PR mesafesi kisalr.
Makroglossi, kemik iliginde vakuole lenfositler olur.

Non-immun fetal hidrops nedeni olan metabolik hastaliklar;
G6PD eksikligi, piruvat kinaz eksikligi, glikozefosfat
izomeraz eksikligi ve lizozomal depo hastaliklaridir.

Yenidoganda dismorfiyle gorllen metabolik hastaliklar;
Zellweger sendromu, glutarik asiduri tip I, parivat
dehidrogenaz eksikligi ve Smith-Lemni-Opitz sendromudur.
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COCUK ACIL SERVISTE TRAVMALI GOCUK

Dog. Dr. Nilgiin ERKEK
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagiligi ve Hastaliklari Anabilim Dali Gocuk Acil Bilim Dali, Antalya

Yaralanmalar ¢ocuklarda 6lim ve sakat kalmanin énde
gelen sebeplerinden biridir. Amerika Birlesik Devletlerinde
travma ylzunden yilda her alti gocuktan birinin acil serviste
goruldigld ve 10.000den fazla ¢ocugun bu nedenle
hayatini kaybettigi bildirimistir. Olen her gocuga karsilik,
en az 40 ¢ocuk bu ylzden hastan eye yatmakta, en az 140
¢ocuk acil serviste tedavi gérmektedir.

Gocuklar en sik motorlu ara¢ kazalari (%50), disme(%25)
ve yanma (%5) suretiyle yaralanmaktadir. Yaralanmalarda
6lime gidis en cok kafa travmasi(%80) nedeniyle
gerceklesmektedir. Cocukluk cagi yaralanmalari en ¢ok
kint travma (%90)ve daha az penetran travma (%10)
seklinde gerceklesmektedir. Erkek ¢ocuklar 4 kat fazla
travmaya maruz kalmaktadir.

Ayni travma senaryosu cocukta erigkinden farkh
etkilenme yaratir. Clnki ¢ocuk bedeni birgok 6zelligi ile
eriskinden farklilik gésterir. Ornegin;

» Vicut kitlesi kiguktur; tek bir carpma tim bedenle
absorbe edilir ve ¢oklu yaralanmalara neden olur.
Goreceli olarak az olan total viicut kan hacmi nedeniyle
ufak miktarda bir kanama kolaylikla hipovolemik sok
yaratabilir.

» Kalp kuguk, atim hacmi géreceli olarak sabittir; sok
kendini tasikardi ile gdsterir ve hipotansiyon ¢ok ge¢
kalmig bir bulgu olabilir.

» Goreceli olarak vicut ylzeyi genistir; olayl daha da
kotuye gétlren hipotermi hizla gelisebilir

- Iskelet yapisi esnek, koruyucu kas sargisi azdir;
abdomino-pulmoner i¢ organlar, beyin, omurilik yapilari
kiriklar olusmadan zedelenebilir.

* Hava yolu pasaji eriskinden faklidir; dil/cene orani
blyuk, larinks superoanterior yerlesimde, trakeal
kartilaj dar ve esnektir. Ve bu durum hava yolunun kolay
zedelenmesine neden olup, agikligin korunmasini
glclesgtirir.

» Goreceli olarak go6gus kafesi esnek, mediastinal
yapilar mobildir; anstabil gégiis ve pnémotoraks kolay
gelisir.

* Cocuk kafasi kocaman, subaraknoid yapi dar,
destekleri yetersizdir ve gelismesi devam eden beyin;
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travmaya ve sonrasinda olusan ikincil iskemik hasara
daha hassastir

Cocugun yaralanma ciddiyeti travmanin siddetiyle
de iligkilidir. Ilk kabul ve hizh triaj degerlendirmesinde
yaralanmanin ciddiyetini gésteren ip uglari vardir;

« Biling degisikligi varsa (GKS<12)

« Nérolojik 6yku ve muayenede; siddetli bagagrisi, nébet
gecirme, fokal bulgu, pupil gériinimdi ve 11k cevabinda
esitsizlik, kulak ve burundan disari kanama

» Penetran yaralanma ise
» Solunumsal ya da dolasimsal instabilite varsa
 Karin duvarinda morarti varsa

» Siddeti ylUksek travma; yaya iken motorlu arag
carpmasi, kazaya karisanlar arasinda 6len olmasi,
kendi boyunun 3 katindan daha yuksekten disme gibi
bir olaysa

ileri travma destegi yaklasimi ile hizla A,B,C denetlenir,
desteklenir, glivene alinir.

A. Havayolu:

« Fasiyal travma var mi? Soluma sekli ve sesinde
anormallik var mi?

« Servikal omurlari koruyarak havayolunu ag ve koru

* Uygun boyda pediatrik rijid boyunluk tak (trakeanin
pozisyonu ve servikal nabizlari kontrol etmis ol)

» Gocugu sirt tahtasinda sabitle

B. Solunum: Etkin bir ventilasyon ve oksijenasyon
saglanmali

* %100 O2 ver

» Gerekiyorsapreoksijene etve hizli ardisik entibasyona
hazirlan

« Sekresyonlari uzaklastir

* Mideyi bosalt ( sondalama ©&ncesi kafa kaide
yaralanmasi agisindan dikkatli degerlendir)

» Kafa travmasi varsa lidokain tercih et (ketamin
kullanma)
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* “Crush” ezilme yaralanmasi varsa non depolarizan kas
gevsetici tercih et (suksinilkolin kullanma)

 Zor entlbasyon riski varsa krikotirotomi hazirligi1 yap
« Torakostomi hazirhgi yap
C. Dolasim: Etkin bir dolagim saglanmali

* Kalp hizi, nabiz vasfi, perfizyon belirtegleri, kan
basinci ile hemodinamik durumu degerlendir

» En az 2 genis damar yolu ag (1V/10)
» Gorlinen kanamay disaridan direkt basi ile durdur

» Sokta ise resusitatif izotonik vasifli sivi ver (20ml/kg,
gerek varsa tekrar et)

+ Kan grubu ve kros icin 6rnek al, gecikecekse hemen
ORh (-) kan iste.

D. Disabilite: Norolojik cevabi degerlendirilmeli
 Uyanik
» Sozel uyarana yanith
» Agrili uyarana yanitli
* Yanitsiz
* Pupil bUyUkIGgu ve 151k reaksiyonu kontrol et
+ Spinal immobilizasyonu koru

E. Bastan ayaga degerlendirme: Gdzden kagan baska
bir yerde yaralanma var mi?

» Bas, boyun, gégus, karin, ekstremite, sirt, anogenital
muayene titizlikle gdézden gegir

« Uriner sonda koy (Uretra yaralanmasi varmi
degerlendirdikten sonra )

* Arter hatti a¢ (gerekiyorsa)

* Entlibe ise ETCO2 izle

* Kiriklarin  immobilizasyonu igin atel koy (kink

komplikasyonu icin degerlendir)
* Vicut sicakhgini koruma tedbirleri al

« Tetanoz profilaksisi, antibiyotik, analjezi, sedasyon
ihtiyacini degerlendir

ilk stabilizasyon saglandiktan sonra, travmanin dzelligine
gore laboratuar ve radyolojik tetkikler istenir. Baslangicta
kan grubu, kan istemi, hemogram, PTT, INR, karaciger
bdbrek gobstergeleri, elektrolitler, amilaz, kan gazlar,
gerekirse toksikolojik inceleme istenir. Kranio servikal,
g6gus, pelvis, spinal, ekstremite grafileri, kranial BT,
Abdominal US, gerekirse abdominal BT.
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Travmali gocugun hayati organ fonksiyonlari korunarak
desteklenir. Travma sonucu gelisebilecek kétl perfiizyon
ve hipotansiyonun yaratacag@ ikincil hasarlanmaya karsi
tedbirler alinir. Gerektigi sekilde cerrahi konsultasyonlari

yapilir.

Hastanin akibetine karar verilir; acil ameliyat gerekiyor
mu? Bagka ihtiyaglari icin sevk gerekiyor mu? Hastaneye
ya da yogun bakima yatisi gerekiyor mu? Gdzlem ve eve
glvenle gidise uygun mu?

Her travma bir adli olaydir. Uygun dékumentasyon ve
raporlama saglanmalidir.

Travmali cocuk bir ekip isidir. isbirligi, siirekli taze tutulmasi
gereken egitim, etkin malzeme ve personel ydnetimi
gerektirir.
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BEYIN ve SINIR CERRAHISI ACISINDAN TRAVMA

Dr. Adnan DAGCINAR
Marmara Universitesi Nérosirtirji Anabimi Dali, [stanbul

Beyin ve Sinir Cerrahisi’nin ana konularindan biri
olan kafa travmasi gocuklarda énemli bir morbidite ve
mortalite nedenidir. Pediatristlerin siklikla karsilastig
bu klinikopatolojik tablo hakinda bilgi sahibi olmak bu
olgularin pek gogunda hayat kurtarici olabilir.

iki  6nemli klinik tablo hastalarda ortaya cikabilecek
komplikasyonlarin 6ngdrilebilmesiicin mutlaka bilinmelidir.
Bunlar Lucid interval ve unkal herniasyon klinikleridir.

Lucid interval: Kafa travmasi sirasinda biling kaybi gelisen
ve daha sonra kendine gelen hastalarda genelikle ilk 24-
48 saat icinde olusan ikinci biing kaybi streciyle kendini
gosterir. ik biling kaybi konkiizyo serebriye baglidir ve
hasta bir siire sonra ayilir. ikincisi travma sirasinda
ortaya c¢ikan genellikle bir kiriga bagli gelisen epidural
kanamalarin buyimesi ile olur. Bu nedenle dyklsinde
biling kaybi olan olgularin mutlaka hastanede izlenmesi
gerekir.

Unkal herniasyon: Temporal lobun unkus ismi verilen
en medial béliminin temporal yerlesimli bir kanama
nedeniyle tentorium acikhgindan herniye olarak beyin
sapini sikistirmasina bagll olarak gelisir. ipsilateral
midriazis, biling kaybi, kontrlateral hemiparezi, solunum
disfonksiyonu klinik bulgulardir. Acil cerrahi dekompresyon
yapiimazsa 6lim kaginiimazdir.

Travma olgularinda izlenen bir baska klinik bulgu kaide
kiriklarinda ortaya ¢ikan spesifik morarmalardir. iki sekilde
izlenir. Racoon eyes bulgusu periorbital édem ve ekimozu
tarifler ki anterior kafa kaidesi kiriklarina isaret eder. Rinore
ve menenjite neden olan bir BOS fistllinin belirtisidir.
Battle sign mastoid Uzerinde izlenen édem ve ekimozu
tarifler. Otore ve menenijite neden olabilecek orta kafa
kaidesi kiriklarinin hebercisi olabilir.

Kafa travmalar sirasinda ortaya ¢ikan patolojileri kiriklar,
kanamalar, diffiz ~ aksonal yaralanma ve penetran
yaralanmalar olarak ayirabiliriz.

Kiriklar; Lineer kiriklar, ¢ékme kiriklar, kaide kiriklari
olarak siniflandinlabilir. Kafatasi kirigi tanisi konuldugunda
mutlaka BBT ile intrakranial patoloji olup olmadigi
arastirimali ve hasta hastanede yatirilarak izlenmelidir.
Cokme ve kaide kiriklarinda cerrahi indikasyon olabilir.

Kanamalar; Epidural, subdural, subaraknoid, intraserebral

kanamalar ve kontlzyonlar olarak ayrilabilir. Epidural,
subdural ve intraserebral kanamalarda intrakranial
basing artisi ve herniasyon gelismesi durumunda cerrahi
indikasyon vardir. Kontlizyonlarda dokuda ufak hemorajik
odaklar ve 6dem gelisir Genellikle medikal tedavi
gerektiren olgulardir.

Diffiz aksonal yaralanma akselerasyon deselerasyon
travmalar sirasinda aksonlarin zedelenmesi ile ortaya
cikar. BBT de belirgin intrakranial lezyon gérilmeyebilir.
Tani MR ile kesinlesir. Cerahi indikasyonu yoktur.

Penetran yaralanmalar genellikle dusik veya yuksek
hizli yabanci cisimlerin kafatasi icine girmesi ile olur.
Mortalite ve nérolojik kayip riski gok olan yaralanmalardir.
Debridman veya intrakranial hematom gelismesi nedeniyle
cerrahi girisim yapilabilir.

73



Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghigi ve Hastaliklari AD.

Marmara
oPediatri Kongresi

ANAFILAKSIYE YAKLASIM

Dog¢.Dr. Hiilya Ercan SARICOBAN
Yeditepe Universitesi Cocuk Immiinoloji-Allerji Bélimii, [stanbul

Anasilaksi, alerjik reaksiyonlarin élimle sonuglanabilecek
en agir durumudur. Mast hicreleri ve bazofillerden ani
olusan mediatérlerin sonucunda olusur. Deride (flaghing,
Urtikeryal plak, anjioédem), solunum sisteminde ( nefes
darhgi, vizing, sitridor, laringeal 6dem), kardiovaskuler
sistemde (hipotansiyon, miyokardiyal iskemi, disritmi),
gastrointestinal sistemde ( kusma, karin agrisi, ishal, mide
bulantisi) cesitli belirti ve bulgular ile ortaya ¢ikar. Anafilaksi
tanisi sadece hipotansiyon veya en az iki sisteme ait
bulgularin ortaya ¢ikmasi konur. Siklikla hastane disinda
besinler (fistik, slt, yumurta, balik, kabuklu deniz
Urlnleri) hastane iginde ise ilaglar (penisilin, sefalasporin,
kemotdrapatikler, ...)nedenolur. Ayricaarivenomuve lateks
te dnemli nedenler arasindadir. Radyokontrastmaddeler
ile olusan non Ig E aracilikl reaksiyonlara da anafilaktoid
reaksiyon denilmektedir. Anafilaksi sirasi ve siresinde
Olcllen plasma histamine, plasma B-tryptase anafilaksi
tanisinda yardimci olur ancak bu belirteclerin dlgtimesi
pek mimkin olmamaktadir. Anafilaksi disinuldiginde
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yapilacak allerji testlerinin dogru sonu¢ verebilmesi igin
olaydan en az dort hafta sonra yapilmalidir. Tedavi de ilk
yapilacak olay hastanin diz bir zemine yatirilip, ayaklar
kaldirilip, solunumu agilmali ve mutlaka intramuskdler
adrebalin 0.01 mg/kg uyluk yan yilziine uygulanmali ve
gerekir ise 10 dakika ara ile tekrarlanmalidir. Bu sirada
hastanin damar yolu acilip hipotansiyon belirgin ise 30
ml/kg intravendz izotonik sodyum bolus olarak verilir.
Urtiker ve anjioddem var ise intavendz, intramuskdler
veya oral antihistaminik uygulanmalidir. Vizing var ise
oksijen ve nebllize beta 2 mimetik verilmelir. Sitridor
belirgin ise nebulize epinefrin ve soguk buhar uygulanir.
TUum tedaviler yapildiktan sonra anafilakside gorilebilecek
bifazik reaksiyon icin steroid verilir. Hasta 24 saat izlenmeli
ve tUm bulgularin stabillesmesinden emin olunduktan
sonra takip sonlandirilir. Anafilaksinin tekrarlayabilecegi
hastalara intamuskuler adrenalin otoenjektdr recete edilip
kullanim igin egitim verilmelir.
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KOK HUCRE ve IMMUNMODULASYON

Prof. Dr. Tung AKKOC
Marmara Universitesi, Gocuk Allerji immiinoloji Bilim Dali, [stanbul

GuUnimuzde kok hiicreler hem reperatif hem de rejeneratif
tip alaninda uygulama alanlari bulmakta ve umut
verici sonuglar ortaya ¢ikarmaktadir. Temel laboratuar
calismalari da birgok farkl disiplinde devam etmektedir.
Bu 6zette, kdk hiicre gruplari arasinda mezenkimal kdk
hucrelerle yapilan calismalar ve alerjik hastaliklarda
kullanimi hakkinda drnekler verilecektir.

Mezenkimal kék hicreler (MKH), stromal orijinli, kendilerini
yenileyebilen ve farkli hicre serilerine farklilasma
kapasitesinde olan hiicrelerdir. Onceleri, kemik iligi stromal
hiicreleri arasindaki populasyon i¢inde fibroblastik colony
unit olarak, sonralari ilik stromal hicleri ve son olarak
MKH’leri olarak tanimlanmiglardir. MKH’leri giinimuizde
bircok farkli hiicrelerden izole edilebilmektedir. Bu hiicreler
arasinda gbbek bagi kani, Wharton’s jelly, plasenta, ve
adipoz dokusu sayilabilmektedir. Summer R ve ark. 2007
yilinda MKH’leri erigkin fare akcigerinden izole etmiglerdir.
Yapilan diger calismalarda neonatlarin ve akciger
transplanti yapilmis alicilarin akcigerlerinden de MKH’ler
izole edilmigti.. MKH'ler ylzeylerinde kendilerine 6zgu
proteinleri eksprese ederler. Uluslararasi Hiicresel Tedavi
Dernegi'nin ( International Society for Cellular Theraphy-
ISCT) Mezenkimal ve Doku Kok Hicre Komitesi insan
MKH'’lerine ait minimal kriterler igaret etmistir (Tablo1).

Tablo 1. Uluslararasi Hiicresel Tedavi Derneg@i’nin
(International Society for Cellular Theraphy-ISCT)
Mezenkimal ve Doku Kok Hiicre Komitesi insan MKH’lerine
ait minimal kriterleri

1. Standart kiltir ortaminda plastik yizeylere yapisirlar.
2. Yuzeylerinde CD73, CD90, ve CD105 eksprese ederler.

3. Ylzeylerinde CD11b, CD14, CD19, CD34, CD45, CD79a,
HLA-DR eksprese etmezler.

4. Osteoblast, adipocyte ve chondroblasta farklilagabilirler.

MKH’ler in vitro ortamda havayolu ve/veya alveolar
epitelyum hucrelerinin fenotipik isaretlerini gésterir sekilde
uyarilabilirler ve sistemik uygulanim sonrasinda havayolu
ve/veya alveolar epitelyumla, interstitiumla veya vaskdiler
endotel ile engraft olurlar veya kaynasirlar. Ancak bu
engrafment c¢ok sik olmamaktadir ve hala arastirma
konusudur. Halen MKH’lerin kemiricilerde, belirgin akciger
engraftmani olmadan, akut akciger inflamasyonunda ve
fibrosisde rol oynadigi Uzerine g¢alismalar yapilmaktadir.

Ortiz La ve ark, intratrakeal bleomycin uygulamasindan
sonra kemik iligi kékenli MKH’lerin intratrakeal ve sistemik
verilmesinin, akcigerde kollejen birikimini, fibrosisi ve
matriks metalloproteinazi dusirdugini gdstermislerdir.
Aynigrubun 2007 yilinda yaptigi diger calismada bu etkiden
MKH’lerin IL-1 resept6ér antagonistini salgilamasinin rol
oynadigini géstermistir. MKH’lerin akcigerde endotoksine
baglh hasarda koruyucu etkisi Uzerine ¢alismalar
yapiimistir. Bu ¢calismalar birinde, endotoksinin intratrakeal
yolla verilmesinden 4 saat sonra MKH’ler de intratrakeal
yolla uygulanmis ve sadece endotoksin uygulanmis grup
ile kiyaslandiginda mortalitenin diistigu ve bronkoalveolar
sivida TNF-a ve makrofaj inflamasyon proteini (MIP)-1b
gibi proinflamatuar mediatér konsantrasyonlarinin diistigu
gorllmastdr.  Bunun yaninda MKH’lerin  endotoksin
verilmesi ardindan sistemik uygulanmasinin da akcigerde
inflamasyonu azalttigi  gdsterilmistir. ~ Angiopoitein-1
eksprese eden MKH’leri endotoksine bagli gelisen akciger
hasarini azaltmaktadir. Bununla beraber angioprotein-1
eksprese eden deri fibroblastlarinin sistemik uygulanmasi
endotoksine bagli gelistirilen akut akciger hasarini azalttig
gosterilmistir. Bu calisma akut akciger hasarinda, hiicresel
tedavinin basarili oldugunu gdstermektedir. MKH’lerin
LPS’e maruz kalmis farelerden izole edilen akciger
hucreleri ile kalturd, akciger hicrelerinden proinflamatuar
sitokin salinimini azalttigi gésterilmistir. Baska akciger
hasar modelinde , monocrotaline (MCT)’e bagli gelistirilen
pulmoner kas hasarinda, kemik iligi kékenli MKH’lerin
intratrakeal uygulanmasinin pulmoner hipertansiyonu
disurdagu gosterilmistir. Siganlarda yapilan bir baska
¢alismada otolog adipose kokenli stromal hiicrelerin
sistemik uygulanmasinin elastaza bagli amfizemi
engelledigi gosterilmigtir.

Bu caligmalar, MKH’lerin akcigere engaft olmadan,
belirgin immuinomoddalatér etkilerinin oldugunu
gostermektedir. Ancak bu konu ile ilgili halen bilinmeyen
etki mekanizmalar vardir. Bununla beraber yapilan tim bu
calismalar sonucu elde edilen verilerle MKH’lerin muhtemel
immunomodulatér etki mekanizmasi hakkinda 6nemli
bilgiler edinilmistir (Sekil 1). MKH’ler bulunduklari farkl
mikrogevre ile etkilesime girerek birgok farkli mediatérler
salgilarlar. Ornegin, kemik iliginde bulunan MKH'ler
hematopoietik hiicre proliferasyonunu ve gelisimini
destekleyen G-CSF SCF LIF M-CSF IL-6, ve IL-11 gibi
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sitokinler ve gelisim faktorlerini salgilarlar. MKH’lerin,
kemik iligi hematopoezini destekleyen ve proinflamatuar
bir sitokin olan IL-1a ile uyarilmasi G-CSF M-CSF, IL-6,
ve IL-11 salinimi arttirmaktadir.

MKH’lerden salinan inflamatuar mediatorler, akciger
hasarinin olusumundaki farkli mikrogevre faktdrlerine
bagh olmaktadir. MKH’ler TNF-a, IL-4, IL-17, IFN-g, TLR-4
gibi cok cesitli kemokin ve sitokin reseptdrlerini eksprese
ederler.

Cytokines, chemokines, TLR ligands

Proliferation
Q ™ Activation
PGE2 /. Cytokine release
Ag presentation A TGF-p1
HGF @ Proliferation
CD4a+ ‘ —| Ig release
Do >_ Chemotaxis
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Sekil 1. MKH’lerin in-vitro immUnomodulatér etkileri. DC=
dentritik hicre; HGF= hematocyte growth factor; NK=
Dogal élduricu hucreler; PGE= prostaglandin E; TGF=
transforming growth factor; TLR= Toll-like receptor.

NKG2D ligands IL-10

& |

Innate immunity?

Nitric
oxide

IL-17 reseptéri MKH’lerde yiiksek oranda ekspre olurlar
ve yapllan son calismalarda IL-17 MKH’ler i¢in énemli
proliferatif uyaran olarak gdsterilmistir. IFN-g ile uyarim
MKH’lerde MHC ekspresyonunu ve kostimulatér molekil
gosterimini degistirmektedir. Bununla beraber, MKH’lerin
akciger hasari oldugunda farkli mediatdrler ile uyarimindaki
etkileri Gzerine yeterince ¢alisma bulunmamaktadir.

MKH’ler ayni zamanda T hicreleri, B hicreleri, NK
hiicreleri ve dentritik hicreler gibi immin sistemde
immunregulasyonda rol alan hicrelerin proliferasyonlarini
ve fonksiyonlarini baskilayici etkide de bulunmaktadir
(Sekil 1). Alloantijenlere veya mitojenik uyarima karsi
MKH’ler T hicre proliferasyonunu, aktivasyonunu ve
sitokin salinimini baskilamaktadir. Ancak mekanizma ile
ilgili bilgiler yeterli olmamakla birlikte bu etkinin hucre-
hticre etkilesimi veya salinan birtakim mediatérler aracilig
ile oldugu distnulmektedir. Yapilan birtakim c¢alismalar
MKH'lerin disuk seviyede HLA sinif | molekiluni
eksprese ettiklerini buna karsin T hiicresine bagh hicresel
immdin yanitta 6nemli rol oynayan HLA sinif Il molekdlina
ve kositimulatér molekillerden CD40, CD80 ve CD86'yi
eksprese etmediklerini gdstermektedir (35-36). Bu sonuglar
MKH’lerin imminojenik sonucunu ortaya g¢ikarmaktadir.
Bu o&zellikleri ile klinikte hem otolog hem allogenik
MKH’ler GVHD ve Chron’s hastaligi gibi immin sistem
hastaliklarinda kullanilabilirler. Yapilan ¢alismalar tedaviye
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direngli olan Chron’s hastaliginda MKH uygulamasinin
etkili ve guvenilir oldugu, herhangi ciddi bir yan etkinin
gorilmedigini gdstermistir. Buradan yola ¢ikarak imman
sisteme bagli gelisen akciger hastaliklarinda da etkili ve
guvenli kullanilabilecegi Uzerine yaklagimlar vardir.

Allerjik astim, saman nezlesi, ekzema ve gida allerjisi
gibi allerjik hastaliklarin insidansi son yillarda hizla
artmaktadir. Brongiyal astimin olusmasinda  allerjen
maruziyeti, enfeksiyonlar ve diger cevresel uyarilar gibi
ekzojen faktorlerler etkili olmakla birlikte genetik faktdrlerin
de énemli yeri vardir .

Astim; havayollarinda cesitli ¢evresel allerjenlere karsi
asiri hassasiyet sonucunda ortaya ¢ikan ve cogunlukla geri
doénlsumli olan yaygin, obstriktif kronik akciger hastalig
olarak tanimlanmaktadir. Kronik astimli hastalarda siddetli
hava yolu inflamasyonu ve asir duyarlilikla birlikte serum
IgE duzeylerinde artma olmaktadir. Allerjen-spesifik
CD4+ T yardimci (Th) hcreleri allerjik hastaliklarin
olusmasindan sorumlu ilk immin degisiklik olmaktadir.
Yapilan calismalar Interlékin (IL)- 4 sitokininin naive T
hucresi Uzerine etki ederek antijen sunumunu takiben
Th2 tip hiicreye dénismesini sagladigini géstermektedir.
Effektdér Th2 hiicreleri birgok regulatér ve etkili fonksiyonda
rol alan IL-4, IL-5 ve IL-13 sitokinlerini salgilamaktadir.
Bu fonksiyonlar B hucrelerinden salinan allerjen spesifik
immunoglobulin E (IgE) antikoru, eozinofil Gretimi ve hedef
organlara gé¢u, mukus Uretimi ve diiz kas kutlesinin artmasi
olarak sayilabilir. Th1 hucreleri allerjik hastaliklarda kronik
fazda etkili olmaktadir. Keratonositlerin apoptozisi IFN-g
sitokinlerinin salinimda énemli yer alan Th1 hucreleri ve
Fas-Fas-L ekspresyonunun artmasi ile olmaktadir.

Sonyillarda tanimlanan regilatér T (Treg) hiicrelerinin hem
otoimmunitenin hem de allerjik hastaliklarin olusmasinda
immunsupresif etkisi oldugunu gOstermektedir.
Treg hicreleri Th1-Th2 hicrelerinin  fonksiyonlarini
baskilamaktadir. Treg hiicreleri bu sekilde hem allerjik
hastaliklarin olusmasindaki mekanizmadan sorumlu Th2
hicrelerini hem de otoimmin hastaliklarda rol alan Th1
hucrelerinin fonksiyonlarini baskilamaktadir. Bu ylizden
Treg hicreleri allerjen-spesifik immunoterapide (SIT)
6nemli rol oynamaktadir.

Treg hucreleri immunsipressive etkilerini Tip 1 regilatér
hicreleri (Tr1), CD4+CD25+ Treg hucreleri ve Th3
hicreleri ile saglamaktadir. Tr1 hicreleri salgiladiklari
IL-10 ve TGF-b sitokinleri ile allerjen spesifik Th1 ve Th2
hicreleri Gzerine baskilayici etkide bulunmaktadir. Yapilan
calismalar allerjen SIT’in in-vivo olarak IL-10/TGF-b
salgilayan Tr1 hicrelerinin olusturdugunu gdstermektedir.

CD4+CD25+ Treg hucreleri periferal kanda CD4+ T
hicrelerinin %5-10’nunu olusturmaktadir. Bu hiicreler etkili
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T hicre fonksiyonlarini baskilamaktadir. CD4+CD25+
Treg hicreleri Foxp3 transkripsiyon faktoriini eksprese
etmektedir.

immiin yaniti Th2’'den uzaklastirmaya yénelik yapilan
tedavi yaklagimlar astim olusumunu baskilamaktadir.
Bu amagla yapilan ¢alismalarin ilkinde, pozitif tiberkilin
testi ile astim ve allerji arasinda ters bir iligki oldugu
ve Mycobacterium tuberculosis ile temasin, allerji ve
astima kargi koruma sagladigi gésterilmistir. Yapilan ileri
¢alismalarda normal icme sularinda, toprakta bulunabilen
ve saprofitik bakteri olan Mycobacterium vaccae’nin da
allerjik hastaliklarda immiin dengeyi Th2'den uzaklastirdigi
gosterilmigtir.

Mycobacterium vaccae ile yapilan diger calismalar bu
bakteri susunun BALB/c farelere uygulanmasi ile atopi
gelistirilen farelerde IL-5 dlzeyini dlistrdigi gosterilmigtir.

CD4+CD25+ Treg hicre aktivasyonlarini arttiran
etkenler arasinda Mycobacterium vaccae (M.vaccae)
uygulamasinin  etkili oldugu gésterilmisti.  Zuanny-
Amorim BALB/c farelerde yaptigi calismada M.vaccae
uygulamasinin allerjik pulmoner enflamasyon olusumunda
antijen spesifik olarak koruyucu etkide bulundugunu
gostermistir. Bilim dalimizda yapilan ¢alismada kronik
astim modeli olusturulmus BALB/c farelerde intranasal
OVA immunoterapisi ile birlikte Mycobacterium vaccae
uygulamasinin akcigerde kronik astima 6zgi histopatolojik
degisiklikler tzerine baskilayici etkisi oldugu ve bununla
birlikte dalak splenositlerinde Treg hucrelerin salgiladigi
sitokinlerden biri olan IL-10’un arttigi gdsterilmigtir.

Atopik hastaliklarda gérilen bir diger patoloji de periferal
Th1 hicrelerinin apoptozisidir. Saglikli bireylerde self-
toleransin olugsmasi ve immin cevabin baskilanmasinda
rol alan apoptosis atopik dermatitli hastalarin periferal
kanlarinda Th1 hacrelerinin ylksek aktivasyonuna bagh
6lumunde ve Th2 tip immun cevabin olusmasinda énemli
rol oynamaktadir. Th1 hicreleri aktive olduklarinda IFN-g
salinimini saglamakta ve Th1 hicrelerinin Fas-Fas-L,
TNFR-I gibi apoptotik reseptérlerin ekspresyonuna neden
olmaktadir.

Alerjik hastaliklarda Ki-MKH'lerin immiinomodiilator etkisi
Uzerine arastirmalar yapilmaktadir. Alerjik hastaliklarin
patogenezinde alerjik yanit ve inflamatuar/immun yanit
ve havayolu hiperreaktivitesi arasinda komplex bir iligki
vardir. Allerjik astim havayollarinda yeniden yapilanma
goérilmektedir. Daha dnce de belirtildigi gibi Ki-MKH'ler
imminregulatér  6zelliktedir ve akut inflamasyonu
baskilamaktadir. Etki mekanizmasi olarak, Ki-MKH’lerin
dentiritik hlcre aktivasyonunu ve antijen sunumu
etkiledigi ve T hucre effektdr fonksiyonunu modile ettigi
duslnilmektedir. Bu konu ile ilgili ¢alismalar devam

Marmara
oPediatri Kongresi

etmekle birlikte Ki-MKH'lerin alerjik astim modelindeki
etkisi ve hicrelerin uygulanis yolu Uzerine bir ¢alisma
yoktur. Akut dénemdeki astim eger kontrol altina alinmazsa
havayollarinda yeniden yapilanma gérilmekte ve akciger
dokusunda fibrosis meydana gelmektedir. Kronik hava
yollarinin yeniden modellenmesinde transforming growth
factor-b ve vascular growth faktér gibi effektér molekullerle
Th2 tip hicreler ve eozinofiller gibi inflamatuar hicreler rol
almaktadir. Ki-MKH’lerin sistemik uygulanmasi inflamatuar
akut faz cevabi baskilamakla birlikte hava yollarinin
yeniden yapilanmasini énleyebilmektedir. Ancak bu konu
ile ilgili mekanizma ¢ézmeye yonelik bir calisma yoktur.

BALB/c farelerde olusturduklari Ovalbumin-allerjik rinit
modelinde adipose dokudan kaynakhh MKH’lerin (AD-
MKH) sistemik olarak uygulamiglar ve bu hicrelerin
nasal mukozaya go¢ ettiklerini ve inflamatuar yanitin
baskilandigini gbstermiglerdir. Ayrica  AD-MKH
uygulamasinin alerjik ritnit modelinde serum IgE, 19G1,
IgG2a, ve IgG1/IlgG2a dlzeylerini disirdigu, splenosit
klltur sipernatanlarinda IL-4, IL-5 duzeylerini baskiladigi,
bunun yaninda IFN-g dizeylerini OVA-ile duyarli farelerde
saglikli  kontrollere gbére arttirdigini  gdstermiglerdir.
Nasal mukozada yapilan histopatolojik incelemelerde
de A-MKHlerin intravenéz uygulama sonrasinda nasal
mukozaya go6c¢ ettikleri ve inflamasyonu ve eozinofil
infiltrasyonunu azalttigini gostermislerdir. Histopatolojik
dizelmeye paralel olarak nasal semptomarin da A-MKH
tedavisi sonrasinda azaldigini géstermiglerdir.

Mezenkimal kdék hicrelerin  immanomoddlatér etkileri
hakkinda yapilan ¢alismalar astim gibi immun sistemin
Th2 yoéniine dogru kaymasina bagh olan hastaliklarda
etkin olarak kullaniminda umut verici sonuglar vermektedir.

Galismalar Tubitak 110S368 ve 2145262 No'lu projelerle
tarafindan desteklenmistir.
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Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

SS-01[Pediatrik Endokrinolojil

BOY KISALIGI OLAN HASTALARDA OZELLIKLER VE
ETiYOLOJIK DAGILIM: BiR COCUK ENDOKRINOLOJi
KLINiGI VERILERI

Sibel Ozcan', Saygin Abali?, Zeynep Atay', Belma
Haliloglu', Serpil Bas', Sevda Cam’, Teoman Akgay’,
Tilay Guran', Serap Turan', Abdullah Bereket'
"Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastalikiari Ana
Bilim Dali, [stanbul

“Kartal Egitim Arastirma Hastanesi, Gocuk Sagligi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dal, Istanbul

GiRIS: Boy kisaligi, Cocuk Endokrinoloji Kliniklerine
basvuru nedenleri arasinda ilk siralardadir. Bu ¢alismada
genel pediatri ve diger yandal polikliniklerinden secilmis
hastalari kabul eden bir Gocuk Endokrinoloji Kliniginin
kisa boylu hastalarindaki etiyolojik dagihmin sunulmasi
amaglanmigtir.

YONTEM: Cocuk Endokrinoloji Poliklinigine basvuru boyu
3 persentilin altinda olan ve/veya izlemde 3 persentilin
altina diismus olan 1519 hasta (693 K) ¢alisma grubunu
olusturdu. Retrospektif olarak hastalarin klinik bilgileri,
antropometrik, radyolojik ve laboratuvar degerlendirmeleri
sonucu aldiklari tanilara gdére gruplandinidi. Blylme
hormonu (BH) eksikligi tanisi icin antropometrik kriterlerin
yanisira uyari testinde pik BH degeri <7 ng/ml olmasi,
IGF1 ve IGFBP3 disukligl ve blylime hizinin yetersiz
olmasi kriterleri alindi.

BULGULAR: Hastalarin basvuru yasi 10,2+4,2 yil (0,2
— 19,2) idi. Bagvurudaki boy standart deviasyon skorlari
(SDS) -3,1+1,0 idi. Agir boy kisaligi (<-3,0 SDS) orani
%41,5 idi. Orantisiz boy kisalgi orani %15,7 idi. Hedef
boy (n=1255) SDS -1,4+0,9 saptandi. Anne ve/veya
babada boy kisaligi (<-2 SDS) olma orani % 47,1 ve SGA
orani %20,8’di. Agir boy kisaligi olan annelerde SGA’l
bebek dogurma orani daha ylksekti (%33,3 vs %19,4,
p=0,003). Hastalarin %33,0’inde normalin varyanti
(ailevitkonstitusyonel) kisalik oldugu goérildi. Sendromik
boy kisaliklari %18,4 idi. Endokrin bozukluklara bagh
%12,7, kronik hastaliga bagli %10,7, IUGR’a bagll %5,9,
iskelet displazileri %4,1 olarak saptandi. Hastalarin %
4,7 si idiyopatik boy kisaligi idi % 8,4’linde ise takipsizlik
nedeniyle etiyoloji belirlenemedi.

SONUGC: Normalin varyanti boy kisaliklari literatiire gére
disuk, sendromik boy kisaliklari ise ylksek saptanmistir.
Neden olarak genel pediatri polikliniginden hastalarin
secilerek génderilmis olmasi dlisunulmustir. Boy kisaligi
agirlastikca endokrin nedenler ve iskelet displazileri
olasihgi artmaktadir.
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SS-02 [Genetik]

KLiNiGiMizDE TAKIP ETTiGiMiZ HIPERMOBILITE
HASTALARININ DEGERLENDIRILMESI

Seda Aras’, Huriye Nursel Elgioglu?

"Marmara Universitesi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklar Ana
Bilim Dal, l“sz‘anbu/ ‘
2N\Marmara Universitesi, Gocuk Genetik Bilim Dali, Istanbul

GIRIS-AMAGC: Eklem laksisitesi(hipermobilite), toplumda
saglikh bireylerin yaklasik %5-15’inde hicbir semptom
olmaksizin bulunmaktadir. Ehlers Danlos sendromu(EDS)
bag dokusu hastaliklari icerisinde yer alan hipermobilite
ile giden herediter heterojen bir alt grubudur. Yumusak
doku frajilitesi ve deri, ligaman ve i¢ organlarda gérulen
degisken derecedeki bulgularla seyreden bircok heterojen
hastalik grubunu icerir. Klasik, hipermobil ve vaskiler
subtipi oldukga siktir; kifoskolyotik, artrokalazik ve
dermatosparaktik tipi ise nadir gérulir. Bu c¢alismada
hipermobilite nedeniyle klinigimize ydnlendirilen ve takip
altina aldigimiz 34 hasta tartisiimaktadir.

BULGULAR: Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi GCocuk
Genetik Bolimi’'ne 2000-2015 yillar arasinda bagvuran
ve takibe alinan 34 hipermobilite olgusunun yas, cinsiyet,
aile oykdleri, akraba evliligi, Beighton skorlari, deri, eklem
ve iskelet bulgulari, géz, kalp, diger organ ve sistemlerin
tutulumu ve komplikasyonlari agisindan deg@erlendirilmistir.
Hastalarin yaslar 2-25 yas arasinda olup yas ortalamasi
11.2dir.18'i (%52.9) erkek,16’s1 (%47.1)kiz olup, akraba
evliligi %29.4, aile hikayesinde benzer bulgu 22(%64.7)'dir.
23 hastada (%67.6) hiperelastik deri,14’Unde(%41.1)
skolyoz,pes planus, pes eqginovarus deformitelerinden
en az biri mevcuttu. Beighton skoru, 5 ve Uizerinde pozitif
hasta 23 (%67.6).6 olguda (%17.6) gelisimsel kalca
displazisi,10 olguda (%29.4) diger eklemlerde tekrarlayan
dislokasyon dykuleri mevcuttu.

TARTISMA: Cocuklarda hipermobilite sik olarak
karsilasilan ve bir pediatristin tani ve ayirici tanisinda
bazen zorlandigi bir durumdur. Hastaligin tanisi klinik
belirtilere ve aile anamnezine dayanilarak konulur.
Genellikle tiplendirmede sorun yasanabilir. Histopatolojide
dermal kollajende hafif bir azalma vardir, kivrimli ve
dlzensiz goérulur. Elastik liflerde goéreceli bir artis vardir,
ancak normal yapidadir. Doku biyopsisi tanida yardimci
degildir. Hastaligin 6zel bir tedavisi yoktur. Hastalar dizenli
fizik tedavi egzersizlerinden fayda goérirler. Ortalama
yasam siresi normal populasyondan farkli degildir.
Hastalara genetik danisma 6nerilmelidir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

SS-03 [Pediatrik Allerji - immunolojil

ATAK__Si TELENJIEKTAZi HETEROZIGOT TASIYICILARDA
iMMUN YETMEZLIK VAR MI?

Ismail Ogiiliir, Elif Karakog Aydiner, Safa Baris,
Ahmet Ozen, Emel Uyar, Ayca Kiykim, Dilek
Cigekkdku, Mustafa Bakir, Isil Barlan

Marmara Universitesi, Pediatrik Allerji-Immdnoloji Bilim
Dall, Istanbul

AMAC: Ataksi Telenjiektazi (AT), ATM genindeki
homozigot mutasyon sonucu olusur ve kombine immin
yetmezIik ile iligkilidir. AT hastalarinda bagisiklik sistem
kusurlari iyi tanimlanmistir, ancak heterozigot tasiyicilar
bilinmemektedir. Calismamizda AT heterozigot tasiyici
ebeveynlerde immin yetmezlik agisindan lenfosit alt tipleri
arastiriimaktadir.

YONTEM: Galismada, 11 aileden 13 (7K/6E) AT ve 19
ebeveynin detayll B ve T hiicre alt gruplari yas uyumiu 8
saglikli kontrol ile karsilastirildi.

BULGULAR: Tum hastalarda ataksi, telenjiektazi ve
ylksek AFP mevcuttu. Primer immin yetmezlik uyarici
bulgulari sadece 6 hastada pozitifti. 6 hastada dusik
IgE, 7 hastada disik IgA ve 2 hastada ise yuksek IgM
degerleri saptandi. AT hastalarinda CD3 T (p=0.03), CD4
T helper (p=0.009) ve B (p<0.001) lenfositlerin istatistiksel
anlamli dusiik, NK (p<0.001) hicrelerin ise ylksek oldugu
goézlendi. Buna ek olarak, AT hastalarinda naif CD4
(p<0.001), naif CD8 (p<0.01) ve recent timik emigrant
(RTE) (p<0.001) hicreler anlamli dusik saptandi.
Ote yandan, heterozigot tasiyici ebeveynler saglikl
kontroller ile karsilastirildiginda naif CD4 (p=0.026) ve
naif CD8 (p=0.017) ve santral hafiza CD8 (p=0.009)
hucreleri disuk, efektdér hafiza CD4 (105+34 vs55+19,
p=0.001) lenfositler anlamli yiiksek bulundu. ilging olarak,
ebeveynlerde timusta lenfosit Uretiminin gdstergesi RTE
(p=0.002) htcreler kontrollerden disuk bulundu.

SONUGC: AT hastalarinda lenfosit alt gruplarinin cesitli
bilesenlerinde kombine immin yetmezligi dogrulayan
bozukluklar gézlendi. Ayrica, ATM heterozigot tasiyici
ebeveynlerin Kklinikte “saglikli” olarak degerlendiriimesine
ragmen, lenfosit alt gruplarinda kombine immin yetmezIigi
isaret eden bulgular saptandi.
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SS-04 [Pediatrik Ndrolojil

NOROLOJIK TUTULUM GOSTEREN HEMOLITIK UREMIK
SENDROMLU COCUK OLGULARIN RETROSPEKTIF
ANALizZi

Sevim Sahin', Elif Bahat Ozdogar?, Glilay Kaya®,
Nezir Ozgin*, Ali Cansu’,Mukaddes Kalyonct?,
Embiya Dilber®

'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligive
HastaliklariAnabilimDali, Cocuk NédrolojisiBilimDall, Trabzon
2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligive
HastaliklariAnabilim Dali, GocukNefrolojisiBilimDali, Trabzon
3Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi
ve Hastaliklari Anabilim Dali, Yogun Bakim Bélimii, Trabzon
‘Diyarbakir Gocuk Hastaliklarr Hastanesi, Cocuk Ndrolojisi,
Diyarbakir )

SKaradeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi
ve Hastaliklari Anabilim Dali, Trabzon

GiRIS: Hemolitik tremik sendrom (HUS) sikligi, zaman
zaman epidemilerle artis gostermektedir. HUS ile birlikte
nérolojik tutulumun sik olmasi, bu hastalara uygun
yaklasimin belirlenmesini  gerektirmektedir. Nérolojik
tutulum gésteren HUS hastalarinda, farkli nérolojik
semptomlarin ortaya ¢ikisinda etkili faktorleri belirlemek
Uzere calisma yapilmistir.

METOD: 10 yillik izlem siresi i¢inde nérolojik tutulum
gosteren HUS hastalarinin retrospektif olarak elde edilen
verileri, istatistiksel agidan incelenmistir. Hastalar, 0-5,
5-11, 11-18 yas gruplarina ayrilarak, yasa gére degisen
farkliliklarin da belirlenmesi amaglanmistir.

SONUCLAR: Norolojik tutulum gbsteren 24 hastada, kiz
cinsiyet anlamli olarak baskindi (tiim HUS grubunda kiz/
erkek orani 1.37 iken, nérolojik tutulum olanlarda 3.8).
Biling degisikligi ve piramidal semptomlar, ilk 2 giinde
ortaya ¢ikan erken semptomlar olurken, basagdrisi,
ortalama 9 gin ile ge¢ ortaya ¢ikan bir semptomdu. 0-5
yas grubunda, nérolojik semptomlar daha erken ortaya
¢cikmakta, alanin transaminaz (ALT), aspartat transaminaz
(AST), laktat dehidrogenaz (LDH), protrombin zamani,
D-dimer daha ylksek degerler gdstermekteydi. Piramidal
bulgulari olanlarda hemoglobin ve D-dimer degerleri
daha yUksekti (p<0.05). Noébet gecirenlerde, D-dimer ile
birlikte 16kosit sayisi ylksek bulundu (sirasiyla p<0.05
ve p<0.005). Bilin¢g degisikligi olan hastalarda kreatinin,
LDH duzeyleri daha ylksekti (p<0.005). EEG bulgusu
olanlarda kreatinin daha yiksek (p<0.005), Beyin MR
bulgusu olanlarda ise gelis kreatinin dlsuk (p<0.05), AST
ylksek (p<0.005) saptandi.

SONUGC: Norolojik tutulum gésteren hastalarin laboratuar
verilerinde, cinsiyet, yas, nérolojik semptom ve gériintileme
bulgularr ile iligkili anlamli farklar saptanmistir. Bu farklarin
dikkate alinmasi, hastalarin izleminde yol gdsterici olabilir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

SS-05 [Neonatoloji]

DOGUMSAL Dif\FRAGMA HER!\IiSi MODELINDE
TRAKEAL OKLUZYONUN AKCIiGERLERIN GELiSiMINE
ETKiSiNiN INCELENMESI

Emrah Aydin’, Emre Yener?, Nil Ustindag®
'Bahgelievier DevietHastanesi, Gocuk CerrahiKlinigi, Istanbul
?Istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakultesi, Patoloji
ABD, Istanbul

AMAC: Dogumsal diafragma hernisi yiksek morbidite ve
mortaliteye sahip dogumsal anomalidir. Calismamizda
nitrofen modeli ile olusturulmus dogumsal diafragma hernili
olgularda trakeal oklizyonun akcigerlerin gelisimindeki
etkisini incelemek amacglanmaktadir

YONTEM: Ayni yas grubunda Wistar albino turd sigcanlar
ciftlestirildi. Vajinal smearda sperm gdsterilen sicanlar
calismaya dahil edildi. Smearda spermin gdsterildigi giin
sifirinci gebelik ginu kabul edildi. Gebeligin dokuzuncu
glininde anne sicana 100mg Nitrofen gavaj ile verildi ve
18. glinde laparotomi ve histerotomi yapildi. Her iki fetustan
birine servikal yaklasimla trakeal oklizyon uygulanirken
digerine trakeal oklizyon yapiimadi. Gebe siganlara
22. gebelik glniinde yeniden laparotomi ve histerotomi
yapilarak fetUslerin akcigerleri ¢ikarildi. Akcigerlerinin
gelisimi histopatolojik olarak degerlendirildi

BULGULAR: Nitrofen modeli ile 17 fetusun 10’unda (%59)
dogumsal diafragma hernisi gelisti. Deneklerin besi kontrol
grubunda, besi trakeal okliizyon grubunda idi. Bes denekte
sag diafragma hernisi, U¢ denekte sol diafragma hernisi
gercgeklesirken iki denekte herni bilateraldi. Akciger gelisimi
kontrol grubunda iki denekte psddoglandiler evrede, iki
denekte psédoglandiiler evre ve erken kanalikiler evrede
bir denekte ise erken kanalikiiler evrede duraklamigken
trakeal oklizyon grubunda iki denekte gec¢ kanalikuler-
erken sakkuler evrede, bir denekte sakkiler ve iki denekte
erken kanalikUler evrede durakladigi goruldu.

SONUGC: Nitrofen modeli dogumsal diafragma
hernisi modeli olusturmada etkin bir yéntemdir ancak
Bochdalek hernisini simile etmede yetersiz kalmaktadir.
Trakeal oklizyon deneklerin akcigerlerinin gelisimlerini
arttirmaktadir.
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SS-06 [Pediatrik Gogiis Hastaliklari]

KISTIK FIBROZIS DISI BRONSEKTAZI TANILI
HASTALARDA EKSHALE NITRIK OKSIT DUZEYLERI

Nilay Basg ikizodilu, Taner Adigiizel, Emine Atag, Ela Erdem
Eralp, Yasemin Gokdemir, Refika Ersu, Fazilet Karakog,
Biilent Karadag ,
Marmara Universitesi, Gocuk G6giis Hastaliklar, Istanbul

GIRIS: Bronsektazi (BE) bronslarin lokal veya diffiiz olarak
geri ddnlsimsiz genislemesidir, gelismekte olan Ulkelerde
hala dnemli bir saglik sorunudur. Ekshale fraksiyonel nitrik
oksit (Fe-NO) dlgimi hava yolu inflamasyonunu yansitan,
kantitatif, invaziv olmayan, basit ve givenilir bir tetkiktir.
Bu calismanin amaci kistik fibrozis disi bronsektazili
cocuklarda Fe-NO dulzeyinin belirlenmesi, teshis ve ayirici
tanidaki yerinin arastiriimasidir.

GERECLER VE YONTEM: Calismaya Marmara
Universitesi Cocuk Gégis Hastaliklar polikliniginde izlenen
6-18 yas arasinda 100 kistik fibrozis digi bronsgektazili
g¢ocuk alindi. Hastalarin Fe-NO degerleri NIOX-MINO
(Aerocrine, isveg) marka cihaz kullanilarak él¢uldu.
Hastalarin demografik 6zellikleri, solunum fonksiyon testi
sonuglari, yluksek rezolusyonlu bilgisayarli tomografide
(YRBT) etkilenen lob sayisi degerlendirildi.

SONUCLAR: Hastalarin 39'u post-enfeksiyéz BE, 23’0
immuan yetmezlik, 19'u idiyopatik BE, 9'u PCD, 8'i astim,
biri kist hidatik ve biri 6zefagus atrezisi taniliydi. 55’
erkek, yas ortalamasi 14,9 £ 2,0 yil, tani yas| 3,4 £ 1,4
yil, sikayetlerin baslama yasi 1,8 = 3,3 yil, takip siresi ise
8,0 + 3,0 yil olarak bulundu. FeNO seviyesi 20,9+14,0
Olclildu. FE-NO seviyesi erkeklerde kizlara gére ve 12
yasin Ustundeki ¢ocuklarda 12 yasin altindaki ¢ocuklara
gbére anlaml olarak yiiksek saptandi. PSD’li hastalarda
astimh hastalar ile karsilastinldiginda Fe-NO anlamli
olarak dustk saptanirken PSD’li ve diger BE tanili hastalar
arasinda anlamli fark saptanmadi. Fe-NO duzeyleri ile
YRBT de tutulan lob sayisi iliskili bulunmadi.

TARTISMA: FE-NO é&lciminin bronsektazi hastalarinin
tanisinda ve klinik takibinde kullaniimasi basit ve ve non-
invazif bir yaklagim imkani sunabilecektir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

SS-07 [Pediatrik Gastroenteroloji]

INFLAMATUAR BAGJRSAK HASTALIGIININ KLINIiK
BULGULARININ DEGERLENDIRILMESI: 15 YILLIK
OLGULARIMIZ

Birol Oztiirk', Nazli Kuter?, Bilge Sahin Akkelle!,

Ebru Senol’, Engin Tutar', Deniz Ertem’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ~ ve  Beslenme  Bilim  Dali,  ISTANBUL
“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, ISTANBUL

GIRIS: Cevresel ve genetik faktorlere bagl olarak gelisen
inflamatuvar bagirsak hastaligi (IBH) genellikle eriskin
yasta bulgu vermekle birlikte olgularin %25’i pediatrik
yas grubunda baslar ve daha agir seyreder.Ulseratif kolit
(UK), Crohn Hastaligi (CH) ve siniflandirlamayan iBH
(SIBH) olarak 3 tipi vardir.Calismada iBH tanisiyla izlenen
hastalarin uzun dénem Klinik seyirleri degerlendirilmistir.

METOD: 2001-2016 yillar arasinda Porto kriterlerine goére
tani konulmus 88 iBH'll hasta demografik 6zellikleri, tani ve
izlemdeki tetkikleri, endoskopik ve histopatolojik bulgulari,
tedavi ve yanitlari agisindan retrospektif olarak incelendi.
Hastalik aktiviteleri Pediatrik Ulseratif Kolit Aktivite indeksi
(PUCAI) ve Pediatrik Crohn Disease Aktivite indeksi
(PCDAI)'ne gére hesaplandi.

BULGULAR: Hastalarin 41’i (%46.6) erkek, ortalama tani
yasi11yas3ay,49'u(%55.7) UK, 35’1 (%39.8) CH, 4(i (%0.5)
SiBH idi.En sik yakinmalar UK’de kanli diskilama (%100),
karin agrisi (%62.3) ve kilo kaybi (%43) iken; CH'de karin
agrisi (%78) ve kilo kaybiydi (%48).Tani aninda hastalarin
%60.7’sinde  (UK=%61.2, CH=%60) demir eksikligi
anemisi, %18.2’sinde vitamin B12 eksikligi, %71’inde
D vitamini eksikligi (CH=%79.1, UK=%64.3) saptandi.
Tanida CH'nin %60’Inda PCDAI orta/siddetli diizeydeydi
ve olgularin 11’inde (%31.4) perianal fistil mevcuttu.
Endoskopik olarak, CH'nin %42.8'inde ileokolon ve Ust
GiS tutulumu, %34.2’sinde ileokolonik tutulum gériiliirken;
hastalarin  %31.4’Unde histopatolojik olarak grandlom
saptandi.Tanida UK’nin %73.3’iinde PUCAI orta/siddetli
dizeydeydi, hastalarin %60.4’Unin hepatik fleksuraya
uzanan koliti veya pankoliti vardi.Deg@erlendirme sirasinda
hastalarin %78’i remisyondaydi ve idame tedavisinde
olgularin %95’inde 5-ASA, %76’sinda Azathioprin ve
%23’(inde infliximab kullaniimaktaydi.

SONUG: iBH klinik bulgulari olan hastalarda endoskopi,
laboratuvar ve radyolojik goérintileme yontemleri
kullanilarak tani konulabilirYasam boyu takip gerektiren
bu hastalik remisyon ve alevlenmelerle seyrettigi icin
tedaviye yanitin diizenli takibi gereklidir.
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SS-08[Genel Pediatril

KONJENITAL KALP HASTALIGI OLAN DOWN N
SENDROMLU GOCUKLARIN DENVER GELISIM TESTI ILE
DEGERLENDIRILMESi

Banu Yazici', Belgii Kagmaz?, Sikran Yildirm?,
Muhammed Mehtar®

"Istanbul Bilim Universitesi,Gocuk Saglgi ve Hastaliklari
Ana Bilim Dali,Istanbul .
2SisliFlorenceNightingale Hastanesi,Klinik Psikoloji, Istanbul
SIstanbul Bilim Universitesi,Gocuk ve ergen psikiyatrisi ana
bilim dali,Istanbul

GiRIS: Down Sendromu gelisim geriliginin bilinen en sik
nedenidir ve prevelansi 1:691 civarindadir..Genellikle
dogumda tani konur,21.kromozomda trizomiyi gdsteren
karyotip analizi ile tani dogrulanirDown Sendromunda
hemen her organ sistemi etkilenir. Bunlardan en énemlisi
kardiyak ve norolojik sistemdir. Down Sendromlularin
yaklasik %50’sinde konjenital kalp hastaligi gordlir.
Konjenital kalp hastahigi Down Sendromlu cocuklarda
mortaliteyi arttirmaktadir. Ancak konjenital kalp hastaliginin
Down Sendromlu c¢ocuklarin gelisimini nasil etki yaptigi
konusunda yeterli veri yoktur.Bu ¢alismada konjenital kalp
hastaliginin Down Sendromlu ¢ocuklarin gelisimlerini
nasil etkiledigi Denver gelisim testi ile arastiriimigtir.

MATERYAL-METOD: istanbul Bilim Universitesi Down
Sendromu Arastirma merkezimize mart 2014-mart 2015
tarihleri arasinda basvuran 44 Down Sendromlu 0-24 ay
gocuk galismamiza dahil edildi. (konjenital kalp hastaligi
olan n=31,konjenital kalp hastaligi olmayan n=13). Dérdu
konjenital kalp hastaligi nedeniyle opere olmustu. Olgulara
uygun kosullarda (karni tok ve alti temiz) hastanemiz
cocuk gelisim polikliniginde psikologlar tarafindan Tirkiye
cocuklari igin uyarlanan D2GTT yapildi. Tim olgularin
ayrintih  prenatal,natal,postnatal 6ykileri alindi.D2GTT
6ncesi tim olgularin fizik ve ndrolojik muayeneleri yapildi.
Demografik bilgilere ek olarak D2GTT ‘de sorgulanan
kisisel-sosyal gelisimi,ince motor gelisimi, kaba motor
gelisimi,dil gelisimi degerlendirildi. Test sonuglari normal
ve anormal olarak 2 gruba ayrildi.

SONUC: Konjenital kalp hastaliginin down sendromlu
gocuklarin gelisimini nasil etkiledigi Denver testi(DGTT-2)
ile degerlendirildiginde konjenital kalp hastaligi olan down
sendromlu ¢ocuklarin ince motor yaslarinin konjenital
kalp hastaligi olmayanlara gére daha geri oldugunu,diger
alanlarda ise farklilik olmadigini gérdik.Bu c¢alisma ile
down sendromlu cocuklarda konjenital kalp hastalig
mevcudiyetinin  nérogelisimsel  prognozu  olumsuz
etkileyebilecegi izlenimi edinilmigtir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

SS-09 [Pediatrik Kardiyolojil

PSORIAZIS TANISI ILE iZLENIéN HASTALARDA
KARDiYO_\_IASKULER RiSK DEGERLENDIRME VE
VENTRIKULER STRAIN

Berna Saylan Cevik'!, Figen Akaln', Elif Erolu
Gdnay’, Nilifer Cetiner’, Tulin Ergur?

’,II/larmara Universitesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dall,
Istanbul 2Marmara Universitesi, Dermatoloji Ana Bilim Dall,
Istanbul

GIRIS: Psoriasis cocuk ve eriskinleri etkileyen sistemik
inflamatuar bir hastaliktir. Erigkinlerde giderek artan
oranda kardiyovaskuler olaylara yolagmaktadir. Artmis
bu risk cocuklarda heniiz ¢alisiimamistir. Calismamizda
gocukluk cagi psorisis olgularinda karotis intima media
kalhinhgr (KIMK), arteryel fonksiyonlar ve ventrikiler strain
degerlendirilerek kardiyovaskuler risk tayini yapiimistir.

GERECLER VE YONTEM: Calismaya 20 psoriasis
hastasi, 20 kontrol grubu alindi. Psoriasis aktivite
indeksi(PAl)  6lclildii.  Ekokardiyografik — calismalar
Philips IE33 marka cihaz ile yapildi. Karotis ve artreyel
c¢alismalar icin L-11MHz lineer prob, ventrikiler strain,
KIMT, arteryel stiffness, distensibilite, brakial arter flow
mediated dilatation(FMD) i¢in 5-MHz transducer kullanildi.
Longitudinal ve global strain apikal 3 bosluk(4C), uzun aks
(LAX),and iki bosluk (2C) gérintulerde elde edildi.

SONUGC: Hastalarin ortalama yas! 14.2+0,89(12-16yil )(12
kiz, 8 erkek) iken kontrol grubu 14.05+0,88(12-16 yil)(12
kiz, 8 erkek) idi. Hastalarin ortalama takip suresi 8.7 ay(5-
14 ay), PASI 7.0£1,84(4-10.7) idi.Hastalarda KIMK degeri
kontrol grubundan yiiksek olmasina ragmen istatistiksel
olarakanlamlidegildi. Aortik stiffness hastalardaistatistiksel
olarak ylksekti (0.32+0.14; 0.18+0.089, p=0,02). FMD
degerlerinde (1. ve 3. dakika ) gruplar arasinda anlami
fark yoktu. Global sirkumferensiyal and longitudinal strain
hasta grubunda dusuk izlendi (-21.3+3.75,-23.6+3.78;
-19.8£1.89, -23.4+3.92; p<0,05 sirasiyla).

TARTISMA: Psoriasis hastalarinda erken olan ¢ocukluk
déneminde dahi arteryel ve ventrikiler fonksiyonlarin
bozuldugu, bunun da kardiyovaskuler riski artirdigi
sdylenebili. ~ Onlenebilir  diger risk faktdrlerinin
elimine edilmesi ve yakin takip ile bu hasta grubunda
kardiyovaskuler olaylar azaltilabilir.
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SS-10 [Pediatrik Kardiyolojil

AKUT ROMATIZMAL ATES’Li HASTALARDA D VITAMINi
DUZEYLERI

Enes Celik’, Niliifer Cetiner?, Elif Glnay? Berna
Saylan Cevik®, Figen Akalin?

"Marmara Universitesi, Gocuk Saglgi ve Hastaliklari Ana
Bilim Dali, Istanbul

{Marmara Universitesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dall,
Istanbul

GIRIS: Akut Romatizmal Ates (ARA) iilkemizde edinsel
kalp hastaliginin en sik nedenidir. Son yillarda D vitamininin
kalsiyum homeostazinin yani sira, immin sistem Gzerine
etkileri arastiriimaktadir. Immdin toleransin bir komponenti
olan D vitamini eksikliginin romatoid artrit, sistemik lupus
eritematozus, diabetes mellitus gibi otoimmun hastaliklarla
iliskisi g0sterilmistir. Calismamizda ARA tanisi alan
hastalarda D vitamini diizeylerini arastirmay! amacladik

HASTALAR VE YONTEM: Marmara Universitesi Gocuk
Kardiyoloji Kliniginde Ocak 2014 — Aralik 2015 tarihleri
arasinda ARA tanisi alan 26 hastadan akut atak sirasinda
25(0OH)-Vitamin D dlzeyleri 6lcildi. Kontrol grubu ise
ayni yas ve cinsiyetteki saglkh ¢ocuklardan olusturuldu.
Normal degerler 20-80 ng/ml, yetersizlik 15-20 ng/ml,
eksiklik <15 ng/ml, agir eksiklik <5 ng/ml olarak belirlendi.

BULGULAR: Calismaya dahil edilen 26 hastanin (10
kiz) tani yas! ortalamasi 11.1£3.1 (aralik:4.8-17.5) yil idi.
Taninin mevsimsel dagilimi %34.6 kis, %30.8 yaz, %23.1
ilkbahar ve %11.5 sonbahar olarak belirlendi. Hastalarin
ve kontrol grubunun serum 25(OH)-Vitamin D dizeyi
ortalamasi sirasi ile %11.4£6.5 ve %17,9+8.1 olup iki grup
arasindaki fark anlamliydi (p=0.03). Hastalarin %73.1’inde
D vitamini eksik, %19.2’sinde yetersiz, sadece %7.7’inde
normal sinirlardaydi. 22 hastada (%84.6) kardit mevcuttu,
kalp tutulumu olanlarla olmayanlar arasinda D vitamini
dlzeyleri agisindan anlamh fark saptanmadi (p=0.28).
Hastalarin serum kalsiyum, fosfor, alkalen fosfataz
degerleri normaldi.

SONUGC: Gunumulzde gines 1sigindan uzak kalinmasi,
kapall ortamlarda daha ¢ok vakit gegiriimesi ve dengesiz
beslenme D vitamini eksikligine yol agmaktadir.
Antienflamatuar ve immuinmodulatér etkileri, bu hormonun
6nemini artirmaktadir. Galismamizda ARA’da, hastalarin
akut dénemde %92.3’'nde D vitamininin 20 ng/ml'nin
altinda olmasi ve kontrol grubundan anlaml olarak
duslk bulunmasi, bu eksikligin hastalik patogenezinde
kolaylastirici rol oynayabilecegini dusindirmustur.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
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SS-11 [Pediatrik Nefroloji]

Bl_-}SiT KISTTEN KRONiK BOBREK YETMEZLIGINE: KiSTIK
BOBREK HASTALIKLARI

Neslihan Cicek, Tugba Nur Dasar, lbrahim Gokce,
Nurdan Yildiz, Harika Alpay ,
Marmara Universitesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: Kistik bobrek hastaliklar genetik gegisli ya da
edinsel olabilen, son dénem bdbrek yetmezligine yol
acabilen genis bir hastalik grubunu icerir. Bu durum izole
olabilecegi gibi, bébrek disi bulgular da eslik edebilir.
Ayrica bir sendromun pargasi olarak da gérilebilir. Bu
calismamizda cocuk nefroloji klinigimizde kistik bdbrek
hastaligi  nedeniyle izlenen hastalarin demografik
Ozellikleri, tanilar ve izlem sonuclarinin degerlendiriimesi
amaglandi.

GEREGLER VE YONTEM: Cocuk nefroloji poliklinigimizde
kistik bobrek hastaligi nedeniyle 1993-2015 yillari arasinda
takip edilen hastalar geriye dénlk olarak incelendi.

SONUCLAR: Toplam 272 hastanin 126’sI kiz (%46,32),
146’s1 erkek (%53,68) idi. Yiz sekiz hasta (%39,7)
antenatal tani almis olup, diger 164 hastanin ortalama tani
yas! 7,23%4,72(0-17) yil, tim hastalarnin ortalama takip
slresi 4,41£3,76(0-17,7) yil idi. Hastalar tanilarina gére
incelendiginde, 71'i (%26,1) basit kist, 112’si (%41,17)
multikistik displastik bébrek (MKDB), 56’si (%20,58)
otozomal dominant polikistik bébrek hastaligi (ODPKBH),
22'si (%8,09) otozomal resesif polikistik bébrek hastaligi
(ORPKBH), 3’0 (%1,1) kist hidatik, 2’si Joubert sendromu,
1’i Nefronofitizis, 2’si Tuberoskleroz, 3’lG Bardet Biedl
sendromu, 1’i ise bilateral bosniak tip 2 kist tanisi ald.
Hastalarin 70’inde (%25,73) ailesinde bdbrek kisti dykisi
mevcuttu. ikisi MKDB, 3'i ORPKBH tanili 5 (%1,84)) hasta
izlemde kaybedildi. On (%3,67) hastada kistik bdbrek
hastaligina bagli oldugu distndlen bdbrek fonksiyon
testlerinde bozukluk saptandi, bu hastalardan 3’ periton
diyalizi tedavisi almaktadir. Bu hastalarin 6’st ORPKBH, 1’i
MKDB, 1’i Joubert sendromu, 1’i Bardet Biedl sendromu,
1’i nefronofitizis tanisi almistir. Hastalarin 10’unda (%3,67)
hipertansiyon, 16’sinda (%5,88) proteiniiri saptanmistir.
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SS-12 [PEDIATRIK NEFROLOJI]

AT NALI BOBREK HASTALARINDA KLINIK iZLEM VE AILE
BIREYLERINDE RENAL ANOMALILER

Nurdan Yildiz', Bisra Bilim?, Kiymet Kecelioglu
Binnetoglu?, Sercin Gliven', Neslihan Cicek Deniz’,
Ibrahim Gékge', Harika Alpay’

"Marmara Universitesi Hastanesi Pediyatrik - Nefroloji
Anabilim Dali-Istanbul

“Marmara Universitesi Hastanesi —Pediyatri Anabilim Dali-
Istanbul

GIRIS: At Nali bobrek (ANB) her iki bobregin alt poliinden
parankimal doku ile birlesmesi sonucu olusan, iyi bilinen bir
konjenital anomalidir. Her 400-800 bireyde bir gérilebilir
ve diger konjenital anomalilerle birlikte seyredebilir.

AMAGC: At Nali bébreg@i olan cocuklarda klinik takibin
sonuglari, ek sorunlari tespit etmek, aileleri bébrek ve idrar
yolu anomalileri ile ilgili olarak arastirmak.

MATERYAL VE METHOD: At Nali bébregi olan hastalarin
hastane kayitlar retrospektif olarak incelendi. Bébrek
ve Uriner sistem hastaliklar agisindan aile bireylerinin
kayitlar incelendi.

SONUC: AtNalibdbregiolan51(30erkek,21kadin) hastanin
verilerini inceledik. Ortalama yaslar; ilk bagvuruda 6+4.3 ve
son basvuruda 12+£5.67 (min:1 ay-max:27 yil) bulunmustur.
Ortalama takip suresi 2.5£3 (min:1 ay — max:14 yil) yildir.
Akraba evliligi 13 (25.5 %) ailede mevcut olup bu ailelerden
Uclnderenalve/veyaurinersistemanomalisibulunmaktadir.
Hastalarin 19 (37.3 %) unda ek anomali eslik etmektedir.
Radyolojik degerlendirmede 5(9.8%) hastada tek tarafli
evre 1-2 hidronefroz(HN), 8 (15.7%) hastada cift tarafli
evre 1-2 HN, 2(3.9%) hastada cift tarafli evre 3-4 HN tespit
edilmistir. 3 hastada tek tarafli evre 1-3 vezikolreteral
refli(VUR),1 hastada tek tarafli evre 4-5 VUR, 2 hastada
bilateral evre 1-3 VUR saptanmistir.

TARTISMA: At nali bébrek nedeniyle izlenen hastalar eslik
edebilecek Urolojik ve diger anomaliler agisindan tetkik
edilmelidir. Aileler de Uriner sistem anomalileri ve renal
fonksiyonlar agisindan bilgilendirilmeli ve izlenmelidir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
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SS-13 [Sosyal Pediatri]

COCUKLUK CAGI YARALANMALARINDA BiR SAGLIKLI
GOCUK IZLEM KLiNiGi DENEYIMLERI

Bahar Kural, Selcen Yaroglu Kazanci,
Hatipoglu, Esra Sevketoglu, Sami Hatipoglu
Bakirkéy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Zuhuratbaba, Bakirkdy
Istanbul

Nevin

Bir yasindan sonra ¢ocuklarda en ¢ok élim nedeni olan
yaralanma, incinme, travma olarak isimlendiren olaylar,
cocuk Olim ve sakatliklarinin dnlenebilir en &nemli
nedenlerindendir. Saglikli ¢ocuk izleminde ailelere
cocuklarinin yaslarina gére, olasi yaralanma ve kazalara
karsi danismanlik verilmektedir.

Ebeveynlerin tutumu, ¢cocugun yasadigi ortamin kaza ve
zehirlenmelere karsi glvenli hale getirilmesi &nemlidir.
Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi
Saglikli Cocuk izlem Polikliniginde izlenen yaslari 1 ay ila 7
yas arasinda olan 530 cocugun dosyalari retrospektif olarak
tarandi. Her saglikli ¢ocuk izlem muayenesinde sorulan
“Cocugunuz herhangi bir kaza gegirdi mi?” sorusuna
verilen cevaplar ve ¢ocu@a dair bilgiler degerlendirildi.
Toplam530¢ocugun55tanesi(%10,4)kazaveyayaralanma
gecirmistir. Kaza geciren ¢ocuklarin %72,2’sine annesinin
baktigi saptanmistir. Dértila 15 ay arasi cocuklarda kanepe,
yatak, araba, yurutegten disme kazalara sebepken, 18.
aydan sonra, dismeye ek yaniklarin kaza sebebi oldugu
gorilmektedir. On sekiz ay ile 2 1/2 yas arasinda kaza
geciren gocuk sayisi artmaktadir. iki yasindan sonra ilag,
korosif madde icme, sokakta dliisme yaralanma sebebi
olarak bulunmustur. Sokakta diisme; kirik, ¢ikik ve sutur
atilmasini gerektiren yaralanmalara sebep olmaktadir.
Dért yasinda bir vakada ara¢ disi trafik kazasina bagh
yaralanma da tespit edilmistir. Kazalarin gerceklestigi
mevsim sorgulandiginda, %43,6 orani ile kis mevsiminde
sikhigin arttigi  saptanmisti.  Tum hayvan isiriklari,
sokakta dismeler ise yaz mevsiminde gerceklesmigtir.
Ulkemizde gocukluk caginda yaralanmalarin énlenmesinde
kanita dayali uygulama ve Onerileri olusturmak igin,
Turkiye'ye 6zgl verilere dayanan, 6zgin ve kapsamli
arastirmalar yapiimaldir. ilgili toplum kuruluslar da bir
araya getirilerek,bir ulusal strateji plani yapilandiniimalidir.
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SS-14 [Sosyal Pediatri]

ANALIK iZNi VE KADIN MEMURA COCUGUNU
EMZIRMESI iGiN VERILEN SUT izIN SURELERININ
CALISMA ORTAMI UZERINE ETKILERI

Perran Boran', Yasemin Dogan Kaya', Fatma Cirp/?,
Ayse Kutluata®, Elif Yokaribas*, Gilay Aygun’
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklart ABD, Sosyal Pediatri BD

2TC Saghk Bakanhgi Marmara Universitesi Pendik Egitim
ve Arastirma Hastanesi, Saglk Bakim Hizmetleri Middrii
STC Saghk Bakanhgi Marmara Universitesi Pendik
Egitim ve Arastirma Hastanesi, GebeEgitim Hemsiresi
4TC Saglik Bakanhgi Marmara Universitesi Pendik Egitim ve
Aragtirma Hastanesi, Hizmet Igi Egitim Hemgiresi

GIRIS: Analk izni kanun maddesinde yapilan son
degisikliklere gére “dogum yapan memura analik izni
suresinin bitiminden itibaren, istekleri Uzerine yirmidort
aya kadar ayliksiz izin verilir’; st izni ise “gocugunu
emzirmesi icin dogum sonrasi analik izni stresinin bitim
tarihinden itibaren ilk alti ayda giinde Ug¢ saat, ikinci alti
ayda ise glnde bir buguk saat sut izni verilir’ seklinde
dizenlenmistir.

AMAGC: Bu calismada verilen izin surelerinin saghk
¢alisanlar arasinda ki ¢alisma dlzeni ve ortami Uzerine
etkilerinin incelenmesi, durum tespiti sonrasi c¢alisma
ortaminin iyilestiriimesi amaciyla 6nerilerin  sunulmasi
amagclanmistir.

GEREGC-YONTEM: Calismaya TC Saglik Bakanligi Pendik
Egitim ve Arastirma Hastanesinde hemsgire olarak gérev
yapan saglik calisanlar alindi. Otuz kisilik bir grupla odak
gbrisme sonrasi anket sorulari olusturularak toplam 248
kisiye anket yolu ile ulasildi.

BULGULAR: Calismaya katilanlarin 35i erkek (%14),
213’0 ise kadindi (%86).Cocugu olmayan calisanlarin
%39,7’si sUt izninin is dizenini aksattigini dusinirken,
gocugu olanlarin %76,4’G bdyle disunmedigini belirtti.
Cocugu olmayanlarin %18,9'u c¢ocugu olmadigi igin
haksizliga ugradigini duslnirken, bu oran ¢ocugu
olanlarda %2,8 olarak belirlendi. Cocugu olanlarin %33'U
bakacak kimse olmadigi i¢in Ucretsiz izin almak zorunda
kaldigini ifade etti. Bu dogrultuda calisanlarin%92’si
hastanede kres bulunmasi gerekliligini vurgularken,
%65’i gebelik izninde olanlarin yerine ekstra nébet
tutanlarin ekstra Ucretlendirilmesini dneri olarak getirdi.
Erkeklerin %43’1, kadinlarin ise %50,7’si izinler nedeniyle
calisma arkadaglarinin is yUkinin artmasinin, calisma
barisini bozdugunu distnduklerini ifade etti.

SONUGC: Anne sitinun tesviki ve anne bebek
baglanmasi nedeniyle énem tasiyan bu izinlerin ¢alisma
huzurunu bozmamasi amaciyla hastanelerde bebeklerin
bakiminin saglanabilecegdi kreslerin, calisanlarin sutlerini
sagabilecekleri emzirme odalarinin acilmasi, varsa
iyilestirilmesi dnerilmektedir.
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PS-01 [Pediatrik Nefroloji]

SCHIMKE IMMUN 0SSEQZ DiSPLAZ!Si VE SISTEMIK
LUPUS ERITEMATOZUS BIiRLIKTELIGi

Sercin Giiven, ibrahim Gékce, Neslihan Cicek,
Nurdan Yildiz, Harika Alpay
Marmara Universitesi Gocuk Nefroloji Bilim Dali

GIRIS: Schimke immun-oseéz displazisi (SIOD) OR gegisli
bir hastalktir. Karakteristik 6zellikleri spondiloepifizyal
displazi, dismorfik yliz gérinim, nefrotik sendrom (NS)
ve immun yetmezliktir. Bu sunumda SIOD ve membranéz
nefopati (MN) tanilar ile takip edilen ve yillar icerisinde
sistemik lupus eritematozus (SLE) gelisen bir olgu
sunulmustur.

OLGU: Yedi yasinda erkek hasta NS sebebiyle tarafimiza
refere edildi. Akraba evliligi olan anne ve babanin ikinci
¢ocugu olan kemik yasi 2 yas geri idi ve epifizyel displazi
tespit edildi. Fizik muayenesinde orantisiz boy kisaligi,
kisa boyun, Gicgen sekilli yiiz gériinim, basik burun kékd,
kisa palpebral fistr, mikroodonti, lumbar lordoz ve sis
karni mevcuttu. NS nedeni ile yapilan tetkiklerinde C3 ve
C4 dustk, ANA ve anti ds-DNA dizeyleri normal bulundu,
bobrek biyopsisi MN ile uyumluydu. immiinoglobiilin
dlzeyleri dusik, CD4/CD8 orani ters dénmis bulundu.
Bu bulgularla SIOD dustnilen olgunun takibinde p-ANCA
pozitif tekrarlayan artriti ortaya c¢ikti. Romatoloji tarafindan
JIA tanisi ile takip edilmeye baslandi. Tekrarlanan ANA
ve anti ds-DNA tetkikleri negatif saptandi. SMARCAL 1
geninde mutasyon saptanmadi. Yaklasik 10 yil SIOD ve
MN tanilari ile takip edilen hasta 17 yasinda SDBY’ ne
girdi. Yatirlan hastanin yatisinda uzayan ates, plevral
eflizyon, kas ve eklem agrilari gelisti. Tekrarlanan ANA,
anti ds DNA tetkikleri pozitif saptandi. Tim bu bulgular ile
hastaya SLE tanisi koyuldu.

SONUGC: Hastamizda genetik mutasyon gdsterilememekle
birlikte tipik fenotipik dzellikleri ve eslik eden bulgular ile
SIOD tanisi kondu. SIOD ve MN tanilari ile takip edilen
hastamiz gelisen yeni klinik bulgular ve pozitiflesen
antikorlari ile SLE tanisi aldi. SIOD ile otoimmun
hastaliklarin birlikteligi akilda tutulmali, immun belirtecler
tekrarlanmalidir.
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PS-02 [Pediatrik Nefroloji]

RENAL KITLELERIN AYIRICI TANISINDA LOBER
NEFRONIA

Nurdan Yildiz', Sercin Given’, Ibrahim Gokee',
Glnur Tokug?, Harika Alpay’

"Marmara  Universitesi  Gocuk  Nefroloji ~ Bilim  Dali
2Marmara Universitesi, Gocuk Onkoloji Hematoloji Bilim
Dali

GIRIS: Lober nefronia akut fokal bakteriyel nefrit olarak
da bilinen, interstisyel bakteriyel nefritdir Daha ¢ok
erigskinlerde gorullr, ¢ocuklarda nadiren gelisir. Bébrekte
lokal enfeksiyon sonucu hipodens, izodens ya da hiperdens
lezyon gelisir ve yer kaplayici lezyon olarak tanimlanabilir.
Bu bildiride bdbrekte kitle 6n tanisiyla basvuran bir
lober nefronia olgusu sunularak ayirici tanidaki énemi
vurgulandi.

OLGU: Bes yasinda erkek hasta iki ay énce gecirdigi
atesli enfeksiyon sonrasi servikal bilateral LAP gelismesi
ve USG’sinde sad bobrekte 27x24 mm ekojenite artisi
olan kitle saptanmasi nedeniyle tarafimiza génderildi.
Manyetik rezonans incelemede sag bdbrekte USG’de
tanimlanan alana uyan, T2’de sinyal artislarinin izlendigi
lezyon enfeksiyona ikincil ya da sekel degisiklik olarak
yorumlandi, primer bdbrek timdéri ya da lenfoproliferatif
hastalik dislanamadi. Fizik muayene servikal LAP
disinda normaldi. Laboratuvar incelemelerinde bdbrek
fonksiyonlari normal, proteinlrisi ve timoér belirtecleri
negatif idi. Servikal lenf bezi biyopsisinde reaktif hiperplazi
olarak degerlendirildi. Tani amagl bdébrek biyopsisini
kabul etmeyen ailenin bir yillik izleminde bdbrekteki
kitle bulgusu radyolojik olarak degismedi. On doért aylik
izlem sonrasi bébrek biyopsisi yapildi. Isik mikroskobisi
incelemesinde 15 glomerdl incelendi. Glomerdllerde hafif
irilesme, bir glomerllde global skleroz, tubulointerstisyel
alanda fokal seyrek inflamatuvar hicre infiltrasyonu
izlendi, immuinfloresan inceleme negatif saptandi.
Radyolojik ve patolojik inceleme sonucu bdbrekteki kitle
“lober nefronia” olarak deg@erlendirildi.

SONUG: Oykiisiinde yakin zamanda gegirilmis atesli tiriner
sistem enfeksiyonu olan c¢ocuklarda akut lober nefronia
nadir olmakla birlikte gérilebilir ve bdbrekte kitle benzeri
lezyon gelisebilir. Bébrekte yer kaplayici lezyonlarin ayirici
tanisinda ¢ocuklarda nadir gérulen “akut lober nefronia”
akilda tutulmahdir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-03 [Pediatrik Nefroloji]

AKUT LENFOBLASTIK LOSEMININ NADIR ILK BASVURU
BULGUSU: BILATERAL NEFROMEGALI

Enes Celik', Sercin Glven?, Emel Senay®, Erdem
Konbak*, Nurdan Yildiz%, ibrahim Gékge?, Siiheyla
Bozkurt’, Ahmet Kog®, Harika Alpay?

"Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastalilari Ana
Bilim Dali

“Marmara _Universitesi, Gocuk Nefroloji  Bilim  Dali
*Marmara Universitesi. Gocuk Onkoloji Hematoloji Bilim Dali
*Marmara  Universitesi, — Patoloji Ana  Bilim  Dali

GIRIS: Nefromegali, infiltratif hastaliklar, polikistik bébrek
hastaligi, Wilms timéra gibi hastaliklarda gérilmektedir.
Akut lenfoblastik [6semide(ALL) bdbrek tutulumu %7-
42 olup, bilateral nefromegali nadir gdrilmektedir.
Karinda siskinlik sebebiyle basvuran, bilateral nefromegali
saptanan ve pre B ALL tanisi alan olgu sunulmustur.

OLGU: 18 aylk kiz hasta, karinda siskinlik sikayeti
ile poliklinige basvurdu. Fizik muayenesinde batinda
distansiyon ve palpasyonla bilateral kitle benzeri yapi
saptandi.  Laboratuvar tetkiklerinde  |6kosit:12700/
pl,  noétrofil:4700/ul, hb:8.8 gr/dl, trombosit:411000/ul,
sedimentasyon 77 mm/saat, BUN: 4 mg/dl, kreatinin: 0.26
mg/dl idi. iki defa yapilan periferik kan yaymasinda atipik
hiicre gérilmedi. Viral seroloji testleri negatif sonuglandi.
Anemi tetkiklerinde vitamin B12 eksikligi disinda anormallik
yoktu. Batin USG’'de her iki bébrek boyutlari normalden
blyuk olup, diffiz evre 2 ekojenite artisi mevcuttu.
Kontrastli batin tomografisinde sag bdbrek 108 mm(95.
persantil 63 mm); sol bébrek 101 mm, olarak 6lguldl.
infiltratif hastaliklar agisindan anlamli oldugu seklinde
yorumlandi.izlemde bobrek biyopsisi planlandi ancak
hemoglobin 6,5 gr/dl'ye, trombosit sayisi 77000/pl'ye
dismesi lzerine kemik iligi aspirasyonu yapildi ve blast
goéraldd, ALL diusunulerek tetkikleri génderildi, bdbrek
tutulumunu gdstermek amaciyla bébrek biyopsisi yapildi.
Kemik iligi lenfositlerinin immunofenotifik analizi preB-ALL
olarak sonuclandi, patolojik incelemesi akim sitometri
sonucu ile uyumluydu. Bdbrek biyopsi patolojisi 16semik
infiltrasyon olarak degerlendirildi. Kemoterapi sonrasi
kemik iligi aspirasyonunda blast gérilmedi. Kontrol batin
MR gorintilemesinde karaciger boyutu normal olup,
bébrek boyutlarinda %30 klgulme saptandi. Hastanin
idame tedavisi devam etmektedir.

SONUGC: Bilateral nefromegali ile basvuran hastada
ayirici tanida ALL akilda tutulmalidir. Bébrek tutulumunun
periferik yaymada blast gdérilmeyen hastalarda da
olabilecegi unutulmamali, bu nedenle ayirici tanida ALL
disunulen hastalarda periferik yayma normal olsa dahi
kemik iligi incelemesi yapiimalidir.
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PS-04 [Pediatrik Nefroloji]

PROTEINURIDEN NADIR BiR TANIYA: {LOWE’UN
OCULOCEREBRORENAL SENDROMU}

Semih Tiber Mentese', Ibrahim Gékge?, Neslihan
Cicek?, Sergin Glver?, Nurdan Yildiz?, Harika Alpay?
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Anabilim Dali
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji
Bilim Dali

GIRIS: Lowe Sendromu Oculoserebrorenal Sendrom -
Xie bagl resesif gecisli bir hastaliktir. Hasta bireylerin
timinde OCRL1 geninde farkl mutasyonlar gdsterilmistir.
Bu sendromda g6z bulgusu olarak konjenital katarakt ve
daha nadir olarak infantil glokom, merkezi sinir sistemi
(MSS) bulgularn olarak mental retardasyon, arefleksi ve
infantil hipotoni gorilir. Renal tibller hastalik kendini
genis bir spektrumda gdsterebilir. Siklikla gérilen klinik
tablo Fankoni Sendromu (FS)’dur. Hiperkalsidri ile iligkili
nefrokalsinoz saptanabilir.

OLGU: 6 yasinda erkek hasta tarafimiza renal tibuler
hastalik stphesiyle danisildi. Fizik muayenesinde biyime
gelisme geriligi [kilo:11kg(<3p), boy:94cm(<3p)] olan hasta
yUrtiyemiyor ve konusamiyor idi. Dismorfik ylz gérinimi
olan hastanin rasitizm ile uyumlu iskelet deformiteleri ve
bilateral korneal opasiteleri mevcut idi. Ozgecmisinde
hastanin hipotonisite nedeniyle postnatal 14 gin yogun
bakimda izlendigi, konjenital katarakti mevcut olan
hastanin 6 kez opere oldugu ve glokom tanisi ile izlendigi
ve inmemis testis nedeni ile orsiopeksi yapildigi égrenildi.
Soygec¢misinde anne babasi ayni kdyden olan hastanin
bir erkek kardesinin 9 aylikken intrauterin 6ldigu, diger bir
erkek kardesinin ise 2 yasinda renal yetmezlik nedeniyle
6ldugu ogrenildi. 1 ay Once baska nedenle yapilan
tetkiklerinde hipopotasemi, proteiniri ve glukozirisi tespit
edilen hasta tibulopati 6n tanisiyla tarafimiza danisiidi.
Yapilan 24 saatlik idrar tetkiklerinde ek olarak fosfatdiri,
hiperkalsilri ve bikarbonat disUkligu saptaninca FS
dislnlldi. 24 saatlik idrar tahlilinde masif proteinGri
ve renal USG’de nefrokalsinoz saptandi. Tum bulgular
ile Lowe sendromu tanisi konulan hastanin genetik
incelemesi génderildi.

SONUG: On planda MSS, gérme ve renal tibiler
hastalik bulgular ile seyreden, tipik fenotipik gérintisi
olan hastalarda nadir gérilen Lowe sendromu akilda
tutulmahdir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-05 [Pediatrik Nefroloji]
EKTOPiK BOBREK: NE KADAR MASUM?

Neslihan Cicek, Tugba Nur Dagar, lbrahim Gokce,
Nurdan Yildiz, Harika Alpay
Marmara Universitesi, Gocuk Nefrolojisi Bilim Dall, istanbul

GIRIS: Ektopik bobrek sik gériilen bir konjenital bobrek
ve Uriner kanal anomalisi (CAKUT) olup, yaklasik sikligi
1/1000-1200 dir. Gebeligin 9. Haftasina kadar bébrekler
pelvisten yukariya dogru yer degistirip retroperitoneal
renal fossaya yerlesir. Bu yer degisimi sirasindaki herhangi
bir defekt ektopik bébrege sebep olur. Bu ¢alismamizda
cocuk nefroloji klinigimizde ektopik bdbrek nedeniyle
izlenen hastalarin demografik 6zellikleri, tanilari ve izlem
sonuglarinin degerlendiriimesi amaglandi.

GERECLER VE YONTEM: Calismamizda GCocuk Nefroloji
Poliklinigimizde 2000-2015 yillari arasinda ektopik
bdbrek tanisi ile takip edilen hastalar geriye déniik olarak
incelendi.

SONUCLAR: Toplam 57 hastanin 21'i kiz (%36,85),
36’sI erkek (%63,15) idi. Onbes hasta (%26,35) antenatal
tani almis olup, diger 42 hastanin ortalama tani yasi
4,04+4,22(0-14) yil, tim hastalarin ortalama takip
suresi 7,42+4,29(0,11-15,38) yil idi. Hastalar ektopik
bobregin yerlesimine goére incelendiginde, 13’0 (%22,80)
capraz ektopik, 43U (%75,43) pelvik, 11 (%1,75)
orta hatta yerlesimli idi. Hastalarin 7’sinde (%12,28)
ailede CAKUT oykust mevcuttu. Ek Uropati agisindan
degerlendirildiklerinde 11 hastada (%19,29) vezikoUreteral
refli (VUR) saptandi. Bu hastalarin 3’linde refli ektopik
bobrege, 6'sinda karsi bdbrege, 2’sinde ise bilateral idi.
Bir hastada kargl bdbrekte hidronefroz (HN), 2 hastada
nérojen mesane (NM) ve 1 hastada ektopik bdbrek
Ureterinde Ureterosel mevcuttu. Ektopik bébreklerin DMSA
daki ortalama fonksiyonu %33,42+12,93(0-52) iken, 7
hastada ektopik bdbrekte, 1 hastada karsi bébrekte skar
saptandi. On hastada (%17,54) idrar yolu enfeksiyonu
(IYE) 6ykusu olup, bu hastalarin 4’tinde VUR, 1’inde HN,
1'inde NM, 1’inde Ureterosel mevcuttu.

TARTISMA: Ektopik bdébrek tanili hastalar antenatal
dénemden itibaren dlzenli izlenmelidir. Bu hastalar
basta VUR olmak Uzere ek uriner anomaliler agisindan
dikkatle incelenmelidir, gelisebilecek IYE agisindan
degerlendirilmelidir.
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PS-06 [Pediatrik Nefroloji]

NADIR BiR _I}iRLiKTELiK; AILESEL AKDENIZ ATESi VE
ALKAPTONURI TANILI OLGU SUNUMU

Zeynep Ibis', Ibrahim Gékge?, Sercin Giiver?,
Neslihan Cicek?, Nurdan Yildiz?, Harika Alpay?
'Marmara Universitesi Gocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali

2Marmara Universitesi Gocuk Nefroloji Bilim Dal

GIRIS: Ailesel Akdeniz Atesi; tekrarlayan ates ve eslik
eden karin agrisi, gégis agrisi ve eklem agrilari ile
giden otozomal resesif gegisli bir hastaliktir. Alkaptondiri;
homogentisik asit deiyodinaz enzim aktivitesinin
bozulmasi ile dokularda (kulak kikirdagi, sklera, biyik
eklemler ve omurilikte) homogentisik asit birikimi ile
karakterize otozomal resesif kalitilan bir hastaliktir. Bu
sunumda otozomal resesif olarak kalitilan Ailesel Akdeniz
Atesi ve alkaptoniri hastaliginin nadir olan birlikteligine
sahip olgumuzun anlatilmasi amaglanmistir.

OLGU: Sikateslenme, karinagrisivekusmasiolanhastanin
annesinde Ailesel Akdeniz Atesi hastaligi tanisi olmasi
nedeni ile bakilan M694V geninde homozigot mutasyon
saptanmasi Uzerine hasta 3 yasinda iken Ailesel Akdeniz
Atesitanisialmisolup, hastayakolsisintedavisibaslanmistir.
Takibinde 5 yasinda iken nonglomeruler, nontubuler
masif proteinlrisi olan ve idrar renginde koyulasmasi
farkedilen hastanin idrar aminoasit kromatografisi ve
idrar organik asitleri tetkik edildi. idrarda homogentisik
asit atilimi fazla olan hasta Alkaptonlri tanisi aldi.
Anne, baba arasinda 3. derece akrabalik olan hastanin
annesi ve bir kardesi Ailesel Akdeniz Atesi hastaligi tanili
olup; babasi ve diger kardesi de Alkaptondiri tanisi almistir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-07 [Pediatrik Gastroenteroloji]

TEKRARLAYAN KARIN AGRISI: SAFRA KESESINDE
MULTIPLE SEPTA

Emrah Aydin .
Bahgeligvler Deviet Hastanesi, Gocuk CerrahiKlinigi, Istanbul

AMAGC: Tekrarlayan karin agrisi nedeni ile yapilan
tetkiklerinde multiple septali safra kesesi saptanan bir
olguya yaklasimi sunmak

OLGU: Aralikli karin agrisi nedeni ile acil servise bagvuran
6 yasinda erkek olgunun yapilan tetkiklerinde safra
kesesinde cok sayida ince septasyonlar ve karacigerde
émm’lik kist saptandi. Laboratuvar degerleri normal olan
olgunun ultrasonunda ¢camur saptanmadi. MRCP’de safra
kesesinde herhangi bir konjenital anomali saptanmadi.
Olgunun iki yillik takibinde karin agrisi sadece bir kez
tekrarladi.

SONUGC: Multiseptali safra kesesi ¢ocukluk c¢aginda
nadir gérilen bir durum olmakla birlikte klinik yakinma
yaratmadi@i slrece takip edilmelidir.
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PS-08 [Pediatrik Gastroenteroloji]
SIROZ: WILSON HASTALIGININ GEGC PREZENTASYONU

Olcay Sah’, Bilge Sahin Akkelle?, Engin Tutar?,
Deniz Ertem?

"Marmara Universitesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana
Bilim Dali, Istanbul

“Marmara Universitesi Gocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji
ve Beslenme Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: Wilson hastaligi (WH); ATP7B genindeki mutas-
yonlar sonucu gelisen, otozomal resesif gecisli, 1/30.000
siklikta gézlenen bir metabolik hastaliktir. Hepatosit icindeki
bakirin safraya atilimi bozuldugundan, bakir karaciger
ve diger organlarda birikerek organ disfonksiyonuna yol
acmaktadir. Karaciger hasari sinsi seyredebilir ve hastalik
bazen son dénem karaciger hastaligi seklinde bulgu
verebilir. Siroz klinik bulgulariyla basvuran olgu, hastaligin
son dénem karaciger hastaligi gelisinceye kadar gizli
seyredebilecegini vurgulamak i¢in sunulmustur.

OLGU: Bir yil 6nce AST-ALT ylksekligi saptanmis ancak
arastinimamis olan 10 yasinda erkek hasta, 2 aydir
olan karin agrisi ve son zamanlarda fark edilen karin
sisligi ile basvurdu. Fizik muayenesinde subikter, hafif
hepatosplenomegali ve asiti mevcuttu. Hemogram, bébrek
fonksiyon testleri, elektrolitler, tam idrar tahlili normaldi.
PT 19.4 sn, INR 1.63, ALT/AST/GGT 291/247/254
U/L, albimin 3 g/dL, total/direkt biliribin 2.4/1.2 mg/
dL saptandi. Alfa-1-antitripsin normal, viral seroloji ve
otoantikorlar negatifti. Seruloplazmin degeri dusik (5
mg/dL) ve 24 saatlik idrar bakiri yiksek (164 mcg/gin)
bulunan hastanin D-Penisilamin testi yaniti pozitifti (865
mcg/gin). Géz muayenesinde Kayser Fleischer halkasi
saptanmayan hastanin batin tomografisi ve portal
sistem doppler US incelemelerinde karaciger sirozu
ve splenogastrik kollateraller saptandi. TDP destegine
ragmen koagullasyon parametrelerinde diizelme olmayan
hastaya karaciger biyopsisi yapilamadi, genetik analizde
iki heterozigot mutasyon saptanmasi Uzerine WH tanisi
konuldu. Bakirdan fakir diyet, D-Penisilamin ve cinko
tedavisi baslandi. Tubulopati (hiponatremi-hipofosfatemi-
hipokalsemi) nedeniyle tedavisine oral sodyum-fosfor
destegi ve tiazid eklenerek ayaktan takibe alindi.

SONUGC: Wilson hastaliginin hepatik tutulumu asempto-
matik tablodan kronik karaciger hastaligina, sirozdan
akut hepatik yetmezlige kadar degisen genis yelpazede
seyredebilir. Ciddi hepatik disfonksiyon nedeniyle karaciger
biyopsisi yapilamayan olgularda, genetik inceleme kesin
tani icin yeterlidir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-09 [Pediatrik Gastroenteroloji]

KISTIK FIBROZISLI COCUKLARDA GASTROOZOFAGEAL
REFLU OZELLIKLERI NORMAL POPULASYONDAN
FARKLI MIDIR?

Ayse lrem Zohre, Engin Tutar, Birol Oztiirk, Ebru
Senol, Bilge Sahin Akkelle, Deniz Ertem

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik E.A.H.,
Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali, Istanbul

GIRIS-AMAC: Kistik fibrozisli (KF) ocuklarda gastroézofa-
geal reflii hastaliginin (GORH) normal poptilasyona gére
daha sik goruldigu bilinmekle beraber, refli dzellikleri
hakkindaki veriler net degildir. Calismamizda KF olan ¢cocuk
hastalarda refli karakteristikleri normal populasyondaki
GORH olgulari ile karsilastirimistir.

YONTEM: Cocuk Gastroenteroloji polikliniginden KF tanisi
ile takipli, GORH semptomlari olan 4-18 yas arasindaki
hastalara prospektif olarak impedans/pH-metre (Mll-pH)
izlemi yapildi ve mide bosalim sintigrafisi ¢ekildi. Kontrol
grubu poliklinige GORH sikayetleri ile basvurup, MII-
pH izlemi ve mide bosalim sintigrafisi ¢ekilmis olan 3-17
yasarasl hastalardan olusturuldu.Veriler grup icinde ve
gruplar arasinda degerlendirildi.

BULGULAR: KF 15 hastanin %46.7’si erkek, yas
ortalamasi 9.80 + 4.13 (4-18 yas) olup 25 hastadan olusan
kontrol grubu ile aralarinda yas ve cinsiyet farklihgr yoktu.
KF'li hastalarin pH metre dlgimlerinde; ortalama asit reflu
sayisi (RS) 105.8+85.8, asit reflii indeksi (Rl) %18.5+17.4,
DeMeester skoru 52.5+48.2 olarak bulundu. impedans
degerlendiriimesinde ise KF’li hastalarin RS ortalamasi
86.6+35.3, refli ylzdesi ortalamasi %5.2+12.0, asit RS
ortalamasi 57.8+40.7, zayIf asit RS ortalamasi 21.2+18.2,
non-asit RS ortalamasi 7.6+9.4, proksimal RS ortalamasi
34.3+31.4 bulundu. Belirtilen reflli 6zellikleri agisindan
KF’li hastalar ile kontrol grubu arasinda istatistiksel farkllik
saptanmadi.KF hastalarinin mide bosalim sdrelerinin
kontrol grubuna gére daha uzun oldugu (p=0.009) ancak
bu farkin refll siddet ve pH 6zellikleri acisindan bir farka
yol agmadigi gézlendi.

SONUGC: KF hastalarinda gérllen refli ataklarinin gogu
asit ve zayf asit karakterde olup, asit olmayan refli sikligi
oldukca disiikti. GORH olan KF'li cocuklar ile normal
populasyonun refli siddet ve &zellikleri arasinda farkhhk
yoktur.
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PS-10 [Pediatrik Gastroenteroloji]

GOCUKLUK YAS GRUBUNDA AKALAZYANIN NADIR BiR
NEDENI: TRIPLE A SENDROMU

Ozge Kaba', Esra Polat, Glinsel Kutluk?,

Hasan OnaP

"Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Pediatri Klinigi, Istanbul

2Kanuni Sultan Siileyman EGitim ve Arastirma Hastanesi,
Pediatrik Gastroenteroloji ve Hepatoloji Klinigi, Istanbul
Kanuni Sultan Stileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Pediatrik Metabolizma ve Endokrinoloji Klinigi, Istanbul

GiRi$: Akalazya; pediatrik yas grubunda nadir gorilen,
distalézofagustafonksiyoneldarliganedenolan,altézofagus
sfinkterinin gevseme yetersizligi ve 6zofageal peristaltizm
kaybl ile karakterize primer 6zofagus motor hastaligidir.
» Akalazya; adrenal yetmezlik ve alakrima ile birlikie
nadir gérilen bir hastalik olan, otozomal resesif kalitilan
“Triple A sendromu” 'nun bir komponenti olabilir. Triple
A sendromu, ALADIN proteinini kodlayan kromozom
12q13 bolgesindeki AAAS genindeki mutasyon nedeniyle
gérulmektedir. Bu gende; dermatolojik tutulumdan,
progresif nérolojik tutulumla seyreden farkli klinik tablolara
neden olan mutasyonlar da bildirilmistir.

GERECLER VE YONTEM: Sekiz yasinda kiz hasta; iki
yasinda viicudunun ekstansor ylzeylerinde hiperpigmente
alanlarin ortaya ¢ikmasi nedeniyle poliklinige basvurmus.
* Anne ve babasi birinci derece akraba olan hastanin
hiperpigmente lekeleri olan kardes 6lim 6ykisi mevcut.
« Aktif yakinmasi olmayan, genel durumu iyi, konugsmasi
yasitlarina goére geri olan hastanin boyu 3-10, kilosu
10-25 persentildeydi, sistemik muayenesi normaldi.
« Biyokimyasal de@erlerinde patoloji saptanmayan hastanin
metabolik taramalari normal olarak degerlendirildi.
» Serum kortizol: 4,34pg/dL (N:5-25pg/dL), ACTH: 1198pg/
mL (N:<46pg/mL), saptanan hastaya “adrenal yetmezlik”
tanisi ile 10 mg/m#den hidrokortizon tedavisi baslandi.
» Serum ACTH: 18,2pg/mL; kortizol: 11,9ug/dL ’ye kadar
gerileyen hastanin takibinde yemek yerken aralikl karin
agrilarinin ortaya c¢ikmasi Uzerine hastaya 6zofagus-
mide-deudenum grafisi cekildi. Ozofagus distalinde
akalazya ile uyumlu olabilecek gérinim izlendi.
« Hastanin (st GiS endoskopisinde 6zofagus mide gegisini
zorlastirmayan minimal darlik gériinimu izlendi. Akalazya
ile uyumlu bulgu saptanmadi.

SONUCLAR VE TARTISMA: Triple A sendromlu
hastalarda genellikle ilk fark edilen semptom
alakrimadir. Adrenal yetmezlik de tablonun ilerlemesiyle
birlikte siklikla ilk on yilda bulgu verir. Tanida
gecikme o6lumcil komplikasyonlara neden olabilir.
» Cocukluk c¢aginda akalazya saptandiginda Triple A
sendromu akla gelmelidir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-11 [Pediatrik Gastroenteroloji]

COCUKLARDA GOLYAK HASTALIGI MiGREN ICiN RiSK
FAKTORU OLABILIR Mi?

Oya Balcr’, Deniz Yilmaz', Taner Sezer?, Samil HizlI"
"Kecioren Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Ankara
2Baskent Universitesi Hastanesi, Ankara

AMACGC: Colyak hastaligi olan cocuklarda en sik gorllen
ndrolojik komplikasyonlar serebellar ataksi, epilepsi,
miyopati, ve otistik bulgulardir. Az sayida calismada
migrenli yetiskin ve ¢ocuklarda ¢élyak hastaligi ve migren
arasindaki iligki arastinimistir. Bu calismada migrenli
¢ocuk ve addlesanlarda ¢6lyak hastaligi sikligini saptamak
amaglanmigtir.

MATERYAL-METOD: Merkezimizde migren tanisiyla takip
edilen 81 cocuk ve addlesan ve benzer yas ve cinsiyette
toplam 176 saglikli cocuk ve adélesan ¢alismaya alinmistir.
Tdm hastalardan serum doku transglutaminiz Ig A ve
serum Ig A degerleri calisiimistir. Serum transglutaminaz Ig
A’si pozitif saptanan olgulara 6zéfagogastroduedonoskopi
yapilarak duodenal biyopsi alinmistir.

SONUCLAR: Migren grubunda iki hastada (%2,5) ve
saglkl kontrol grubunda bir gocukta (%0,57) serum doku
transglutaminiz Ig A pozitif saptanmustir. iki grup arasinda
serum doku transglutaminiz Ig A pozitifligi agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir (P > 0.05).
Duodenal biyopsi yapilan olgularin higbirinde ¢élyak
hastaligini destekleyen patolojik bulgular saptanmamis
ve bu hastalar ‘potansiyal ¢élyak olgusu’ olarak takibe
alinmiglardir. SONUGC: Calismamizda migrenli gcocuklarda
¢Olyak hastaligi sikhigr saghkh cocuklardan farkl
bulunmamustir.
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GASTROINTESTINAL TUTULUMU OLAN iMMUN
YETMEZLIK OLGULARININ ENDOSKOPIK VE
HISTOPATOLOJIK DEGERLENDIRMESI

Bilge Sahin Akkelle', Engin Tutar', Birol Oztiirk!, Elif
Karakog Aydiner?, Deniz Ertem’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dali, Gocuk Gastroenteroloji Bilim
Dali, Istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dali, Gocuk Alerji ve Immunoloji
Bilim Dali, Istanbul

GIiRIS-AMAC: immiin yetmezliklerde gastrointestinal
(Gl) sistemin otoimmiin ve inflamatuvar hastaliklarina
bagh kronik ishal, malabsorpsiyon ve kanli diskilama gibi
semptomlar pediatrik hastalarin %25-30’unda gérilen ve
yasam kalitesini ve morbiditeyi etkileyen semptomlardir.
Calismamizda primer immun yetmezlik olup, Gi
semptomlar nedeniyle endoskopi yapilan hastalarin
histopatolojik bulgularinin degerlendirilmesi amaglandi.

MATERYAL-METOD: 2000-2015 yillari arasinda primer
immiin yetmezlik tanisiyla izlenen ve kronik Gi semptomlar
nedeniyle endoskopi yapilarak arastiriimis 37 hastaya ait
morfolojik ve histopatolojik bulgular retrospektif olarak
degerlendirildi.

BULGULAR: Hastalarin 22’si (%59.5) erkek, endoskopi
yapildiginda ortalama yasi 97+64 (11-225 ay) ayd..
Hastalarin27’sinde (%72)himoralimmiinyetmezlik,6’sinda
kombine immin yetmezlik, 2’sinde immun regilasyon
bozuklugu, 2’'sinde fagositoz bozuklugu mevcuttu.
Hastalarin 18ine sadece 06zofagogastroduodenoskopi,
2’sine sadece kolonoskopi, 17’sine ise her iki islem birlikte
yapildi. Gastroskopi yapilan 35 olgunun 34’Gnde (%94)
en az bir histopatoloji saptanirken (6zofajit, gastrit, bulbit,
duodenit), 3 hastada eglik eden villdz atrofi bulundu.
Gastriti olan 25 olgunun 4’iinde (%16) H.pylori pozitifti. Ug
hastanin (%8.5) duodenal aspiratinda giardia intestinalis
saptandi. Kolonoskopi yapilan 19 hastanin 10’'unda (%52)
histopatolojik olarak kolit, 1’inde ileit+kolit, 1’inde ileit
tespit edildi. TPN bagimli kronik ishali olup, endoskopik
ve histopatolojik olarak siddetli kolit saptanan bir olguda
IL 10RB mutasyonu saptanarak “infantii monojenik
iBH” tanisi konularak hastaya kemik iligi nakli yapildi ve
hastanin ishalleri kontrol altina alindi.

SONUGC: Primer immin yetmezIligi olan hastalarda
kronik ishal, ¢élyak hastaligi veya inflamatuvar bagirsak
hastaligina benzer klinik ve histopatolojik bulgular eslik
edebilir.  Gastrointestinal  patolojilerin  tanimlanmasi,
medikal tedavinin dizenlenmesine, semptomlarin kontrol
altina alinmasina veya daha ileri tedavi segeneklerinin
gindeme gelmesine olanak saglar.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-13 [Pediatrik Gastroenteroloji]

COCUKLUK GAGINDA PREZENTE OLAN IGG4 ARACILI
SISTEMIK HASTALIK OLGUSU

Bilge Sahin Akkelle’, Engin Tutar!, Birol Ozttirk’,
Cigdem CelikeF, Rabia Ergelen®, Deniz Ertem’
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji Bilim
Dali, Istanbul

“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Ana Bilim
Dali, Istanbul

*Marmara Universitesi Tip Fakiltesi, Radyoloji Ana Bilim
Dali, Istanbul

GIiRiS: 1gG4 aracill sistemik hastalik (IgG4RSD),
fibroinflamatuar bir yanit ile karakterize olup basta
pankreas, safra yollar ve karaciger olmak Uzere birgok
organ ve doku sistemini etkileyebilirTanisi serum IgG4
diizeyinin yiksekliginin yanisira histopatolojik, radyolojik,
serolojik bulgulara dayanilarak koyulur.Pediatrik yas
grubunda ¢ok nadirdir. Kisa sirede degisik organ
tutulumlari gorilerek IgG4RSD tanisi alan olgumuz
sunulmustur.

OLGU: 7 yas 10 aylik kiz hasta, 1 aydir devam eden
karin agrisi, bulanti ve kasinti sikayetiyle basvurdu.
Fizik muayenesinde midklavikuler hatta 4 cm palpe
edilen hepatomegali disinda 6zellik yoktu. Laboratuvar
bulgularinda kolestaz tablosu ve hiperglobulinemi dikkati
cekti. Etyolojik incelemeleri devam etmekte iken hastada
klinik ve laboratuvar olarak pankreatit tablosu gelisti.
Batin BT’nin otoimmun pankreatit ile uyumlu olarak
degerlendiriimesi Uzerine yapilan serolojik incelemede
ANA ve pANCA pozitifligi saptandi. Otoimmun pankreatit
acisindan bakilan IgG ve IgG4 diizeyi yasa gore yUksekti.
Karaciger biyopsisinin histopatolojik degerlendiriimesi
sklerozan kolanjit ile uyumluydu, IgG4 agisindan pozitif
hucre varligi gosterildi. Basvurusundan iki ay sonra
gelisen kanh digkilama nedeniyle yapilan kolonoskopide,
endoskopik ve histopatolojik pankolit tablosu tespit edildi.
Es zamanli yapilan iist GiS endoskopisinin histopatolojik
incelemesi,inflamatuar bagirsak hastaliginin tst GIS
tutulumu ile uyumlu olarak degerlendirildi. Takibinde her
iki gbz cevresinde siglik gelismesi nedeniyle ¢ekilen orbita
MR’da IgG4RSD ile iliskili olabilen bilateral lakrimal gland
tutulumu saptandi.lgG4RSD tanisi konulan hastaya metil
prednizolon ve meselazin tedavisi baslandi, kisa sire
icinde klinik, laboratuvar ve radyolojik iyilesme gergeklesti,
steroid dozu azaltilarak takibe alind.

SONUGC: IgG4RSD erigkin yasta tani alan bir otoimmun
hastaliktir. Cocukluk ¢aginda ¢ok nadir olmakla birlikte,
pankreas ile birlikte multiorgan hastaligi olan durumlarda
ayirici tanida akla gelmelidir.
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KiSTIK FIBROZiS YANLIS TANISI ALMIS BiR AiLEVi
HIPOBETALIPOPROTEINEMi OLGUSU

Ebru Senol, Bilge Sahin Akkelle, Engin Tutar,
Deniz Ertem .
Marmara Universitesi, Pediatri Ana Bilim Dali, Istanbul

Ailevi hipobetalipoproteinemi (AHBL), otozomal
dominant gecis gosteren bir lipoprotein metabolizma
bozuklugudur.Heterozigot AHBL sikligi 1:500-1000
arasindadir. LDL kolesterol ve Apolipoprotein-B
dusikligu ile seyreden hastalik asemptomatik
olabilecegi gibi ciddi yag malabsorpsiyonu ve yagl
karaciger hastaligina kadar degisen yelpazede
bulgulara neden olabilir. Kistik fibrozis tanisi ile
izlenirken merkezimizde arastirma sonucu AHBL
tanisi alan olgu sunulmustur.

OLGU: 20 aylk erkek hasta, dogdundan beri olan
ishal (7-8/glin) ve karin sisligi sikayetleri ile bagvurdu.
Dokuz ay 6nce kistik fibrozis tanisi konularak pankreas
enzim replasmani, dornaz alfa inhalasyonu, A,D ve E
vitamini replasmani baslandigi ancak fayda gérmedigi
dgrenildi. Soygegmisinde akraba evliligi olmayan hastanin
muayenesinde ciddi malnutrisyonu oldugu ve belirgin batin
distansiyonu oldugu saptandi.Tetkiklerinde hafif anemi
disinda tum biokimyasal tetkikleri normal sinirlardayd:.
Ozmotik tipte ishali oldugu tespit edilen hastanin gaita
mikroskopisinde bol yag globulleri géruldi. Fekal elastaz
deg@eri normal olan hastanin CFTR gen analizinde bir
heterozigot mutasyon saptanmasi (zerine kistik fibroz
tanisindan uzaklasildi. Total Kolesterol/LDL: 61/ 21 mg/dL
saptanan hastanin endoskopisinde bulbus, duodenum ve
terminal ileum mukozasinda yaygin beyaz-sedef goérinim
izlendi. Patolojik incelemede villuslari déseyen kolumnar
hicre sitoplazmasinda vakuolizasyon saptanmasi tizerine
bakilan Apo B48 ve Apo B100 dizeyleri disik gelen
hastanin babasinin da ApoB dlzeyi disuk saptandi
ve AHBL tanisi konuldu. Tedavi olarak amino asit bazli
MCT’den zengin formula ile beslenme destedi ve yagda
eriyen vitamin replasmani baslanan hastanin takipte ishali
azaldi, tarti alimi bagladi.=

SONUC: Heterozigot ailevi hipobetalipoproteinemi (Ailevi
hipobetalipoproteinemi tasiyicihigi) oldukca siktir (1:500-
1000); bu nedenle steatore ayirici tanisinda mutlaka g6z
6énunde bulundurulmalidir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-15 [Pediatrik Gastroenteroloji]

PERIANAL TUTULUMLU CROHN HASTALARINDA SETON
DRENi UYGULAMASI

Ebru Senol', Engin Tutar', Samet Yardimcr?, Bilge
Sahin Akkelle’, Birol Oztiirk!, Deniz Ertem’ .

"Marmara Universitesi, Pediatri Ana Bilim Dali, Istanbul
2Marmara Universitesi, Genel Cerrahi Ana Bilim Dali, Istanbul

Crohn Hastahgi (CH)'nda perianal fistil sikhgi eriskinlerde
%11-38, pediatrik hastalarda ise %10-15 civarindadir.
Perianalfistlller perianal abse, pelvik sepsis ve rektal striktlr
gibi ciddi komplikasyonlara yol acabilir. Perianal seton
dreni uygulamasiyla fistll komplikasyonlarinin édnlenmesi
amaglanmaktadir. Glnimuizde erigkin hastalarda fistul
tedavisinde yaygin ve etkin olarak kullanilan seton
drenini uyguladigimiz 3 pediatrik CH olgusu sunulmustur.
Olgu 1: Dokuz yasinda CH tanisi konulan ve azatioprinle
remisyondayken tedavinin 13. ayinda relapsla birlikte
perianal bolgede fistll agzi gelisen hastanin pelvik MR’inda
intersfinkterik fistul gorildi. Tedavisine infliksimab eklenen
hastada, tedavinin 19. ayinda fistiil hattinda apse gelisti.
Antibiyotik tedavisine yanit veren apse iyilesti ancak
fistlil infliksimab tedavisi ile gerilemedigi icin hastaya iBH
cerrahi tarafindan CH tedavisinin 4. yilinda seton dreni
takildi ve bu tedavinin 2. ayinda fistul akintisi kesildi.
Olgu2:OnaltiyasindaCHtanisi konulan hastada, tedavinin
4 ayinda azatioprin kullanmakta iken agrili diskilama ve
ates yakinmalari Uzerine ¢ekilen MR’da intersfinkterik
fistdl hatti ve apse olusumu saptandi. Apse drenaji yapilip
antibiyotik tedavisi baslanan hastanin fistil hattina seton
dreni takildi. Apsesi tedavi ile diizelen hastaya infliksimab
baslandi. Tedavinin 3. ayinda fistil akintisi azaldi.
Olgu 3: On iki yasindaki hasta CH tanisi aldiginda
perianal fistil agizlari mevcuttu ve pelvik MR’da
transsfinkterik ve intersfinkterik 2 fistul tespit edildi.
Hastanin  remisyon indlksiyonu icin infliksimab
tedavisi baslandi ve fistlllere seton dreni konuldu.
Tedavinin 1. ayinda hastanin fistll akintisi dizeldi.
Tanida veya hastaligin seyri sirasinda perianal fistdl
gelistiren pediatrik CH olgularinda medikal tedaviye seton
drenajinin eklenmesi gerek erken tedavi yaniti (fistilden
akintinin kesilmesi) gerekse daha iyi bir yasam kalitesi
acisindan gereklidir.
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SCIMITAR SENDROMUNDA BESLEYiCi AF!_TERiN
AMPLATZER VASCULAR PLUG® iLE OKLUZYONU

Elif Erolu Ginay, Berna Saylan Cevik, Figen Akalin
Marmara Universitesi, Pediatrik KardiyolojiBilimDali, Istanbul

GIRIS: Scimitar sendromu, sag akcigere ait pulmoner ven/
venlerindénus anomalisidir. Beraberinde farkliintrakardiyak
patolojiler ve pulmoner sekestrasyon/hipoplazi bulunabilir.
ismini anormal pulmoner (scimitar) venin kalbin saginda
diyaframa dogru uzanan gdlgesinin ‘tirk palasi/kilicrna
benzemesi nedeniyle almistir. Akcigerdeki sekestre lobun
aortadan beslenmesi soldan saga santa neden olarak
kalp yetersizligine yol agabilir. Transkateter yolla besleyici
arterinin oklide edilmesi ile klinik diizelme sagladigimiz bir
Scimitar Sendromu olgusunu sunuyoruz. OLGU: Bes aylik
kiz hasta kilo alamama nedeniyle klinigimize basvurdu.
Agirligi 4900 gr (3. persentil), boyu 60 cm (3-10 persentil)
idi. Fizik muayenede sol Uist parasternal kenarda 2/6 sistolik
ejeksiyon ftrim0 mevcuttu. Karaciger kosta kenarinda
2 cm palpe ediliyordu. Telekardiyografide kardiyomegali
mevcuttu (KTO=0.57), sag akcigerde sebat eden opasite
gorlldi. Daha énce de ayni gorintli nedeni ile pnémoni
dusunulerek antibiyotik baslanmisti. Ekokardiyografide sag
kalp bosluklarinda genisleme ve sekundum ASD saptandi.
Bilgisayarli toraks tomografisinde inferior vena cavaya
acilan anormal pulmoner ven goérildi. Sag akcigerde
hipoplazi mevcuttu ve kalp sag hemitoraksa itilmigti.
Kateter anijografide sag akciger alt lobunun abdominal
aortadan kaynaklanan genis bir arterle beslendigi géruldi.
Bu lobun vendz doénlsunin inferior vena cavaya dogru
oldugu gérintilendi. Oksimetrik calisma sonucunda Qp/
Qs orani 2.27 hesapland!. ikinci bir seansta abdominal
aortadan ¢ikan besleyici arter 6 mm capindaki Amplatzer
Vaskiiler Plug II® ile kapatildi. islem sonrasinda kalp
yetmezligi semptomlar geriledi, kilo artisi saglandi. ASD
kapatiimasi igin cerrahi girisim ileri ddnemde planlandi.
SONUGC: Sag akciger alt lobundaki opasiteler Scimitar
sendromunu distndirmelidir. Besleyici arterin okllizyonu
santi azaltarak kalp yetersizliginin kontrol altina alinmasini,
hastanin blylmesini ve cerrahi girisimin ertelenmesini
saglayabilir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-17 [Pediatrik Kardiyoloji]

CACNA1 VE ANKYRIN2 MUTASYONLARININ BiRLIKTE
BULUNDUGU E$SiZ BiR TIMOTHY SENDROMU OLGUSU

Elif Erolu Ginay', Burcu Tirkgeng?, Kivang Yalug®,
Niliifer Cetiner’, Berna Saylan Cevik’, Cengiz
Yakicier®, Figen Akalin’

’,II/larmara Universitesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dall,
Istanbul i

Acibadem Universitesi Molekiiler Genetik Bilim DalF,
Gisbir Hastanesi Yenidogan Yogunbakim Unitesi

GIRIS: Timothy sendromu dismorfik bulgular ve aritmi ile
karakterize, nadir ve 6limcul bir iyon kanal hastaligidir.
Etiyolojide CACNA1 gen mutasyonlari bildirilmistir. Ank2
mutasyonu ise uzun QT4 sendromundan sorumludur.
CACNA1 ve Ank2 mutasyonlarinin birarada bulundugu
bir Timothy Sendromu olgusu sunulmaktadir. OLGU:
ik giinden itibaren ventilatér destegine ihtiyac gdsteren
solunum glg¢ligl nedeniyle yenidogan yogun bakimda
izlenen 6 gunlik erkek bebek bradikardi nedeniyle
danisildi. Dogum agirligi 2600 gr, gestasyon yasina gore
disuk idi. Fizik muayenede kalp hizi 65/dk, kan basinci
80/40mmHg, periferik oksijen saturasyonu %94 idi. Sol
el 3 ve 5. Parmaklar arasinda, sag el 4 ve 5. parmaklar
arasinda sindaktili mevcuttu. Yuvarlak yiz, basik burun
kokl, ince Ust dudagr mevcuttu. pes equinovarus
nedeniyle alt ekstremite atele alinmisti. EKG'de kalp
hizi 60/dk, 2:1 atriyoventrikuler blok, uzun QT mevcuttu
(QTc=720 msn). Ekokardiyografide ASD (sekundum,
klcuk), PDA ve sistemik seviyede pulmoner hipertansiyon
saptandi. Anne baba 2. dereceden akraba idi. Ailede
ani 6lum, aritmi veya LQT sendromu yoktu. Propranolol
ve inhale iloprost tedavileri baslandi, ICD implantasyonu
planlandi. Ertesi gun takip edildigi merkezde ani
kardiyak olumun gerceklestigi 6grenildi. Genetik analiz
sonucunda CACNA1C geninde exon 38'de heterozigot
4418C>G (p.Ala1473Gly) mutasyonu ve ANK2 geninde
45. exonda c¢.11791G>A (p.Glu3931Lys) mutasyonu
saptandi. CACNA1 mutasyonu de novo muasyon
olarak degerlendirildi. Anne Ank2 mutasyonu agisindan
heterozigot tasiyici idi.

SONUC: Bu olgu literatirde fatal seyirli Timothy
Sendromunda CACNA1 mutasyonuna Ank2 mutasyonunun
eslik ettigi ilk olgudur.
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ARITMJENIK DiSPLAZI, KUTANOZ BULGULAR VE
DESMOPLAKIN MUTASYONU: CARVAJAL SENDROMU

Elif Erolu Ginay', Berna Saylan Cevik', Deniz
Yicelter?, Figen Akalin’

"Marmara Universitesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dall,
Istanbul

2Marmara Universitesi, Dermatoloji Ana Bilim Dali, istanbul

GIRIS: Carvajal sendromu yiniimsii sa¢ veya alopesi,
palmoplantar keratozun birlikte bulundugu OR gegisli
nadir bir aritmojenik sag ventrikll displazisidir (ARVD).
Kuglk yasta surekli ventrikiler tasikardi (VT) ile bagvuran,
biventrikller tutulumu olan tipik dismorfik bulgulara sahip
olgumuzu sunuyoruz.

OLGU: Dort yasinda erkek hasta carpintt ve kusma
sikayetiyle basvurdu. Genel durumu orta, bilinci acik, Kalp
hizi 214/dk, kan basinci 90/57, solunum sayisi 32/dk idi.
Fizik bakida alopesi ve palmoplantar keratoz saptandi.
Kalp sesleri tasikardik, S3 duyuluyordu. Yizey EKG’de
sol dal blogu morfolojisinde superior QRS aksi bulunan
surekli VT mevcuttu. Kan gazi ve biyokimyasal degerleri
normal idi. Ekokardiyografide kalp kontraksiyonlari
zayif, EF %45, RVOT'de dilatasyon mevcuttu. Adenozin
ve amiodaron ile yanit alinamadi, Lidokain 1 mg/kg iv
yavas puse ile tasikardi durduruldu. SinlUs ritmindeki
EKG'de QRS voltajlarinda dusuklik, 6n prekordiyal
derivasyonlarda epsilon dalgalari ve V1-3'de S dalgasinda
genisleme goruldli. Alopesi ve palmoplantar keratozun
sttcocuklugundan itibaren mevcut oldugu égrenildi. Anne
ve baba arasinda akrabalik yoktu. Kardiyak MRI'da, her
iki ventrikiilde global hipokinezi saptandi. Sol ventrikilin
infero-lateral duvarin apico-bazal segmentinde transmural
kontrast tutulumu ve sag ventrikulin septal duvari ve sag
ventrikdl ¢ikim yolunda sunedokardiyal kontrast tutulumu
g6rildi. Genetik analizde desmoplakin proteinini kodlayan
gende 23. exonda ¢.3564T>A ve c.4395T>A heterozigot
mutasyon saptandi. Anne c¢.3564T>A mutasyonu igin
heterozigot tasiyici idi. Kalp yetmezligi icin metoprolol,
furosemid, kaptopril baslandi, VT ataklarinin énlenmesi
icin ICD implantasyonu planlandi.

SONUGC: Alopesi ve palmoplantar keratozu olan hastalarda
kardiyomiyopati ve 6lumcul aritmilerle seyredebilen
Kardiyokutan6z Sendromlar/Carvajal Sendromu akilda
tutulmahdir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-19 [Pediatrik Kardiyoloji]

SISTEMIK HIPERTANSIYON NEDENi iLE TANI ALAN
TAKAYASU ARTERITi OLGUSU

Ceren Bibinoglu Amirov', Figen Akalin?, Elif Erolu?,
Berna Saylan Gevik?, Ozgiir Kasapgopur®

’II/larmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Ana Bilim
Dali, Istanbul

“Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji
Bilim Dali, Istanbul

SIstanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Pediatrik
Romatoloji Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: Takayasu Arteriti, bilyiik damarlari; 6zellikle aort ve
major dallarini etkileyen, kronik, idiyopatik, graniilomat6z
bir vaskiilittir. Siklikla nonspesifik semptomlarla presente
olur.

OLGU: 16 yasinda erkek hasta 1 ay 6nce baslayan ve artan
halsizlik, tarti kaybi, efor sirasinda dispne yakinmalari ile
basvurdu. Fizik Muayenesinde halsiz gériinimdeydi, kalp
hizi 140/dk, tasikardik, 1. Ve 2. kalp sesleri normal, S3
duyuluyordu. Kan basinci sag kolda 140/80 mmHg, sol
kolda 160/90 mmHg &l¢lldi. Sagda radyal nabiz sola
gbre zayifti. Femoral nabizlar palpe edilemedi. Laboratuar
tetkiklerinde, akut faz reaktanlar (ESR: 96 mm/saat, CRP:
97 mg/L) ve pro BNP yiiksekti (BNP >10.000 pg/ml). EKG’'de
sol ventrikll hipertrofisi mevcuttu. Ekokardiyografide sol
kalp bosluklari genisti ve sol ventrikil sistolik fonksiyonlari
bozulmustu (KF:%21, EF:%43). Gz dibi muayenesinde
evre2 hipertansif retinopati saptandi. BT anjiografide,
torakal aortada anevrizmatik dilatasyon, damar duvarinda
dlzensizlik ve yer yer intimal kalinlasmalar; abdominal
aortada ise diyafragma diizeyinde limen ¢apinin %50sini
asan darlik ve darlik proksimalinde dilatasyon; sag karotid
arter ve subklavien arterde darlik ve sag subklavien
arterdeki darhgin proksimalinde dilatasyon saptandi.
Takayasu Arteriti tanisi alan hastaya akut infamatuvar
fazda olmasi nedeniyle yiiksek doz steroid ve sonrasinda
Azothiopurin tedavisi baslandi. Takayasu Arteriti'nin
tiberkulozla birlikteligi gdéz 6nine alinarak, tiberkiloz
ekarte edilemediginden antitiberkiiloz tedavi eklendi.
Hastanin takibinde akut faz reaktanlari normale déndu,
hipertansiyon kontrol altina alindi. Uzun vadede girisimsel
tedavi planlandi.

TARTISMA: Takayasu Arteriti, cocuk ve adolesanlarda
sistemik hipertansiyonun edinsel nedenleri arasinda yer
alir. Damar duvarindaki enflamasyona bagl anevrizma
ve/veya stenoz olusumu ile gider. Tedavi edilmeyen ve
tedaviye direncli vakalarda mortalite ylksektir. Sistemik
hipertansiyonun ayirici  tanisinda  dusundlmeli  ve
arastiriimahdir.
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PS-20 [Pediatrik Kardiyolojil

ATRIAL SEPTAL DEFEKTLi HASTALARDA PERKUTAN VE
CERRAHi GiRiSIMLERIN P DALGA DiSPERSIYONUNA
ETKISI

Mirdvvet Cenk', Berna Saylan Cevik?, Elif Glinay?,
Figen Akali?

"Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklarr Ana
Bilim Dali, Istanbul

2Marmara Universitesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dall,
Istanbul

GIRIS: Atrial septal defekt (ASD) sik goriilen bir
konjenital kalp hastaligidir. Cerrahi olarak kapatiimasi
postperikardiyotomi sendromu, aritmi, kan transflizyonu
ihtiyaci ve insizyon skarlarinin olusumu gibi sorunlara
yol agabilir. GinimUizde, sekundum tip ASD tedavisinde
perkitan yéntem &nemli bir tedavi secenegi olmustur.
P dalga dispersiyonu atriyal dilatasyon ve aritmi riski
ile iliskilendiriimektedir. Calismamizda cerrahi ve
perkutan yolla ASD’si kapatilan hastalarda P dalga
dispersiyonundaki degisim arastiriimistir.

GERECLER VE YONTEM: Calismaya sekundum ASD
tanisi alan 33 hasta retrospektif olarak alindi (19 kiz, 14
erkek). Yas ortalamasi 6 ay-31 yasti (ortalama 8%5 yas,
median: 5.5 yas). ASD’lerin 21’i perkitan (%63,6), 12’si
cerrahi(%36,4) yolla kapatildi. Tim hastalarin islem
Oncesi ve islemden bir ay sonrasi ylizey EKG’leri ¢ekilerek
p dalga sureleri ve dispersiyonlari degerlendirildi. Tim
hastalar normal sinis ritmindeydi ve ilag kullanmiyorlardi.
Her hastanin p maksimum (pmaks), p minimum (pmin)
degerleri alindi, pmaks’dan pmin ¢ikartilarak p dispersiyon
(pdisp) degeri hesaplandi.

SONUGC: Perkutan iglem oOncesi hastalarda p
min:52.33+7.21msn, p maks: 84.76+6.79 msn, p disp:
33.80+8.64 msn iken, islem sonrasi degerler pmin:
50.9+£9.95msn, p maks: 81.71£7.34 msn, p disp:
29.47+8.31 msn bulundu(p<0.05). Cerrahi hastalarda p
min:55.8£11.64 msn, p maks:82.55+12.88 msn, p disp:
26.6£8.87 msn iken, cerrahi sonrasi p min:49.66+7.9
msn, p maks:82.08+11.40 msn, p disp: 32.41+7.99 msn
bulundu (p<0.05).

TARTISMA: Transkateter yolla ASD’si kapatilan hastalarda
islem sonrasi p dispersiyonunun dismesi, buna karsilik
cerrahi sonrasi artmis olmasi bu grupta aritmi riskinin
cerrahi sonrasinda da devam ettigini distndirmektedir.
Cerrahi yo6ntemin daha genis ASD’li ve transkateter
kapatmaya uygun olmayan hastalarda uygulanmasi ve
skar dokulari riski artirabilir. Uygun hastalarda transkateter
yéntem tercih edilmelidir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-21 [Pediatrik Kardiyoloji]

KLINiGIMiZDE PER[KARDiT TANISI ALAN GCOCUKLARIN
RETROSPEKTiF DEGERLENIRILMESI

Sinem Altunyuva Usta, Elif Eroglu, Niltifer Cetiner,
Berna Saylan Cevik, Figen Akalin
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Istanbul

GIRIS: Cocukluk caginda perikarditier bakteriyel ve viral
enfeksiyonlar, kollajen doku hastaliklari, maligniteler,
idiopatik ya da postperikardiyotomi sendromuna bagli
gorulebilir. Etyolojik faktérlerdeki cesitlilik, tani ve tedavi
yéntemlerinde farkliliklara yol agmaktadir. Calismamizda,
klinigimizde tani alan perikarditli olgular, etyolojik faktorler,
tani ve tedavi yéntemleri agisindan degerlendirilmistir.

MATERYAL-METOD: Marmara Universitesi Pediatrik
Kardiyoloji Bilim Dal’'nda 19962015 yillari arasinda
perikardit tanisi alan, 17 olgu retrospektif olarak degerlen-
dirildi.

BULGULAR: Yaslari 3 ay ile 17 yas (ortalama 8,36+6,47)
arasinda degisen, 5 kiz, 12 erkek toplam 17 perikarditli
olgunun, hastaneye basvuru nedenleri goégus agrisi (%52),
ates (%41) ve nefes darligi (%29)idi. Etyolojik faktorler
degerlendirildiginde, 7 olguda purilan perikardit (%41), 2
olguda tiiberkiloz perikardit (%11), 2 olguda viral perikardit
(%11), 3 olguda postperikardiyotomi sendromu (%17), 2
olguda hematolojik malignite (T hicreli lenfoma, B-ALL),
1 olguda kollajen doku hastaligi (SLE;%5) saptandi.
Purulan perikarditli olgularin ikisine plevral efflizyon, birine
destruktif stafilokok pnémonisi ve plevral efflizyon, birine
aort endokardit eslik ediyordu. Plevral effiizyonu olan
viral perikarditli bir hastada, Coxackie B IgM (+) bulundu.
Tani ve tedavi amaciyla 10 hastaya perikardiyosentez
uygulandi. 8 olguya perikardiyosentez sonrasi perikardiyal
tup yerlestirildi, 4 olguya perikardiyosentez yapilmaksizin
cerrahi girisim  (perikardiyal tip, perikardiyektomi,
perikardiyoplevral pencere) uygulandi. 5 olguda rekurrens
izlendi. Tekrarlayan olgularin birinde eozinofilik perikardit
saptandi, hastaya kronik granlilomatéz hastalik tanisi
konuldu. 3 aylikken viral perikardit tanisi alan, 2 kez
reklrrens goésteren bir olguda, 10 yasinda perikardiyal
ndroblastom gelisti.

SONUG: Cocuklarda perikardiyal effizyon ve perikardit
cogunlukla sekonder nedenlere bagli olarak gelismektedir.
idiopatik kabul edilen ve tekrarlayan olgularda yakin izlem
ve nedene yonelik yeterli arastirmanin yapiimasi dnemlidir.
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PS-22 [Pediatrik Kardiyoloji]

AKUT KORONER SENDROMU TAKLIN EDEN
MiYOPERIKARDIT OLGUSU

Berna Saylan Cevik', Elif Erolu Guinay', Halil Atas?,
Figen Akalin’

’Marmara Universitesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dall,
Istanbul ,

2Marmara Universitesi, Kardiyoloji Bilim Dali, Istanbul

GIRIS: Miyoperikardit; perikard ve altindaki miyokardiyal
dokunun htcresel hasari ve inflamasyonudur. Gdégls
agrisi ve miyokard hasarina yolagabilir, iskemi ve miyokard
enfaktisline benzer tablo yaratabilir. Klinigimize akut
inferior miyokard enfaktlsu distndiren EKG bulgulari ve
enzim yUksekligi ile basvuran ve miyoperikardit tanisi alan
bir hastamizi sunuyoruz.

OLGU: Onbes yasinda erkek hasta, bir saattir devam eden
baski tarzinda gégis agrisi yakinmasi ile acile bagvurdu.
Oncesinde saglikli oldugu, sigara, ilag kullanmadigi, 2
gln 6nce st solunum yolu infeksiyonu gecirdigi 6grenildi.
Fizik muayenesinde bilinci acik, viicut isisi normal (aksiller:
36°C). nabiz: 73/dk., kan basinci 110/73 mmHg bulundu.
Kalp sesleri ritmikti, Gfirim veya frotman duyulmadi.
Laboratuvar tetkiklerinde tam kan sayimi normal, C-reaktif
protein 17,8 mg/L, eritrosit sedimantasyon hizi 18 mm/
saat idi. PA akciger grafisi normal olarak degerlendirildi.
EKG'de DIIl, AVF ‘de ST yiukselmesi, V4, V6'da ST
¢6kmesi goriildu. Troponin I: 15,67 (normal deger: 0,00-
0,04 ng/ml), CK-MB: 92,1 (normal deger: 0,6-6,3 ng/ml)
bulundu. Ekokardiyografisinde ventrikil fonksiyonlari
normaldi (ejeksiyon fraksiyonu: % 62). Bolgesel duvar
hareket bozuklugu, perikardiyal eflizyon saptanmadi.
Koroner arter cikislari ve seyri normal olarak gorildd.
Alti saat sonra bakilan kardiyak enzimlerinde yiksekligin
devam etmesi, EKG’de belirgin ST degisikligi olmasi
Uzerine hastaya koroner anjiyografi yapildi. Anjiyografide
koroner arterler normal olarak degerlendirildi. Koroner
arter anomalisi ve koroner yavas akim saptanmadi.
Kardiyak MRI incelemesinde inferior ve lateral bdlgede
miyoperikardit ile uyumlu kontrast tutulumu g&rildd.
Miyoperikardit tanisi konularak antiinflamatuar tedavi
baslandi.

SONUG: Farkli tedavi yaklagimlari nedeni ile akut koroner
sendrom ve miyoperikardit ayriminin yapilmasi énemlidir.
Tanida altin standart kardiyak MRI'dir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-23 [Pediatrik Kardiyoloji]

BiKUSPIT AORT KAPAGI OLAN GOCUKLARDA ARTERIYEL
FONKSIYONLAR VE KAPAK MORFOLOJiSINiN ETKiSi

Elif Erolu Ginay, Figen Akalin, Berna Saylan Cevik,
Nilifer Cetiner

Marmara Universitesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dall,
Istanbul

GIRIS: Calismamizda bikispit aort kapagi olan c¢ocuk
hastalarin aortik elastisite ve arteriyel endoteliyel
disfonksiyonu aort kapak morfolojisinin bu parametrelerle
iliskisi arastiriimistir.

METOD: Biklspit aort kapagi (BAV) olan 39 hasta
(9.7+5.1; 2-18) ve 39 kontrol hastasi (9.8+3.82; 4-16 yas)
calismaya alinmistir. Hafif derecenin Uzerindeki kapak
yetmezligi/darhgr olanlar c¢alismaya alinmamistir. Aort
kapak morfolojisi, aortik annulus, sinus valsalva (SV),
sinotubuler bileske (STJ), asendan aorta (Asc Ao), ¢caplari,
aortik elastisite parametreleri; aortik strain (AS), aortik
distensibilite (AD), aortik stiffness index (ASI) hesapland..
Brakiyel arter ‘flow mediated dilatation’ (FMD) calisildi.
Hastalar kapak agilisina gore ikiye ayrildi; AP (sag ve sol
koroner kasp arasi fiizyon) ve LR (sag ve nonkoroner kasp
arasi fuzyon).

BULGULAR: Kapak yapisina goére 27 AR 12 LR
hastasi mevcuttu. Aort koki ve AscAo z-skorlan
kontrol gurubuna gore yiksekti. (sirasiyla annulus,
SV, STJ, AscAo; p:0.001, p=0.001, p=0.02, p=0.001).
SV, STJ and AscAo ASI degerleri kontrol grubuna gore
yUksekti (sirasiyla p=0.015, p=0.001, p=0.02). SV ve
STJ seviyelerinde hasta grubunda AS ve AD artmis
saptandi (sirasiyla p=0.01,p=0.04; p=0.001,p=0.001).
iki grup arasinda FMD degerlerinde fark yoktu.Asc
Ao z skoru, 14 hastada 2SD Uzerinde idi. Bunlardan
10 hasta AR 4 hasta LR grubunda idi (p=0.05). AP
grubunda, Asc Ao AS (p=0.02) ve AD (p=0.001) LR
grubuna gore azalmig, ASI (p=0.001) is yiksek saptand..
Kapak morfolojisinin kapak fonksiyonlari Gzerine etkisi
saptanmadi. FMD de kapak morfolojisine goére farklilik
gbstermedi.

SONUGC: Calismamizda AP kapak morfolojisine sahip
hastalarin asendan aorta distensibilitesinin azaldigi ve
stiffness index’lerinin artmis oldugu saptandi. Ayrica bu
hastalarda Asc Ao dilatasyonu LR grubuna gére daha
fazla gérulmastar.
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PS-24 [Pediatrik Kardiyoloji]

COCUKLARDA KRONIK MITRAL YETERSIZLIGIN
EKOKARDIYOGRAFIK OLARAK iNCELENMES] VE SERUM
NT-PROBNP iLE ILiSKiSi

Elif Erolu Giinay, Figen Akalin, Niliifer Cetiner, Berna
Saylan Cevik
Marmara Universitesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali

GIRIS: Calismamizda akut romatizmal atese ya da
prolapsusa bagl kronik mitral yetersizligi (MY) olan
cocuklardaki ekokardiyografik parametreler calisiimis
ve serum NT-proBNP ve QTc dispersiyonu ile iliskisi
arastinimistir.

METOD: Calismaya 39 hasta (ortalama yas 11.8+3.3; yas
aralgi: 4 -19) ve 23 kontrol hastasi (10.9+2.81; 7-16 yas)
alindi. Mitral darlik veya baska kapak hastaligi olan, akut
romatizmal atesin ilk alti ayinda bulunan hastalar alinmadi.
Philips IE33 ekokardiyografi cihazi kullanilarak, M-mod,
2D, Doppler, strain ekokardiyografi uygulandi, Serum
NT-ProBNP dizeyi ¢lguldi. EKG'de QTc dispersiyonu
hesaplandi. Hastalar MY etyolojisi ve derecesine goére
gruplandirildi.

BULGULAR: Plazma NT-ProBNP diizeyi orta/agir MY
grubunda hafif gruba goére yulksekti (sirasiyla 170+225
pg/ml, 53+30 pg/ml p=0.019). Hasta grubunda plazma
NT-ProBNP dlizeyi, ortalama global strain (mGLS)ile
korele bulundu. (p=0.017 r:-0.414). Hasta grubunda
MPI (miyokardiyal performans indeksi) Regurjitan volim
ile iligkili saptandi (p=0.011, r:-0.41). mGLS, hasta
grubunda MPI ((p=0.026 r:0.37) ile, RMR grubunda ise
QTc dispersiyonu ile korele idi (p=0.032 r:0.040). Hasta
grubunda mGCS (ort. global sirkumferensiyal strain) QTc
dispersiyonu (p=0.007 r:0.44) ve vena contracta (p=0.018
r:0.39) ile korele idi. MVP subgrubunda QTc dispersiyonu
LVESV/m? ile korele idi (p=0.01 r:0.48).

SONUGC: NT-ProBNP seviyeleri MY ciddiyeti ile artis
gostermisti. MY takip ve derecelendirmesinde NT-
ProBNP  kullanilabilir  bir parametredir. NT-ProBNP
ile mGLS arasinda korelasyon olmasi ventrikdl
fonksiyonunu  saptamada strain  ekokardiyografinin
degerli  oldugunu  gdstermektedir mGLS  global
ventrikil fonksiyonunu gésteren MPI ile de koreledir.
Ekokardiyografik olarak ventrikiler strain’in, miyokardiyal
performans indeksi ve serum pro-BNP diizeylerinin birlikte
kullaniimasi mitral yetersizligin derecelendiriimesinde
yararl olacaktir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-25 [Pediatrik Gogiis Hastaliklar]

HEMOPTIZi iLE BASVURAN TRAKEAL HEMANJiYOM
OLGU SUNUMU

Tolga Besci', Girsu Kiyan®, Emine Atag?, Nilay Bas?,
Yasemin Gékdemir?, Fazilet Karako¢?, Refika Ersu?,
Bilent Karadag®

"Marmara Universitesi, Gocuk Saghgi ve Hastaliklari ABD,
Istanbul 4
“MarmaraUniversitesi, Gocuk Goglis Hastaliklar1 BD, Istanbul
3Marmara Universitesi, Cocuk Cerrahisi ABD, Istanbul

GIRIS: Hemoptizi alt solunum yollarindan kaynaklanan,
genellikle 6ksurik ve balgam ile birlikte olan kanamadir.
Gocukluk ¢aginda hemoptizinin en sik nedenleri solunum
yolu enfeksiyonlari, yabanci cisim aspirasyonu ve
bronsiektazi olmakla birlikte vaskdlitler, konjenital kalp
hastaliklari, konjenital akciger malformasyonlari, pulmoner
vaskdler hastaliklar, travma ve koagulopatiler de hemoptizi
nedeni olabilmektedir.

OLGU: 10 yasinda erkek hasta poliklinigimize 5 ay
6nce baglayan ve toplamda 4 kez olan agizdan kan
gelme sikayeti ile basvurdu. Oksiirilk, nefes darligi, ates
tariflemeyen hastanin 6zge¢misinde astim nedeniyle takip
edildigi, soyge¢cmisinde ise 9 yasinda ALL nedeniyle élen
kiz kardesi oldugu, tiberkiloz temasinin ise bulunmadigi
6grenildi. Fizik incelemesinde patolojik bulgu saptanmadi.
Laboratuar incelemesinde tam kan sayimi ve PT/
aPTT degeri yasa gbére normal tuberkulin cilt testi:8mm
sedimantasyon:11mm/saat saptandi. Posterior-anterior
akciger direkt grafide patolojik bulgu yoktu. Fiberoptik
bronkoskopide trakea sol (st anterolateralde polipoid
lezyon goérildi. Toraks bilgisayarli tomografide trakea
proksimalinde toraks girimi dizeyinde sol anterolateral
duvarda yerlesimli 6 mm ¢apl polipoid lezyon izlendi.
Cocuk Cerrahisi tarafindan rijit bronkoskopi ile biyopsi
alinan lezyonun patolojik tanisi hemanjiyom lehine
degerlendirildi. ikinci kez rijit bronkoskopi yapilarak lezyon
lazer ile yakildi.

SONUG: Oksiriik, dispne ve takipne gibi solunum
sikayetlerinin eslik etmedigi hemoptizi olgularinda hava
yollarina agilan malformasyonlarin ve vaskuler lezyonlarin
varligi akla gelmeli ve tani igin fiberoptik bronkoskopi
tercih edilmelidir.
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PS-26 [Pediatrik Gogiis Hastaliklan]

EDWARD’S SENDROMLU HASTADA UYKU iLE iLiSKILi
SOLUNUM PROBLEMLERI

Irmak Aksit', Emine Atag?, Nilay Bas? Yasemin
Gokdemir?, Fazilet Karakog?, Blilent Karadad?,
Refika Ersu?

'Marmara Universitesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
Anabilim Dali

2Marmara Universitesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Cocuk Gdglis Hastaliklar1 Bilim Dali

Trizomi 18 trizomi 21’den sonra en sik gorilen otozomal
trizomidir. respiratuar problemler bu sendromda sik géralir.
Laringomalazi-trakeobronkomalazi gibi tst solunum yolu
obstriksiyonlari ve santral apne tek basina gérilebilecegi
gibi erken baslangicli pulmoner hipertansiyon, beslenme
problemleri, tekrarlayan aspirasyonlar ve gastrodsofageal
reflll gibi sorunlara eslik edebilir.

OLGU: 7.5 aylik edward’s sendromu sebebi ile takipli olan
kiz hasta ates ve hiriltili solunum sebebi ile tarafimiza
basvurdu. 37 gh'da c/s ile 1700 gram dogan bebek
solunum sikintisi sebebiile 43 giin yenidogan yogun bakim
Unitesine yatiriimis. Taburculuk sonrasi solunum sikintisi
sebebi ile tekrarlayan hastane yatislari olmus. Fizik
muayenesinde genel durumu orta, solunumu takipneikti,
inspiratuar stridoru ve suprasternal-interkostal ¢ekilmeleri
mevcuttu. Yapilan tetkiklerinde pndmonisi saptanan
hastaya antibiyotik tedavisi baslandi. izleminde uykuda
saturasyon dusukligl, huzursuz solunumu oldugu icgin
uyku ¢alismasi yapildi. Yapilan uyku calismasinda hipoksi
ve apneleri saptanan hastaya non-invaziv ventilasyon
tedavisi baslandi.

SONUC: Edward’s sendromunda mortalitenin en
sik sebeplerinden beri respiratuar problemlerdir. Bu
nedenle hastalar cocuk gogus hastaliklari bélimine
yonlendiriimelidir.  Hastanin  klinik  bulgularina  gére
gerekirse uyku ¢alismasi yapilmasi uyku ile iligkili solunum
bozukluklarinin erken saptanmasi agisindan énemlidir.




Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saglhig ve Hastaliklari AD.

PS-27 [Pediatrik Gogiis Hastaliklar]

NADIR GORULEN BiR KONJENITAL STRIDOR
ETYOLOJiSi OLARAK SUBGLOTTIK HEMANJiOM: OLGU
SUNUMU

Serim Pul', Emine Atag? Nilay Bas Ikizogi?,
Yasemin Gékdemir?, Fazilet Karako¢?, Refika Ersu?,
Bilent Taner Karadag’

'Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Gagiis Hastaliklari Bilim Dali

GIRIS: Stridor; siit cocuklugu déneminde sik rastlanan bir
durumdur. infantil dénemde baslayan kronik stridorda en
sik altta yatan neden laringomalazi olsa da trakeomalazi,
subglottik hemanjiyom, subglottik web ve (st hava yolunda
obstriiksiyon yapan diger nadir nedenler de ayirici tanida
disundlmelidir.

OLGU: Bes aylik kiz hasta; 1.5 aylk iken baslayan
hinlti sikayeti ile cocuk gdgus hastaliklar poliklinigine
basvurdu. Beslenme sirasinda artan nefes darligi oldugu
ve bu sikayetlerin gece/gindiz farketmedigi, havlar
tarzda 6ksuriikle bircok kez acil bagvurusu oldugu éykide
belirtildi. Hastanin fizik muayenesinde inspiratuar stridor
disinda 6zellik saptanmadi. Desatlrasyon, retraksiyon,
takipne yoktu. Kan gazi ve akciger grafisi dogaldi. Hastaya
stridor etyolojisini arastirmak i¢in fleksibl bronkoskopi
yapildi ve subglottik bélgede Iimeni ylzde altmis daraltan
genis tabanh duzglin ylzeyli kitlesel lezyon izlendi ve
subglottik hemanjiom ile uyumlu oldugu distnlldi. Hasta
yatirilarak beta-blokér (propranolol) tedavi baslandi. Klinik
takiplerinde hastanin stridorunun 15 gin icinde dramatik
olarak geriledigi goraldi.

TARTISMA VE SONUC: Stridoru olan hastada klinik atipik
veya agir seyrediyorsa etyolojide nadir rastlanan nedenler
de ayirici tanida dlsunudlmeli ve hasta ileri degerlendirme
icin gocuk goégus hastaliklarina yénlendiriimelidir. Fleksibl
bronkoskopi ile havayolu degerlendiriimesi kronik stridoru
olan sut cocugunda tani konulmasinda oldukga etkin ve
faydali bir yéntemdir.
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PS-28 [Pediatrik Yogun Bakim]

DIKLOFENAK KULLANIMI SONRASI ORTAYA GIKAN
TOKSIK EPIDERMAL NEKROLIZ

Osman Yesilbas, Hasan Serdar Kihtir, Aysun Bulgur,
Esra Sevketoglu

Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanes,
Cocuk yogun bakim (nitesi, Istanbul

GIRIS: Toksik epidermal nekroliz (TEN) akut baglayan
ve hizla ilerleyen deri ve mukoza reaksiyonudur. Sebep
siklikla nonsteroid antiinflamatuar (NSAI), antikonvilsan
ve antibakteriyel ilaglardir. Sorumlu ilacin tetikledigi
anormal immun yanit sonrasi aktive olan sitotoksik T
lenfositler ve dogal 6ldurtict hicreler asin keratinosit
nekrozuna yol agmaktadir. Diklofenak analjezik olarak
kullanilan NSAI olup TEN’ e sebep olabilmektedir.

OLGU: Dokuz yasinda kiz hasta iki giin 6nce baslayan
ates, go6zlerde kizariklk, halsizlik, dudak, orafarenks,
konjonktivalar ve genital bdlgede hizli ilerleyen ve
soyulmanin eslik ettigi dokintl sebebiyle TEN 6n tanisi
konularak cocuk yogun bakim Unitemize yatirildi. Fizik
muayenesinde yilz, gévde, sirt ve Ust ekstremitelerinde
yogun olmak Uzere tim vicudunda birlesme egiliminde
olan, yer yer biilléz ve soyulmus makuilopapdler dékintuleri
mevcuttu. Dudak, oral mukoza, perine ve vajinasinda
soyulmasi olan hastanin konjoktivalari hiperemik ve
pirilan akintisi mevcuttu. Tam kan sayiminda lékopenisi
(2080/mm3) ve lenfopenisi (350/mm?®) olan hastanin CRP
dizeyi 12.9 mg/dl (0.01-0.5), prokalsitonin diizeyi normal
saptandi. Ayrintili anamnezinde hastanin sikayetlerinin
baslamasindan bes gin 6nce bas agdrisi nedeniyle iki
adet diklofenak drajeyi ayni anda ictigi 6grenildi. ikiden
fazla mukozal bdlge tutulumu ve tipik deri bulgulari ile
diklofenak kullanimina ikincil gelisen TEN tanisi konulan
hastaya intravendz immunglobulin (1 g/kg/doz, 3 gin)
ve lokal yara bakimi baslandi. Yaralar enfekte 6zellikte
olmadigi i¢in antibiyotik baglanmadi. Yatisi boyunca atesi
olmayan, prokalsitonin ve CRP diizeyi azalan, lezyonlar
iyilesen hasta 11 giin sonra sifa ile taburcu edildi.

SONUG: Ozellikle ilag kullanimi sonrasi ates, konjonktivit,
burun akintisi ve myaljiden olusan prodromal bir ddnemden
sonra ortaya ¢ikan agrili, yer yer bill6z makulopapuler
dékintide TEN tanisi akilda tutulmalidir.
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BOKAVIRUS BRONSIYOLITININ COK NADIR VE
HAYATI TEHDIT EDEN KOMPLIKASYONLARI:
PNOMOMEDIASTINUM VE BILATERAL PNOMOTORAKS

Osman Yesilbas', Hasan Serdar Kihtir', Mey Talip
Petmezci', Seda Balkaya', Nevin Hatipoglu?, Sevim
Mese®, Esra Sevketoglu’

'Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk yogun bakim (initesi, Istanbul

2Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk enfeksiyon bélimii, Istanbul

3Istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi, Mikrobiyoloji bolimidi,
Istanbul

GIRIS: insan bokavirusu (Human Bocavirus; HBoV) ilk
kez 2005 yilinda isve¢’ de tanimlanan, kiigik yastaki
gocuklarda (st ve alt solunum yolu enfeksiyonu (SYE)
etkeni olan Parvoviridae ailesi icinde siniflanan kicuk bir
DNA virusudur. Yeni tanimlandigi igin birgok laboratuvarda
rutin olarak tetkik edilmemektedir. Cocuklarda HBoV
genellikle kendi kendini sinirlayan grip benzeri hastaliga
sebep olmaktadir.

OLGU: Ucg yasinda erkek gocuk iki gindir devam
eden ates, tasipne, hipoksi ve solunum yetmezligi
sebebiyle cocuk yogun bakim Unitesinde takibe alindi.
Akciger muayenesinde dinlemekle yaygin inspiratuar
ral ve ekspiratuar wheezing duyulmaktaydi. Oksijen
satlrasyonunu %95 Uzerinde tutabilmek igin rezervuarl
maske ile 10 It/dk’ dan oksijen almakta olan hastanin
I6kositozu ve CRP yuksekligi vardi. Akciger grafisinde
sag akcigerde parakardiyak infiltrasyon, hava hapsi ve sol
akciger infiltrasyonu mevcuttu. Yatisinin ikinci gininde
solunum sikintisi artan hastanin akciger grafisinde
sag akcigerde total pndmotoraks, pnémomediastinum,
bilateral servikal bélgede ve sol gégus duvarinda subkutan
amfizem goéruldd. Solunum yetmezligi nedeniyle entiibe
edilen hastaya mekanik ventilatér destedi baslandi. Sag
akcigere gogus tlpu yerlestirilip su alti drenaj sistemine
baglandi. Tekrarlanan kan ve trakeal aspirat kiltlrlerinde
Ureme olmayan hastanin nazofarengial  sUrlntl
drneginden polimeraz zincir reaksiyonu ile ¢alisilan viral
solunum paneli tetkiklerinden timu negatif iken sadece
HBoV pozitif saptandi. Yatisinin dokuzuncu giniinde
pndémotoraksi ve pnémomediastinumu tamamen gerileyen
hasta ekstlbe edildi ve gégus tlpU cikarilarak tedavisinin
devami icin ¢ocuk servisine transfer edildi.

SONUG: Ozelliklebes yas alti cocuklarda SYE etiyolojisinde
HBoV Kklinisyenler tarafindan akilda tutulmahdir. Ayrica
HBoV pnémotoraks ve pndmomediastinum gibi ¢ok
nadir ve hayat tehdit edici komplikasyonlara ilerleyebilen
bronsiyolite sebep olabilmektedir.
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METILEN TETRAHIDROFOLAT REDUKTAZ A1298C
VE PLAZMINOJEN AKTIVATOR INHIBITORU-1 46/56
MUTASYONUNLU GOCUK HASTADA OLUMCUL AKUT
ARTERIYEL ISKEMIK INME

Mey Talip Petmezci', Esra Sevketoglu', Hasan
Serdar Kihtir', Osman Yesilbas', Seda Balkaya’,
Ebru KolsaF, Figen Palabiyik®

'"Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk yogun bakim (nitesi, Istanbul

2Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk ndrolojisi béliimd, Istanbul

SBakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Cocuk radyolojisi bolimd, Istanbul

GIRIS: Akut arteriyel iskemik inme (AAIii) morbidite ve
mortalite orani ylksek bir hastalikti. Son zamanlarda
gorintileme ydéntemlerinin yaygin kullanimiyla birlikte
cocuklarda tani sikligi artmaktadir. Eriskinlerden farkli
olarak altta yatan neden sikhkla arter anormallikleri,
protrombotik bozukluklar, konjenital kalp hastaliklari,
enfeksiyonlar, kafa ve boyun travmalaridir. Bu makalede
AAIi tanisi ile takip edilen pediatrik olgu erken tani ve
tedavinin 6nemine dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.

OLGU: On bes yasinda erkek hastaya bayilma sonrasi
g6turildigiu hastanede fasiyal paralizi ve sag hemipleji
nedeniyle beyin manyetik rezonans gérintileme yapildigi
ve orta serebral arter bélgesinde infarkt tespit edildigi
Ogrenildi.  Sikayetlerinin  baslangicindan sekiz saat
sonra gocuk yogun bakim Unitemize sevk edildi. Genel
durumu orta, bilinci agik, Glasgow koma skoru (GKS)
10, pupiller izokorik ve i1sik refleksi bilateral muspetti.
Norolojik muayenesinde afazik olan hastanin sol fasiyal
paralizisi, sag Ust ve alt ekstremitelerinde hemiplejisi
mevcuttu. Enoksaparin ve asetilsalisilik asit tedavileri
baslanan hastanin dokuz saat sonra bilincinde kétulesme
meydana geldi. Kusmasi, generalize-tonik konvulsiyonu
olan ve solunumu ylzeyellesen hasta entlbe edilerek
mekanik ventilatére baglandi. Klinik olarak beyin 6demini
dislndlren hastaya bas elevasyonuna ek olarak %3
NaCl ve mannitol tedavileri baslanildi. Yatisinin tglincu
glnundeki beyin BT incelemesinde orta hat siftiyle (3.5
mm) birlikte yaygin beyin 6édemi ile beyin sapi, serebral
ve serebellar hemisferlerde iskemik bdlgeler gézlendi.
Hastanin ge¢ sonuglanan tromboz paneli tetkiklerinden
MTHFR A1298C ile heterozigot PAI-1 4G/5G mutasyonlar
saptandi. Hasta yogun tedaviye ragmen yatisinin 19.
glninde ani kardiyak arrest sonrasinda kaybedildi

SONUGC: Erken tedavinin hayat kurtarici olmasi nedeniyle
cocuklarda ortaya ¢ikan ani nérolojik olaylarda AAll akilda
bulundurulmali ve tanida ge¢ kalinmamalidr.
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NADIR GORULEN BiR SENDROM: POLAND SENDROMU

Nurcan Yusufoglu', Betul Coskun?, Burcu Karadas’,
Fatih Akin', Cagatay Nuhoglu’

'Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari

2Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Aile
Hekimligi

GiRiS: Poland sendromu, pektoralis major kasinin
tamamen veya kismen yokluguna ilave olarak pektorlis
minér kasinin yoklugu, goégus deformiteleri, meme ve
meme basi anomalileri, Ust ekstremite anomalileri, aksiller
alopesi ile karakterize nadir konjenital bir sendromdur.
Sikligi yaklasik 30.000 canli dogumda 1’dir.Erkeklerde
kadinlara oranla U¢ kat daha fazla gérilar.

OLGU: 17 yasinda erkek hasta sag memede sislik
sikayetiyle klinigimize basvurdu.Fizik muayenesinde meme
asimetrisi disinda bulgu yoktu. Hastanin 6zge¢misinde
ve soygecmisinde herhangi bir ézellik yoktu. Hastanin
rutin kan tetkikleri normaldi. Meme ultrasonografisinde
sag asimetrik jinekomasti varligi raporlandi. Bilgisayarh
toraks tomografisinde ise sol pektoralis major kasi
izlenmedi. Akciger parankim ve vaskiler yapilari normaldi.
Hasta Poland sendromu ile uyumlu bulundu. Eslik
edebilecek anomalileri tespit etmek icin yapilan batin
ultrasonografisinde bir 6zellik saptanmadi. Hastanin
ekokardiyografik incelemesinde patoloji saptanmadi.

TARTISMA: Poland sendromu, baslica pektoralis major
kasinin tek tarafli yoklugu ve buna ek olarak gorilebilecek
ipsilateral Ust ekstremite anomalileri ve cesitli gégus
deformiteleri ile karakterize konjenital bir durumdur.
Olgularin gogu sporadik olmakla birlikte otozomal dominant
gecis gosterilebilmektedir.  Sendromun  patofizyolojisi
tam olarak bilinmese de, embriyolojik gelisimin erken
evrelerinde subklavian arter, vertebral arter ve/ veya
dallarindaki kan akiminin azalmasi nedeniyle pektoralis
major kasinin ve diger toraks yapilarinin gelismesinin
bozuldugu dusunilmektedir. Vicudun sag tarafi sola
gbre daha fazla tutulmaktadir. Poland sendromunun
konjenital kalp hastaliklarina ézellikle de dekstrokardiye
eslik edebilecegi bilinmektedir. Bazi Poland sendromlu
olgularda meme kanseri veya lenforetikiler sistem
kanserlerinin goéruldigu bildirilmistir. Hastaligin ciddiyetini
sendroma katilan komponentler belirlemektedir. Poland
sendromu fonksiyonel sorunlardan ¢ok estetik sorunlar
beraberinde getirmektedir. Hastaligin tedavisinde akciger
ve kalbi koruyacak sekilde gogis kafesinin stabilitesini
saglamak amaglanir.
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SOGUK HASTALIK YAPAR MI?

Suzan Gunduz, Sema Nur Eryilmaz, frem Aygil,

Latfi Ragid Alkan
Turgut Ozal Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Ana Bilim
Dali, Ankara

GIRIS: Akut solunum yolu hastaliklari tim toplumlarda
cinsiyet ve yas farki gbzetmeksizin yaygin olarak
gorilmektedir. Cocuklar yasamin erken dénemlerinden
itibbaren solunum yolu hastaliklar gegirirler. Kiigtik olmanin,
tam gelismemis bir immun sisteme sahip olmanin, okul-
kres ortamina ilk defa baglamanin ve kalabalik ortamlarda
bulunmanin sik solunum yolu hastaligi gegirmek igin risk
faktorleri oldugu bilinmektedir. Oysa aileler hatta hekimler
tarafindan "Usitmek” asil suglayici sebep olagelmistir.

GEREC VE YONTEMLER: Bu calismada ailelerin tisiitme
konusundaki algisini, distncesini degerlendirmek icin
Ulkemizin farkh sehirlerinden 18 yasindan kic¢ik cocugu
olan 500 ebeveyn ile yiz yilize anket ¢alismasi yapilmistir.

SONUCLAR: Calismaya yas ortalamasi 7.7+£4.2 yil olan
500 ¢ocuk katildi. Cocuklarin %72’si okula gidiyorken,
%31’ herhangibir sebeple 6nceden hastanede yattigi tespit
edildi. Ailelerin %51’i ¢ocuklarinin kisin hastalandigini,
%46.4'U ise mevsim gegislerinde daha ¢ok hastalandigini
ifade etmekte idi. Ailelerin yaridan fazlasi soguk havada
disarlya c¢lkmanin veya cereyanda kalmanin, yariya
yakini ise disariya islak sacla ¢ikmanin, ince giyinmenin,
terlemenin veya terli iken soguk su icmenin ¢ocuklarinda
cocuklarinda hastaliga yol agacagini dusiinmekte idi.
Sik hastalanan ve hastalanmayan ¢ocuklar karsilastiril-
diginda, babasi lise Ulzeri egitim dizeyine sahip olan
cocuklar, okula giden ¢ocuklarin ve daha énce hastanede
yatan ¢ocuklarin daha sik hastalandigi goruldd.
Sik hastalanan g¢ocuklarin ailelerinin sirtina havlu koyma
ve hasta iken dondurmayi yasaklamasinin daha sik bitr
uygulama oldugu goruldi.

Ulkemizde aileler tarafindan tisiitme ve buna yol agabilecek
faktérler solunum yolu enfeksiyonlarinin ana sebebi
olatrak gortlmektedir. Bu konuda ailelerin bilinglendirimesi
gerekmektedir.
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ASIMETRIK AGLAYAN BEBEK: DEPRESOR ANGULI ORiS
KASININ KONJENITAL HiPO/APLAZISI

Irmak Vural Aksit, Perran Boran
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgr ve
Hastaliklari ABD, Sosyal Pediatri BD

ik defa Parmelee tarafindan 1930’larda tanimlanan
Depresor Anguli Oris (DAO) kasinin hipo/aplazisi
insidansi yaklasik %0.2 ile 0.8 arasinda bildiriimektedir.
Cayler tarafindan konjenital kalp hastahgr ile
iliskisinin gosterilmesiyle kardiyofasial sendrom olarak
tanimlanmigtir. Eglik eden anomaliler %20 ile %70
arasinda bildirilmekle birlikte, diger calismalarda bu
durumun genellikle izole bir olay oldugu ancak eslik eden
anomaliler agisindan o&zellikle kardiyovaskiler sistemin
degerlendiriimesi gerektigi  vurgulanmaktadir. Ayrica
kromozom 2211 delesyonu ile de iligkilendiriimektedir.
Bu anomali ile seyreden hastalar aglarken saglam tarafta
agiz kenarinin asagi ¢ekilmesiyle bulgu verirler. Asimetrik
aglayan ylz goértinimine sahip bebegin ayirici tanisinda
fasial sinir paralizisi, dogum komplikasyonlarina bagli sinir
kompresyonu ya da travma dusunulebilir. Alnin kirismasi,
g6z kapagininkapanmasive nazolabialkatlantinormalolup,
her iki tarafta da esittir. Tani genellikle klinikle koyulmakla
birlikte EMG calismasinda kas etkilenmesi gdsterilebilir.
Nadir gérllmesi ve hekimlerin siklikla fasiyal paralizi
ile ayinci tani yapmakta zorlandigi bir durum olmasi
dolayisiyla bir olgu Gzerinden tartisiimasi amaglanmigtir.

OLGU: Dért aylik kiz bebek muayenede aglarken sol agiz
kenarinin asag sarkmasi nedeniyle cocuk saglig izlem
polikliniginde degerlendirildi. istirahat halinde asimetrisi
olmayan bebegin, aglarken sol dudak kenari ve alt
dudagin sol yarisinin asagi dogru ¢ekildigi géraldi. Diger
yUz hareketlerinin simetrik oldugu, gézlerini kapatabildigi,
nazolabial katlantinin normal oldugu ve alnini kiristirabildigi
gorildi. Ozgecmisinde perinatal bir 6zellik olmayan, term
saglikl dogan bebek eslik eden anomaliler agisindan
arastirildi ve 6zellik saptanmadi.

SONUGC: Konjenital DAO kasinin hipo/aplazisi nadir
gorilen ancak asimetrik aglayan ylz gérinimiine neden
olan bir durum olup, ézellikle pediatristlerin klinik olarak tani
koyup, ayirici tani yapabilmesi ve eglik eden anomaliler
acisindan hasta yénetimini yapabilmesi gereklidir.

Yasemin Akin,
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DEVAM EDEN BiR SORUN: D VITAMINI EKSIKLIGINE
BAGLI RASITIZM

Saygin Abali, Esra Polatoglu
Cetinkaya, Hiseyin Kiyak, Serap Geng¢ Yiziak,
Fatma Narter Kaya

Kartal Dr. Liitfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Saghgi ve Hastaliklar Klinigi

GiRIiS: D vitamini eksikligine bagl rasitizm, ilkemizde
sUtcocuklarina Ucretsiz D vitamini destegi baslanmasi ile
azalmistir. Ancak, 6zellikledislksosyoekonomikkosullarda
buylyen ¢ocuklar hala risk altindadir. Burada, D vitamini
eksikligine bagll rasitizmi olan ¢ vaka sunulmaktadir.
Vaka1, Suriyeli siginmaci ailenin 10 aylik erkek bebeg;,
son iki aydir olan kasiimalari nedeniyle getirildi. D vitamini
kullanmadigi ve tekrarlayan konvulsiyon nedeniyle
fenobarbital baslandigi égrenildi. Tonik klonik kasilmasi,
tasikardisi, tasipnesi mevcuttu, atesi yoktu. Boy ve agirlik
standart deviasyon skoru (SDS) sirasiyla -1.4 ve -0.9 idi.
Serum kalsiyumu:5.5 mg/dl, iyonize kalsiyum:0.77mmol/L
(N:1.15-1.29), fosfor:3.7mg/dl, ALP:1032U/L, PTH:307pg/
ml  (N:12-88), 250HvitD:3ng/ml (N>20ng/ml) ve el-
bilek grafisinde rasitik degisiklikler saptandi. Vaka2; 9
aylk erkek gocuk ates nedeniyle getirildi. Laringomalazi
tanisi da olan hastanin tasipnesi mevcuttu. D vitamini
kullanmadi@i 6grenildi. Boy ve agirlik SD skorlar sirasiyla
-2.0 ve -1.4 idi. Bronkopndmoni nedeniyle yatirilan
hastanin kalsiyum:8.8mg/dl, fosfor:2.1mg/dl, ALP:532U/L,
PTH:356pg/ml ve 250HDvit:3ng/ml saptandi. Vaka3; 9
aylik erkek hasta 6kstrik ve solunum sikintisi ile getirildi.
Asilarinin eksik oldugu, dizenli D vitamini kullanmadigi; 3
aylikken konvulsiyon gegirdigi, bagvurusundan 2 giin 6nce
de ates ve havale gecgirme nedeniyle baska bir hastaneye
gittigi  6grenildi.  Kalsiyum:7.6mg/dl, fosfor:3.5mg/dl,
ALP:504U/L ve PTH:317pg/ml saptandi. Her (¢ vakada
da kalsiyum replasmani ve “Stoss” tedavisi yapildi.
Sonug Basta konvulsiyon, hiriltili solunum ve alt solunum
yolu enfeksiyonu nedeniyle basvuranlar olmak Gzere gocuk
acil polikliniklerinde, ¢ocuklarda D vitamini kullaniminin
sorgulanmasi, gerekli vakalarda serum kalsiyum diizeyinin
bakilmasi gereklidir. Bdylece rutin ¢ocuk sagligi izlemi
aksamis cocuklarda acil kliniklerinde rasitizm vakalarinin
atlanmamasi saglanacaktir ve D vitamini kullaniminin
6nemi ailelere hatirlatiimis olacaktir.
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DEMIR EKSIKLIGi ANEMISi OLAN ADﬁLESAN KIZLARDA
ARASTIRILMASI GEREKEN HASTALIK:COLYAK HASTALIK

Miiferet Ergtiven, Olcay Yasa, Mehtap Ertekin,
Merve Cetin, Sebahat Cam

Medeniyet Universitesi Géztepe Egitim Ve Arastirma
Hastanesi Pediatri Ana Bilim Dal

GIRIS: Adolasan doénem demir eksikligi anemisi(DEA)
acisindan risklidirAdélasan kizlardaki DEA hekimlerce
fizyolojik bir eksiklik olarak kabul edilir ve ayirici taniya
gerek duyulmaz.Cdélyak hastaliginin(GH) da sik Kklinik
bulgularindan biri DEA dir.

AMAC: Addlesan kiz ¢ocuklarindaki DEA nin fizyolojik
nutrisyonel bir eksiklik olarak kabul edilmeden énce ayirici
tanida CH nin arastiriimasi gerektigini vurgulamakti

OLGU: 1 hafta 6nce halsizlik, solukluk sikayetiyle bagvuran
12 yas kiz hasta anemi nedeniyle tarafimiza yénlendirildi.
Fiziksel gelisimi normaldi.Kansizligi nedeniyle 5 yasindan
beri aralikli demir tedavisi go6rdigli ve menstirel
sikluslarinin normal oldugu égrenildi.Hasizlik ve yorgunluk
disinda sikayeti olmayan hastada Hb:5.54 gr/dl Hct:%20,9
WBC:5.500/mm3 PLT:268.000/mm3, Fe:8 ug/dl, TIBC:462
ug/dl, UIBC:454 ug/dl, Vit B12:277 pg/ml, Folat:5,5 ng/ml,
Ferritin:1,67 ng/ml, RET%:1,92 idi. Periferik yaymasi DEA
ile uyumluydu. Gaitada gizli kan negatifti. Tam idrar tahlili
normaldi. Biyokimyasal parametreleri normal olan hastada
VWF antijen:%51,3 vVWF Risosetin kofaktdr:53,3 idi. Ayirici
tanida GH dusunulerek bakilan doku transglutaminaz
IgA:>200 RU/ml, doku transglutaminaz IgG:(-),Antigliadin
IgA:>200 RU/ml, Antigliadin 19G:78,23 RU/mi(+) idi.
Endoskopisinde duodenumda mukozal foldlarda silinme
vardi. Ozefagustan, mideden 2, duodenumdan 4 parca
biyopsinin patolojik incelemesinde CH dislindiren lamina
propriada 6dem,lenfoplazmositer hiicre yogunlugunda
artma,fokal hafif intraepitelial lenfosit artisi(25-30)
villuslarda fokal kisalma,klntlesme saptandi.Hastanin 10
gunluk intraven6z demir tedavisi ve ¢Olyak diyeti sonrasi
tetkiklerinde Hb:9,29 gr/dl Hct:%24 WBC:6.280 / mm3
PLT:215.000/mm3, Fe:69 ug/dl, TIBC:449 ug/dl, UIBC:380
ug/dl idi.Hasta oral demir tedavisi ve c¢odlyak diyetiyle
taburcu edildi.

SONUC: Adelésan kizlardaki DEA nedeni her zaman
nutrisyonel eksiklik, hizli blylime,mensturel kayip olmayip
CH da etyolojide var olabilecegi unutulmamalidir.
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AILEVi AKDENiZ ATESI ATAGI ILE BASVURAN HASTADA
DUODENAL DUPLIKASYON KiSTi

Miferet Ergiiven, Olcay Yasa, Seyma Simsirgil,
Cansu Atmaca, Mehtap Ertekin
Medeniyet Universitesi Goztepe
Arastirma  Hastanesi  Pediatri  Ana

Egitim Ve
Bilim  Dali

GIRIS: Dublikasyon kistleri, gastrointestinal sistemin nadir
rastlanan konjenital malformasyonudur

AMAC: Tedaviye yanitsiz karin agrisi olan Ailevi Akdeniz
Atesi (AAA) olan hastalarda altta yatan farkli patolojilerin
olabilecegini géstermekti.

OLGU: 6 aydir siddetli karin agrisi olan, AAA gen
mutasyonu M694V homozigot pozitif saptanan 3,5 yasinda
kiz hastaya dis merkezde 9 gin 6nce kolsisin tedavisi
baslanmisti. Tedaviye ragmen karin agrilar ve atesi devam
eden hasta tarafimiza sevk edildi. Fizik muayenesinde
batinda defans disinda diger sistem bulgularinda patoloji
saptanmayan hastanin laboratuar tetkiklerinde hb: 8 gr/
dl, plt:612000/mm3, I6kosit:17500/mm3, CRP: 10.6 mg/dI
saptandi. Akciger grafisinde, carinadan diafragmaya kadar
uzanan, hava sivi seviyesi barindiran lezyon; kist (kist
hidatik veya enfekte konjenital bronkojenik kist) olarak
yorumlandi. Batin ultrasonografisinde mezenter lenfadenit
mevcuttu. Akcigerinde Kist Hidatik var oldugu disunulen
hastanin gdnderilen iki indirekt hemaglutinasyon testi
siraslyla (1/128+), (-) ti. Antibiyoterapi, Albendazol tedavisi
baslanmis olan hastada karin agrisinin ataklar halinde
olmamasi ve tedaviye yanit alinamamasi nedeniyle AAA
tanisindan uzaklasildi. Mevcut olan akcigerdeki kistin
konjenital olabilecegi dusunuldi. Cocuk cerrahisi ile
konslltasyon sonrasi enfekte bronkojenik kisti oldugu
disinilen hastanin operasyon sonucu torakoabdominal
dublikasyon kisti idi.

SONUC: AAA ataklarla seyreden bir hastaliktir. AAA,
karin agrisinin agiklanan bir nedeni olmasina ragmen;
tipik olmayan bulgularin varliginda altta yatan baska bir
patolojinin var olabilecegi dusinilmelidir.
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URTIKERLI GOCUKLARDAKI ETIYOLOJIK VE KLINIK
BULGULAR

Fatma Tuba Coskun, Suat Biger, Hilya Sarigoban,
Zerrin Yalvag, Tuba Giray, Defne C6l, Filiz Bakar
Yeditepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Anabilim Dali

Urtiker ile getirilen gocuklardaki etiyolojik faktérler,
semptomlar ve Klinik bulgular, uygulanan tedavilerin
degerlendiriimesi  amaglandi.  Yeditepe  Universite
Hastanesi Gocuk poliklinigine son 11 ay iginde getirilmis
olan dUrtikerli bebek ve ¢ocuklarin etiyolojik faktorleri,
semptom ve klinik bulgulari, tedavi edici ve koruyucu
amagcla uygulanan ilaglara ait veriler, bu hastalar icin
doldurulan calisma formlari yaninda hastane isletim
sistemindeki veriler kullanilarak geriye déniik olarak elde
edildi. 145 olgunun yas dagihmi 1-13 ay (n=7), 13-24 ay
(n=21), 2-5 yil (n=66) ve 6-18 yil (n=51) idi. Olgularin
%65.5'i ilkbahar ve yaz aylarinda basvurmustu. Diger
semptomlar kasinti (n=53), anjioédem (n=16), solunumsal
semptomlar (n=7), gastroenterolojik semptomlar (n=5),
lezyonda agn (n=1) idi. Urtiker ortaya ciktiktan sonra
hastaneye basvuru suresi ilk 24 saat (%57.2), 1-15 gin
(%45.5), >2 hafta (%11) seklindeydi. Olgularin %20’sinde
daha oénce de Urtiker olusmustu. Alerji dyklsu olgularin
%24’Unde vardi. Tum olgularin  %14.5’inin, Urtikeri
tekrarlayan olgularin %31’inin ailesinde alerji 6ykisu
vardi. Olgularin %45.5’'inde Urtikere neden olabilecek
etiyolojik faktor vardi, baslicalar besin (n=32), ilag (n=20),
enfeksiyon hastaliklar (n=20) seklindeydi. Semptomlarin
devam siresi 108 olguda (%74.5) <3 glin, 16 olguda 4-7
glin, 2 olguda 8-14 giin, 13 olguda ise >15 giindii. Urtikerin
siddeti 86 olguda (%59.3) hafif, 48 olguda (%33.1) orta,
11 olguda (%7.6) ise agir siddetteydi. Tedavide kullanilan
ilaclar antihistaminikler (%46.2), steroidler (%37.2), kas
ici adrenalin (%5.5) idi. Olgularin %27.6’si acilde 1-6 saat
arasinda degisen sirelerde (ortalama 3.4 saat) gdzlem
altina alinmis ve 3 olgu servise yatiriimisti. Hastanede
tedavi-takip sonrasinda olgularin  %70.3’lne oral
antihistaminik, 6 olguda oral steroid, 1 olguda ise kas ici
adrenalin recete edilmisti.
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CERRAHI OPERASYON OYKUSU OLAN HASTADA NADIR
BiR SEPSIS ETKENi: CANDIDA DUBLINIENSIS

Emine Olcay Yasa, Miferet Ergliven, Refia G6zdenur
Savci, Ozcihan Oguz.

Istanbul  Medeniyet Universitesi Géztepe Egitim ve
Aragtirma Hastanesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali

AMAC: Gastrointestinal cerrahi sonrasi sepsis nedeniyle
izlenen hastada nadir gérilen ve bakteriyel translokasyona
sekonder oldugu dustnilen C.Dubliniensis etkenine
dikkati cekmek amaglandi.

OLGU: 4yasinda erkek hasta ates ve kusma nedeniyle
basvurdu.idrar yolu enfeksiyonu &ntanisiyla yatirildi.
Yenidogan doéneminde Hirshprung hastaligi tanisi
aldigi,1ay 6énce kolon ve ileum perforasyonu nedeniyle
opere oldugu,sonrasinda atesi olan hastanin,uriner
sistem enfeksiyonu acgisindan tedavi aldigi &grenildi.
Hastanin  néroloji tarafindan epilepsi ve mental
retardasyon nedeniyle takipli oldugu,ayrica Uriner
sistem taglari nedeniyle nefrolojiden takipli oldugu, sik
idrar yolu enfeksiyonu gecirdigi 6grenildi.Hastanin fizik
muayenesinde atesi(38,2 °C) mevcuttu, ileostomisi ve
insizyon skari disinda belirgin bir 6zellik yoktu. Laboratuvar
incelemelerinde  WBC:19900/mm3, NEU: 14600/mm3
ve CRP:4.7 mg/dl idi ve tam idrar incelemesinde LE:++
Nitrit:- L:78 E:5 olarak saptanarak, ultrasonografilerinde
Uriner taslarina ek patoloji olmayan hastaya Ertapenem
baslandi.Kontrol CRP: 30,9 mg/dl olan hastanin tedavisi
Vankomisin-Meropenem ile degistirildi.Kontrol akut faz
reaktanlarinda gerileme olan hastanin idrar kdltiriinde
100000 cfu/ml Linezolide duyarli Enterococcus faecium
Uremesi saptandi.Atesi devam eden, genel durumu
duskiin hastada VRE sepsisi olasiligi nedeniyle
meropenem-linezolid olarak tedavisi diizenlendi.Hastanin
ilk kan kuiltirinde C.Dubliniensis Uremesi olmasiyla
tedaviye duyarli oldugu flukonazol eklendi.Hastanin
mantar agisindan sistem taramasinda 6zellik saptanmadi.
Flukonazol tedavisinin 48. saatinden itibaren atesi olmayan
afr negatiflesen, kontrol kiltlrleri steril saptanan hastanin
linezolid ve meropenemi 14 glne, flukonazol taburculuk
sonras! 10gine tamamlanmasi planlanarak taburcu edildi.

SONUC: C.Dubliensis  nadir  goérilen  kandida
tirlerindendir.C.Albicanstan kesin ayriminda PCR en iyi
yéntemdir. Uzun sdreli atesi devam eden hastalarda klinik
izlem ve laboratuvar degerlendiriimesiyle birlikte dikkatli
kiltar takibi yapiimali ve risk faktérleri degerlendirilmelidir.
Ozellikle gastrointestinal cerrahi dykust olan hastalarda
invazif kandida enfeksiyonlari ve sepsisi agisindan
c.dubliensis akla gelmelidir.
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DLL3 MUTASYONU SAPTANAN SPONDILOKOSTAL
DIZOSTOZ TIP 1 OLGULARIMIZ

Seda Aras’, Huriye Nursel Elgioglu?, Sian Ellard®,
Peter Turnpenny*

"Marmara Universitesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklar Ana
Bilim Dali, Istanbul ,
2Marmara Universitesi, Cocuk Genetik Bilim Dali, Istanbul
SExeter Hospital, Molecular Genetics, UK

‘Exeter Hospital, Clinical Genetics, UK

GiRIiS: Spondilokostal dizostoz (SCDO), diger adiyla
Jarcho-Levin sendromu klinik olarak vertebra ve
kosta anomalileri ile karakterize herediter bir tablodur.

Aksiyel iskelet malformasyonlari radyolojik ve Kklinik
olarak tespit edilir  Spondilokostal dizostozlarda
multipl organ anomalilerinin  eslik ettigi sporadik

kalitim daha sik rastlanirken, otozomal resesif (OR)
ve otozomal dominant (OD) kalittm da bilinmektedir.
OR-SCDigintanimlanmis 4 gen mutasyonu; DLL3, MESP2,
IFNG ve HES7 gen mutasyonlarndir. DLL3 gen mutasyonu,
SCDtip1,otozomalresesifformundan (SCDO1)sorumludur.
Olgu 1(SS): 4.5 yas kiz. 28 yasinda G6P3A3Y3 anneden
C/S ile 3300 gr dogmus. Anne ve baba 1. derece kuzen.
Boy kisaligi ve biyime gelisme geriligi nedeniyle
basvuran olgunun fizik muayenesinde; VA:8.75 kg
(<3p), Boy: 135 cm (3-10p), BC: 48 cm (2-50 %p), kifoz,
pectus karitanus, hafif skolyoz ve lordozu mevcuttu.
Direk grafisinde vertebra ve kosta anomalileri mevcuttu.
Olgu 2(EMS): 8.5 yasinda erkek. 47 yas G5P5A0Y5
anneden NSD term 3200 dogmus. Anne ve babasi
arasinda akraballk yoktu. Boy kisaligi nedeniyle
basvuran olgunun fizik muayenesinde VA: 22.3 kg(<3p),
Boy: 117 cm (<3p), BC: 50 cm (2-50 %p), alin dar, sag
cizgisi dusuk, asimetrik meme baglari, belirgin skolyozu
mevcuttu. Vertebra grafisinde; bircok seviyede blok
vertebra ve hemi ve kelebek vertebra goérinimi vardi.
Mevcut bulgularda Spondilokostal dizostoz dusunilen
olgularin mutasyon analizinde DLL3 gen mutasyonu
saptandi.

SONUGC: Spondilokostal dizostozlu olgular, servikal
vertebralar etkilendigi zaman kisa boyun ile; multipl kosta
ve vertebra anomalilerine bagli solunum problemleri,
kifoz, skolyoz, pektus deformiteleri,boy kisaligi nedeni
ile basvurabilirler. Hastalar eslik edebilecek diger sistem
anomalileri agisindan incelenmeli, aileye genetik danisma
verilmeli ve uygun araliklarla takip edilmelidir.
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SOTO0S-2 SENDROMDA NFIX VE EPHA2 GEN
MUTASYONU BiRLIKTELIGi

Bilge Noyan', Nursel H. Elgioglu’, Wouter Steyaert,
Tim Van Damme?, Fransiska Malfrait*

"Marmara Universitesi Tip Fakultesi Gocuk Genetik Bilim
Dali, Istanbul

2Tibbi Genetik Merkezi, Ghent Universitesi Hastanesi,
Belgika

GIRIS: NFIX (Nuclear factor I/X (CCAAT-binding
transcription factor) geni 11 exon icerip, mutasyonlari 2
gesit overgrowth sendromuna yol agmaktadir. 1.-4. exon
arasindaki mutasyonlar Malan sendromuna (Sotos-2,
Sotos-like sendrom, [OMIM:#614753] sonuclanirkan, 5.-
11. exonlar arasindaki ise mutasyonlar Marshall-Smith
Sendromunu [OMIM:#602535] olusturmaktadir. Malan
Sendromunda tanimlanan klasik tablo; uzun yiz, ince,
uzun vlcut gérlinimi, mental retardasyon ile birlikte
koksa valga deformitesidir.

OLGU: Onbes yasinda erkek hasta, mental retardasyon
ve sag gbzinde katarakt nedeni ile ydnlendirildi. Anne
ve babasi uzaktan akrabaydi. Fizik muayenesinde;
uzun yuz gérinimd, kifozu, sag diz ve kalgca ekleminde
fleksiyon  kontraktlr(, trunkal asimetrisi, minimal
hiperekstansibilitesi, alt ekstremitesinde eritemli, kurutlu
en blyigu 3 cm boyutunda cilt lezyonlari, sag hipoplastik
testisi mevcuttu. Boy/kulag: 1.05°di. Cilt lezyon biyopsi
displastik nevisle uyumluydu. Ekokardiyografisinde mitral
valve prolapsusu vardi. Karyotip: 46;XY, homosistein
dizeyi normaldi. Koksafemoral MR’'da koksa valga
deformitesi mevcuttu. Hiperektansibilitesi ve cilt lezyonlar
Ehler Danlos Sendromuyla uyumlu olmasina ragmen
tam siniflanamadi. Hastadan arrayCGH ve Tim Exom
Analizi uygulandi. Sonugta NFIX Genininde heterozigot
(c.136C>T; p.(Arg46Cys) mutasyonu bulndu. Bu
mutasyon Malan sendromu ile iligkili olup hastanin klinik
bulgularini kismen aciklamakla birlikte hastanin sag
g6zindeki katarakti agiklamamaktaydi. Bunun (zerine
bakilan varyant listesinde EPHA2 geninde (c.1876G>A;
p.(Glu626Lys)) heterozigot mutasyon tespit edilmis olup
bu mutasyonun Kataract 6, Multiple Tip (CTRCT6, OMIM:
#116600 ) hastaligina yol actigi bilinmektedir.

SONUGC: Hastamizda da mevcut olup, literatlrde
simdiye kadar tanimlanmamis olan displastik nevds,
mitral valve prolapsusu ve inguinal herni, inmemis testis
iseklinik 6zellikleri de ek olarak bulunan klinik dzelliklerdi.
Hastamizidaki katarakt ise EPHA2 genindeki heterozigot
mutasyondan kaynaklanan ilave bir bulguydu.
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SOTOS SENDROMU

Ozge Kamer Karalar', Huriye Nursel Elgiogiu?,
Yasemin DemirkoF, Zeynep Atay’

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

“Marmara Universitesi Tip Fakultesi Gocuk Genetik Bilim
Dali, Istanbul

SMarmara Universitesi Tip Fakultesi Gocuk Endokrinoloji
Bilim Dal, Istanbul

GIRIS: Sotos sendromu (serebral gigantizm) [OMIM
#117550] 6zgin ylz g@o6rinimi, cocukluk déneminde
fazla blyime, 6grenme glg¢ligl, motor ve mental gelisme
geriligi ile karakterize bir otozomal dominat kalitimli bir
overgrowth sendromdur. Karakteristik 6zellikleri; yUksek
alin, uzun dar ylz yapisi ki¢Uk ¢ene ve kirmizi yanaklari
icerir. Etkilenmis cocuklar makrosefalik ve hipotoniktir,
Yasitlarina gére uzun boylu olmalarina ragmen erigkin
boylari genelde normaldir. Diger bulgular; skolyoz, renal ve
kardiyak defektler, duyma kaybi, gérme problemleridir ve
epileptik nébetlerdir. Hastalarda topluma kiyasla gocukluk
déneminde kanser gelisimi artmistir.Sendromdan sorumlu
gen nikleer reseptoér baglayict SET domain1 (NSD1)
proteinini kodlar. NSD 1 proteini normal blyime ve
gelismeyi kontrol etmektedir.

OLGU: 6 yas 8 aylik kiz hasta fazla buylime nedeni ile
basvurdugu c¢ocuk Endokrin Polikliniginden tarafimiza
yonlendirildi. Néromotor gelisimi geri olan hastanin fizik
muayenesinde; vucut agirhgr 28.5 kg(75-90p), boy:125
cm (50-75p), bas cevresi:54.5 cm (%50-98p), el uzunlugu
15.5 cm (>97p). Dis yapis! ileri derecede bozuk (gurik-
dizensiz yerlesimli) idi. Hastanin ayrica skolyozu ve hallus
valgus deformitesi vardi. iki kez strabismus nedeniyle
opere oldugu Ogrenildi. Ekokardiyografik incelemesinde
aort yetmezIigi saptandi. Hastanin NSD1 gen analizinde
19. ekzonunda de novo p.Glu1974Lys (c.5920 G>A)
mutasyonunu heterozigot olarak tasidigi tespit edildi.

SONUC: Asiri boy uzamasi, mental retardasyon,
makrosefali, dismorfik bulgular ile Sotos Sendromu tanisi
konan bir olgu sunarak asiri boy uzamasi ve makrosefali
gelen olgularda ayirici tanida Sotos Sendromunun da
disinllmesi gerektigi ve hastalarin eslik eden bulgulan
da nedeniyle multidisipliner bir yaklasima gereksinim
duydugu vurgulanmak istenmistir.
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OKULOKUTANOZ ALBINiZM VE ANGELMAN SENDROMU-
NADIR BiR BiRLIKTELIK

Yasemin Kendir Demirkol', H. Nursel Elgioglu’,
Muhsin Eraslar?

"Marmara Universitesi Tip Fakultesi, Gocuk Genetik Bilim
Dali, Istanbul

“Marmara Universitesi Tip Fakultesi, G0z Hastaliklari
Anabilim Dali, Istanbul

Okllokutandz albinizm (OKA) g6z, deri ve sagin
pigmentasyonunda yaygin azalmayla karakterize melanin
biyosentezi bozukluklarinin klinik ve genetik heterojenite
gosteren otosomal resesif kahtilan bir grubudur. Bugln
icin 18 farkli genin neden oldugu bilinmektedir. Bunlardan
P geni kromozom 15g11.2-q13'de yerlesmektedir, bu da
Angelman Sendromu (AS) mikrodelesyon boélgesine denk
gelmektedir. Bu nedenle okulokutandz albinizm tespit
edilen vakalarin yaklasik olarak %1’inde Prader Willi veya
AS’uklinik bulgulari bulunmaktadir. Sendromun énde gelen
bulgulari mental retardasyon, belirgin konusma bozuklugu,
epileptik ndbetler, hiperaktivite ve surekli gllimseyen yiz
ifadesidir. Bu ¢alismada 3 olgu sunulmustur.

Olgu 1: 4 yas, erkek olgu. Néromotor gelisim geriligi, 18.
ayda baslayan jeneralize tonik klonik nébet dykiisi mevcut.
Fizik muayenesinde acik sari seyrek saclari, mikrosefalisi,
beyaz kirpikleri, acik mavi g6z rengi, horizantal nistagmusu
mevcut. G6z muayenesi retinal albinizm ile uyumlu. Agir
noérolojik bulgular nedeniyle Angelman sendromu FISH
analizinde 15g11-q13 bélgesinde delesyon saptandi.

Olgu 2: 4 aylk kiz hasta. Adabeyinde OKA vardi.
Kendinde néromotor gelisim geriligi, epilepsi koreateotik
hereketler, horizantal nistagmus mevcuttu. Sag ve cilt rengi
cok aciktl. G6z muayenesi okuler albinism ile uyumluydu.
FISH analizinde 15q11-q13 boélgesinde delesyon gézlendi.
Albinizme ilave AS tanisi kondu.

Olgu 3: 20 aylik kiz hasta. Néromotor gelisim geriligi ve
hiperaktivitesi mevcut. Fizik muayenesinde; horizantal
nistagmus, acik sarl ve seyrek sag, aclk mavi goz
rengi mevcuttu. GO0z muayenesi okiler albinizm ile
uyumluydu. AS i¢in FISH analizinde 15q11-q13
bélgesinde delesyon gdzlendi. Néromotor gelisim geriligi
ile beraber okulokutandzalbinizmi olan hastalarda
Angelman sendromunun diger Kklinik bulgulari tam olarak
gbézlenmemis olsada, birliktelikleri akilda tutulmali ve
arastirma yapiimaldir.
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RESPiRATUvAR SINSISYAL VIRUS BRONSIOLITLI GOCUK
HASTA: YOGUN BAKIM GEREKTIREN OLGU

Gliniz Yaséz, Safiye Ulkii Ozer, Burcu Aygiin, Yakup
Ségdtlu, Suat Biger, Ahmet Soysal
Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Respiratuar  sinsisyal virus (RSV) 06zellikle
bebeklerde basta bronsiolit olmak Gzere farkh klinik
tablolara neden olur. Cok hafif viral Gst solunum
yolu semptomlarindan solunum yetmezligine kadar
gidebilen agir tablolarla seyredebilen RSV, 6zellikle
yiksek risk grubundaki cocuklarda o&lim riski
tasimaktadir.

OLGU: 32 aylik erkek hasta iki gindlr devam eden ates
sikayetiyle acil servise basvurdu. Geldiginde genel durumu
ortaydi, duskin gérinimdeydi; hafif takipnesi (dakika
solunum sayisi 42) ve hafif interkostal gekilmeleri mevcuttu.
Fizik muayenesinde akciger sesleri kaba, bilateral
krepitan ralleri vardi. Laboratuvarda total I6kosit sayisi
900 pL, nétrofil 200 pL, lenfosit 600 pL olarak bulundu.
Bisitopenisi saptanan hastanin periferik yaymasinda
atipik hlcre gorlilmedi, viral enfeksiyonlara bagli kemik
iligi baskilanmasi olarak disunuldiu. CRP’si 171 mg/L idi.
Burnundan alinan nazofarenks aspirat 6rneginde RSV
viral antijeni pozitif saptandi. Paac grafisinde ¢ok hafif
sagda parakardiak infiltrasyon mevcuttu. Hasta yakin
takip ve tedavi amaciyla ¢ocuk acil misade alanina alindi.
Nebul tedavileri diizenlendi, klinigi ve laboratuvar degerleri
de g6z o6nlne alinarak, antibiotik tedavisi baslandi.
Takiplerinde takipnesi ve solunum sikintisi artan ve klinigi
kétllesen hasta pediatrik yogun bakima yatirildi.

TARTISMA: Bronsiolit siklikla virislerin sorumlu oldugu
hava yolu hastaligidir, olgularin  %50’sinden RSV
sorumludur. RSV bronsiolitli olgularin cogunda hastalik
kisa surede iyilesebilmesine ragmen, genellikle riskli
grubundaki hastalarda (yasamin ilk 6 haftasi, premature
dogum, kronik akciger hastaligi gibi) yogun bakim
kosullari gerektiren agir klinik tabloyla seyredebilmektedir.
Hastamizin hi¢ bir risk faktéri ya da altta yatan kronik
hastaligi olmamasina ragmen uygun tedavi altindayken,
progresif olarak solunum sikintisi ilerledi ve yogun bakim
ihtiyaci oldu. Bu nedenle, RSV bronsiolitleri klinik acidan
¢ok yakin takip edilmelidir.

AuthorToEditor: Sayin Bilim Kurulu; ilgili yazida risk
grubunda olmayan RSV bronsiolitli gocukta klinigin aniden
kotllesebilecegi ve yogun bakim ihtiyaci olabilecegini
vurgulamak istedik. Umariz, yazimiz tarafinizdan
degerlendirilip kabul edilir. Saygilarimizla, Dr.Glniz Yas6z
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RESF_‘_iRA'_I_'UAR SINSISYAL ViRl.!S_BRONSiO_LiTi:
29 GUNLUK BEBEKTE 24 SAAT ICINDE GELISEN
ATELEKTAZi VE YOGUN BAKIM iHTiYACI

Safiye Ulkii Ozer, Giiniz Yaséz, Burcu Dirala, Yakup
Ségutli, Ahmet Soysal

Marmara  Universitesi  Pendik — Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Istanbul

Akut bronsiolit kiclk hava yollarinin obstriksiyonuyla
seyreden viral alt solunum yolu hastaligidir. Etken siklikla
Respiratuar Sinsisyal Virus (RSV), olmakla birlikte diger
etkenler arasinda parainfluenza, adenovirus, influenza da
sayilabilir. RSV bronsioliti farkli klinik tablolarla karsimiza
cikabilir. Ozellikle risk gruplarinda mortal seyredebilir.
Risk gruplari arasinda yasamin ilk 6 haftasi, prematirelik,
bronkopulmoner displazi gibi kronik akciger hastaliklari,
dogumsal kalp hastaliklari, diisik sosyoekonomik kosullar
sayilabilir.

OLGU: 29 ginlik erkek bebek burun tikanikhgi, nefes
almada zorluk, beslenmede azalma sikayetiyle acil
servise basvurdu. Geldiginde genel durumu orta, takipnesi
vardi ve interkostal retraksiyonlari mevcuttu. Saturasyonu
%92, dakika solunum sayisi 68 idi. Nazofarenks aspirat
O6rneginde RSV antijeni pozitif cikan hasta takip ve tedavi
amaciyla ¢cocuk musade alanina alindi. Laboratuvarinda
I6kosit 9900 pL, CRP negatif, kan gazinda karbondioksit 70
idi. Akciger grafisinde sag parakardiak hafif infiltrasyonlar
mevcuttu. Oykiisiinden 34 gestasyonel haftada dogdugu,
U¢c gin yenidogan yogun bakim (nitesinde solunum
sikintisi  nedeniyle takip edildigi 6drenildi. Hastanin
tedavisinin ikinci giiniinde takipnesinde ve kan gazindaki
karbondioksit retansiyonunda artis olmasi zerine ¢ekilen
kontrol akciger grafisinde sag ust lob atelektazisi saptandi.
Genel durumunun bozulmasi ve solunum sikintisinin
artmasi Gzerine yogun bakim Unitesine alindi.

TARTISMA: RSV 6zellikle kis aylarinda ve bir yas alti
¢ocuklarda bronsiolit ve pndmoni gibi akut alt solunum
yolu enfeksiyonlarina yol agmaktadir. Komplikasyonlari
arasinda solunum yetmezligi, atelektazi, akut solunum
sikintisi sendromu, bronsiolitis obliterans yer almaktadir.
Hastamizda komplikasyon olarak atelektazi gelismesi ve
yogun bakim ihtiyacinin olmasi, prematire dogmasi ile
iliskili olabilecegini diisiindiirmektedir.

AuthorToEditor: Sayin Bilim Kurulu Uyeleri; Biz bu
olguda RSV bronsiolit agisindan risk grubunda bulunan 29
gunlik prematire dogmus hastada gelisen komplikasyonu
vurgulamak istedik. Saygilarimizla, Dr.S.Ulkii  Ozer
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PS-45 [Gocuk Acil]

YUTULMUS OLAN AGIK UGLU GENGELLI iGNE: GIRISiM
GEREKTIRMEDEN CIKAR MI?

Gliniz Yaséz, Safiye Ulkii Ozer, Yakup Séglitlii
Ségdtlu, Suat Biger, Rabia Ergelen

Marmara  Universitesi  Pendik — Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari, Istanbul

Gocukluk c¢aginda yabanci cisim yutulmasi oldukca
sik goérulen bir durumdur.Yutulan birgok yabanci cisim
komplikasyonsuz olarak gastrointestinal sistemi gecer ve
diskiyla atilir.Fakat bazen toplu igne, kiirdan ya da ucu agik
¢engelli igne gibi keskin yabanci cisimler de yutulmaktadir.
Bu keskin cisimlerin mukozal erozyon, havayolu
obstriiksiyonu, hemoperikardiyum ve barsak perforasyonu
gibi ciddi komplikasyonlari olabilmektedi.Yabanci cisim
yutulmasinda %10-20 oraninda endoskopik olarak
operasyonsuz girisimlere gereksinim duyulurken, cerrahi
girisim gereksinim orani %1‘den azdir. 13 aylk erkek
bebek, cengelli igne yutma sikayetiyle acil servisimize
getirildi. Dis merkezde cekilen diz batin grafisinde
¢engelli ignenin ucu agik olarak midenin ¢ikisinda oldugu
goruldd. Acil servisimize basvurdugunda tekrarlanan
batin grafisinde ¢engelli ignenin fundusa ilerledigi
gbézlemlendi, gastroenteroloji bélimine konsilte edildi.
Hastanin yatirlmasi, beslenmesi kesilerek izlenmesi,
diskida ignenin gérilmesi bakimindan kontroliine
karar verildi. Yirmi saat sonra ¢ekilen kontrol grafisinde
¢engelli ignenin kolonda oldugu izlendi, oral beslenmeye
baslanan bebek, diski kontroli dnerisiyle ertesi giin diz
batin grafisi ¢cekilmek Uzere poliklinik kontroliine ¢agrildi.
Aile durumuyla ilgili olarak acile basvurma gereklilikleri
hakkinda bilgilendirildi. Ertesi glin hastanin tekrar kontrole
gelmemesi Uzerine yapilan telefon gérismesinde, ucu
aclk ¢engelli ignenin digkiyla atildigi ve bebekte herhangi
bir sorunun olmadigi 6grenildi.

TARTISMA: Ulkemizdeki cocuklarda yabanci cisim
yutmalarinin  deg@erlendirildigi  bir  seride  sindirim
sistemindeki yabanci cisimlerin dértte biri ¢engelli igne
olarak saptanmistir.Cengelli igneler, ucu acik da olsalar
sindirim sisteminden takilmadan ve girisim gerektirmeden
gecebilir. Cengelli igne 6zofagustan mideye gectiginde,
semptom olmadigi durumlarda, direk grafilerle takip
edilebilir. Olgumuzda oldugu gibi, basvuru aninda mideyi
gecmis olan kii¢guk boyutlu cengelli igneler, ucu agik olarak
yutulmus olsa bile, semptom olmadigi durumlarda seri
direk grafilerle takip edilebilir.
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PS-46 [Pediatrik Yogun Bakim]

HIPERTANSIYON ZEMiNINDE YENi ORTAYA GIKAN ]
KONVULSIYON: POSTERIOR REVERSIBL ENSEFALOPATI
SENDROMU

Osman Yesilbas', Hasan Serdar Kihtir', Seda

Balkaya', Mey Talip Petmezci', Meryem Benzer?,
Canan Hasbal Akkus®, Figen Palabiyik?, Esra
Sevketoglu’

"Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk yogun bakim (nitesi, Istanbul

2Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk nefrolojisi bélimdi, Istanbul

3Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk hastaliklari servisi, Istanbul

“Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk radyolojisi bolimd, Istanbul

GIRIS: Posterior reversibl ensefalopati sendromu (PRES)
kronik bdbrek hastaligi, hipertansiyon, nefrotik sendrom
(NS) ve immunsupresif ila¢ kullanimi zemininde ortaya
cikabilen, geri dénlisimli I8koensefalopati tablosudur.
Hastaligin patofizyolojik temelini ani kan basinci yiksekligi
ve endotel hasarina bagl olarak Ozellikle posterior
serebral hemisferlerde ortaya ¢ikan vazojenik édem ve
hiperperflizyon olusturmaktadir.

OLGU: Nefrotik sendroma ikincil gelisen peritonit
nedeniyle alti yasinda kiz hasta hastanemiz g¢ocuk
servisinde  seftriakson ~ ve  vankomisin  tedavisi
almakta iken anirik bodbrek yetmezligi gelismesi
Uzerine c¢ocuk yogun bakim Unitesine kabul edildi.
Muayenesinde; kan basinci 140/98 mmHg (95.
persantil:110/73) olan hastanin tim vicudunda &édemi
vardi. Tetkiklerinde ire 122 mg/dL, kreatinin 2.1 mg/
dL idi. Anirik ve hipertansif olan hastaya hemodiyaliz
ve ikili antihipertansif baslandi. Kompleman dizeyleri,
romatolojik tetkikleri ve viral serolojisi normal olan
hastanin bdbrek biyopsisi minimal lezyon hastaligina
eslik eden akut tlbuler nekroz olarak yorumlandi.
Yatiginin sekizinci glininde hipertansiyonu belirginlesen
hastanin tedavisine Uglncl antihipertansif eklenmesine
ragmen tansiyon de@eri 137/86 mmHg iken solunum
yuzeyellesmesi ve konvilsiyon gdzlendi. Midazolam ile
konvulsiyonu kontrol altina alindiktan sonra entlbe edilip
mekanik ventilatér destegi baslandi. Fenobarbital yiklenip
idame dozdan devam edildi. Beyin bilgisayarli tomografisi
normal olan hastanin beyin manyetik rezonans incelemesi
(MRI) PRES ile uyumlu idi. Sonrasinda hipertansiyonu
gerileyen, ekstibe edilen, idrar ¢ikisi dlizelen hasta gocuk
servisine transfer edildi. Elekiroensefalografisi ve kontrol
beyin MRI' si normal saptanan hasta izleminin tglncu
ayinda steroide direngli NS nedeniyle siklosporin, gin
asin steroid, enalapril almakta, kan basinci ve nérolojik
muayenesi dogal olarak izlenmektedir.

SONUGC: Primer hastaligi ne olursa olsun hipertansiyon
zemininde yeni ortaya ¢ikan konvdilsiyonda PRES tanisi
unutulmamali ve beyin MRl ile arastiriimalidir.
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PS-47 [Pediatrik Yogun Bakim]

BOGMACA BENZERi OKSURUK, AKUT BRONSIYOLIT
VE PNOMOTORAKSA NEDEN OLAN ENTEROVIRUS
ENFEKSiYONU

Klibra Boydag', Osman Yesilbas?, Hasan Serdar
Kihtirt, Mey Talip Petmezci?, Seda Balkaya?, Esra
Sevketoglu?

"Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saglgi ve Hastaliklar Klinigi, Istanbul

“Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Istanbul

GIRIS: Sonyillarda akut bronsiyolit (AB) ve alt solunum yolu
enfeksiyonu (ASYE) ile hastaneye basvuran cocuklarda
molekuler tani yéntemlerinin daha sik kullaniimasiyla
birlikte enterovirtslerin bu hastalarda sik bir etken oldugu
gorulmistar. Enterovirlslerin etken oldugu AB olgularinin
daha agir seyrettigi ve daha uzun hastane yatislarina
neden oldugu goérulmustir. Bu makalede bogmaca
tarzinda kent6z 6kstrik ve agir AB nedeniyle cocuk yogun
bakim (initesinde (CYBU) takip edilen hastay sunduk.

OLGU: iki aylik erkek hasta solunum sikintisi ve AB &n
tanisi ile CYBU’ de takibe alindi. Tasipneik, dispneik,
ve bogmaca benzeri kentdz &Sksurlkleri olan hastanin
oskiltasyonunda inspiryumda iki tarafli hava girisi az,
ekspiryumu ileri derecede uzun ve yaygin wheezing
mevcut idi. Tam kan sayiminda I6kosit sayisi 7700/mm3
(n6trofil:3500/ mm3, lenfosit:3000/ mm3) olan hastanin
C-reaktif protein ve prokalsitonin deg@erleri negatifti. Akciger
grafisinde sag Ust lob atelektazisi ve iki tarafli hava hapsi
oldugu gézlendi. Noninvaziv mekanik ventilatér destegi
altinda oksijen satlrasyonu %98-99 olmasina ragmen
solunum sikintisi gerilemeyen, CO2 retansiyonu (120
mmHg) gelisen hasta entiibe edildikten sonra midazolam,
ketamin ve roklronyum inflzyonu altinda mekanik
ventilatdére baglandi. Yatisinin ikinci giininde 6nce sagd
sonra sol pnémotoraks gelismesi nedeniyle bilateral
gdguUs tlpu takilarak su alti drenaj sistemine baglandi. Kan
ve trakeal aspirat kiltiriinde Ureme olmayan, bogmaca
etkenine yonelik polimeraz zincir reaksiyonu (PZR)
negatif olan hastanin PZR ile bakilan solunum viral paneli
tetkiklerinde enterovirlis pozitif olarak saptandi. Yatisinin
10. giininde ekstlbe edilerek toraks tupl cekilen hasta
yatisinin 16. gliniinde sifa ile taburcu edildi.

SONUG: Ozellikle kiiglik gocuklarda etken enteroviriis
oldugunda AB’ in agir seyredebilegi akilda tutulmalidir.

Marmara
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PS-48 [Pediatrik Yogun Bakim]
RHINOVIRUS SADECE SOGUK ALGINLIGI ETKENi Mi?

Tayyibe Sever', Osman Yesilbas?, Hasan Serdar Kihtir?,
Mey Talip Petmezci?, Seda Balkaya?, Nevin Hatipogiu®,
Esra Sevketogi?

'Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesl,
Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

“Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Istanbul

*Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari, Istanbul

GIRIS: Son yillarda alt solunum yolu enfeksiyonuna
(ASYE) sahip cocuklarda polimeraz zincir reaksiyonu
(PZR) ile viral solunum paneli tetkiklerinin daha sik
yapilabilmesiyle rhinovirus (RV) Un tek basina veya
Respiratuar sinsityal virus (RSV) basta olmak Uzere
diger virtslerle ko-enfeksiyon olusturabilen &nemli bir
etken oldugu gérilmistir. Bu makalede RV-RSV ko-
enfeksiyonuna bagh ASYE ile cocuk yogun bakim
tnitesinde (CYBU) takip edilen iki olguyu sunduk.

Olgu 1: On doért yasinda kiz hasta solunum sikintisi
nedeni ile CYBU' e yatirildi. Yaygin krepitan ralleri olan
hastanin akciger grafisinde bilateral infiltrasyon mevcuttu.
Piperasilin-tazobaktam ve klaritromisin tedavisi baglandi.
Non invaziv mekanik ventilatsr (NIMV) destegine
ragmen solunum sikintisi ilerleyen hasta entiibe edildi.
Prokalsitonin dizeyi normal, CRP dizeyi ylksek olan
hastanin nazofarengeal siUrinti 6rneginden PZR ile
calisilan viral solunum panelinde RV ve RSV pozitif
saptandi. Dért giin sonra ekstlibe edilen hasta yatisinin
sekizinci gund sifa ile taburcu edildi.

Olgu 2: Elli ginlik kiz hasta hirilti ve solunum sikintisi
nedeniyle CYBU' de takibe alindi. Muayenesinde
ekspiryum uzunlugu ve bilateral krepitan ralleri vardi.
Akciger grafisinde sag Ust atelektazisi mevcuttu.
Prokalsitonin ve CRP degeri ylksek olan hastaya
ampisilin-sulbaktam ve azitromisin tedavisi baslandi. Geri
dénusimsuz rezarvuarli maske ile oksijen satlirasyonu
% 85-90 olan hasta NIMV destegi ile takibe alindi.
Nazofarengeal surtntl érneginden PZR ile ¢alisilan viral
solunum panelinde RV ve RSV pozitif saptandi. Ug giin
NiMV desteginden sonra rezarvuarli maske ile bir hafta
takip edilen hasta yatisinin 11. glininde ¢ocuk servisine
transfer edildi.

SONUGC: Rhinoviris g¢ocuklarda ASYE’ nin 6énemli bir
etkenidir. Ozellikle RSV ile koenfeksiyon oldugunda
klinigin daha agir seyredebileceg@i unutulmamalidir.
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PS-49 [Pediatrik Yogun Bakim]

ECULIZUMAB iLE PROGRESYON GOSTEREN ATIPIK
HEMOLITIK UREMIK SENDROMA ESLIK EDEN KOLESTAZ

Osman Yesilbas’, Hasan Serdar Kihtir', Seda
Balkaya', Mey Talip Petmezci', Meryem Benzer?,
Zerrin OnaP, Bihter Ergtin®, Esra Sevketoglu’
'Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Istanbul

2Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Nefroloji Bolimd, Istanbul

3Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Gastroenteroloji Béliimd, Istanbul

‘Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

GIRIS: Atipik hemolitik tiremik sendrom (aHUS); genetik
ve edinsel olarak ortaya c¢ikan kontrolsiz kompleman
aktivasyonu sonucu bdbrek glomertlleri basta olmak
Uzere yaygin endotel hasarina neden olan trombotik
mikroanjiyopatidir.  Trombositopeni, anemi ve akut
bdébrek yetmezligine ek olarak farkh organ tutulumlari
da gorilebilmektedir. Eculizumab aHUS tedavisinde
kullanilan, C5 kompleman proteinine baglanarak C5b-
9 membran atak kompleksinin olusumunu engelleyen
monoklonal bir antikordur. Bu posterde aHUS tanili ve
hafif duzeyde kolestazi olan olgumuzda eculizumab
tedavisi sonrasi gézlenen kolestatik karaciger hastaliginin
progresyonu sunulmustur.

OLGU: Yirmi aylik kiz hasta HUS &n tanisi ile gocuk yogun
bakim Unitemize sevk edildi. Kanl ishal éykisi olmayan
ve anlrik olan hastanin iki cm hepatomegalisi mevcuttu.
Tetkiklerinde hemoglobin 5.42 g/dl, hct %16.54, trombosit
18000/mm3, Ure 268 mg/dl, kreatinin 4.4 mg/dl, LDH 3113
U/L, AST 202 U/L, ALT 227 U/L idi. Periferik yaymasinda
sistozitleri olan hastanin direkt Coombs testi negatifti.
Hastaya plazmaferez ve slrekli vend-venéz hemodiyaliz
(SVVHD) baslandi. Gaita kultri negatif, C3-C4, ADAM-
TS 13 dizeyi, metabolik ve romatolojik tetkikleri normal
saptandi. Yatisinin besinci gininden itibaren ortaya
cikan kolestatik karaciger hastaligi icin ursodeoksikolik
asit tedavisi baslandi. Yatisinin 15. glininde eculizumab
baslandi, SVVHD ve plazmaferez sonlandirildi. ilk ve ikinci
eculizumab dozlari sonrasinda, ©6ncesinde azalmakta
olan GGT ve biliribin diizeylerinin yiukselmeye basladigi
gozlendi. Serolojik tetkikleri negatif olan hastanin
karaciger biyopsisinde fokal hepatosit nekrozu ile safra
stazi bulgularn goérildd. Bunun (Gzerine eculizumab tekrar
verilmeyip plazmaferez baslandi. Plazmaferez sonrasinda
karaciger ve bdbrek fonksiyonlari diizelen hasta yatisinin
60. glintnde taburcu edildi.

SONUG: Atipik hemolitik Gremik sendroma eslik eden
kolestatik karaciger hastaliginda eculizumab tedavisinin
mevcut kolestatik durumu agirlastirabilecegi  akilda
tutulmalidir.
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PS-50 [Pediatrik Yogun Bakim]

TERAPOTIK PLAZMA DEGISIIV[ININ YETERSIZ KALDIGI
FULMINAN WILSON HASTALIGI OLGUSU

Mey Talip Petmezci', Hasan Serdar Kihtir', Osman
Yesilbas', Seda Balkaya', Elida YikseF, Zerrin
OnaP, Esra Sevketogiu'

"Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanes,
Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Istanbul

“Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

*Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk gastroenteroloji bélimd, Istanbul

GIRIS: Wilson hastaligi (WH) akut karaciger yetmezligi
(AKY) ile ortaya ¢iktiginda fulminan WH olarak adlandirilir
ve hayati tehdit eden bir durumdur. Bu posterde hemolitik
anemi ve direkt hiperbilirubinemiyle basvuran ve WH
On tanisiyla kesin tani konulana kadar terapétik plazma
degisimi (TPD) tedavisi uygulanan olgu hizli gidisi ve
g6zlenen sitrat toksisitesi nedeniyle sunuldu.

OLGU: On dort yasinda kiz hasta sarilik, anemi ve
AKY nedeniyle ¢ocuk yogun bakim Unitesine yatirildi.
Tetkiklerinde 16kosit 30.840 mm3, hemoglobin 5,8 g/dl,
hemotokrit %19, AST 124 U/L, ALT 36 IU/L, total bilirubin
34 mg/dl, direkt bilirubin 25 mg/dl, drik asit 0.9 mg/dl,
GGT 313 U/L, ALP 42 U/L, LDH 444 U/L, protrombin
zamani 22.4 sn, INR 1,89 idi. Direkt Coombs testi negatif
ve periferik yaymasinda hemoliz bulgulari mevcuttu.
Yiksek bilirubin diizeyi, uzamis protrombin zamani, disik
alkalen fosfataz ve lrik asit dizeyleriyle birlikte Coombs
negatif hemolitik anemi gdzlenmesi nedeniyle hastada
WH’ dan suUphelenilerek 24 saatlik idrarda bakir dizeyi
génderildi.-Taze donmus plazma (TDP) inflzyonlarina
cevapsiz koagullopatisi olan hastaya TDP ile gtnlik TPD
yapilmasina karar verildi. Tedavinin 3.guniinde yaygin
kanamayla klinigi kétulesen hastaya sik TDP ve eritrosit
stspansiyonu verildi. Hastada transflizyonlara bagl sitrat
toksisitesi gelisti ve renal replasman tedavisine baslandi.
Hasta yatisinin 5. gininde kardiyak arrest sonrasinda
kaybedildi. Hastanin tetkik sonuclart WH ile uyumlu olarak
sonuglandi.

SONUGC: Karaciger yetmezIigi hastaliklarinda sitrat yUku
dikkatli takip edilmelidir. Wilson hastaligi siiphesi olan
olgularda klinigin ¢ok hizli ilerleyebilece@i g6z ©nilinde
bulundurularak tanida ge¢ kalinmamasi igin laboratuvar
tetkiklerinin erken ve hizli bir sekilde organize edilmesi
ve transplantasyon icin hazirliklarin erken ddnemde
baslatiimasi gerektigi kanaatindeyiz.
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PS-51 [Pediatrik Yogun Bakim]

SUT COCUGUNDA BEKLENMEDIK LEVETIRASETAM VE
FENOBARBITAL ETKILESiMi

Seda Balkaya, Hasan Serdar Kihtir, Osman Yesilbas,

Mey Talip Petmezci, Esra Sevketoglu

Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Istanbul

GIRIS: Antiepileptik ilaglarla etkilesiminin az olmasi
ve noroprotektif etkilerinin  gosterilmesi  nedeniyle
levetirasetam yenidogan ve cocuk yas grubunda
son yillarda olduk¢a sik kullaniimaya baslanmistir.
Fenobarbitalin levetirasetam metabolizmasini arttirarak
diizeyini azalttigini gésteren hayvan ¢alismalari olmasina
karsin insanlarda bu konuda yeterli ¢alisma ve olgu
sunumu mevcut degildir. Bu makalede yanliglikla yUksek
doz fenobarbital ve levetirasetam kullanimi sonrasi cocuk
yogun bakim (nitesinde takip edilen, serum fenobarbital
diizeyi toksik sinirlarda olmasina ragmen, levetirasetam
dlzeyi beklenenin aksine normalin alt sinirinda olan bir
olguyu sunduk.

Olgu: Hipoksik iskemik ensefalopatiye ikincil konvilziyon
nedeniyle iki hafta yenidogan yogun bakim Unitesinde
takip edildigi &6grenilen otuz iki gunlik erkek hasta,
ylksek doz antikonvulzan kullanimi sonrasi solunumunun
ylzeyellesmesi ve hareketlerinde azalma nedeniyle
intoksikasyon 6n tanisiyla cocuk yogun bakim Unitesine
yatinldi.  Muayenesinde hipotermik,soluk, hipotonik,
yenidogan refleksleri azalmis, bradikardik ve kapiller dolum
zamani uzamis olarak saptandi. Enfeksiyon belirtecleri
negatifti. idameden intravendz sivi baglanan hastaya
rezervuarli maske ile oksijen destegi verildi ve isitildi.
Fenobarbital ve levetirasetam ile taburcu edilen hastanin
annesinin yanliglikla, vermesi gereken dozun yaklasik iki
kati kadar miktari (fenobarbital 10 mg/kg, levetirasetam
60 mg/kg) 15 gin verdigi tespit edildi. Bakilan serum
fenobarbital diizeyi >80 ng/dl (15-50 ng/dl), levetirasetam
dlzeyi ise 13 ng/dl (10-55 ng/dl) olarak sonuglandi. Kan
gazi, dilrez ve idrar pH takibiyle alkali hidrasyon saglandi.
Levetirasetam tedavisine devam edildi. Ug giin sonra
bakilan fenobarbital dizeyi normal saptanan ve genel
durumu iyi olan hasta taburcu edildi.

SONUG: Levetirasetam metabolizmasi ve ilag etkilesimi
konusunda klinik ¢alismalara ve olgu sunumlarina ihtiyag
vardir. Ozellikle fenobarbital ile kullanimi sirasinda
yakin serum ila¢g dizeyi takibi yapilmasi gerektigini
distnmekteyiz.
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PS-52 [Pediatrik Yogun Bakim]

NADIR BiR LiZ0ZOMAL DEPO HASTALIGI: GAUCHER
TiP2

Seda Balkaya', Hasan Serdar Kihtir', Osman Yesilbas',
Mey Talip Petmezci', Melike Ersoy?, Kiibra Boydag®, Esra
Sevketoglu!

'Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma
Hastanesi,Cocuk Yogun Bakim Unitesi,Istanbul

“Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Gocuk Metabolizma Boliimdi, Istanbul

*Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

GiRiS: Lizozomal depo hastaliklarindan Tip 2 Gaucher
(akut noéropatik form), U¢ farkl tipi olan Gaucher
hastaliginin en nadir tipidir. Toplumda 1/ 60 000 oraninda
gozlenen tim Gaucher hastaliginin %5’ ni olusturur. Erken
baslangich, beyin sapinin hizli tutulumu ve organomegali
ile bulgu verir ve 2 yas civarinda 6limle sonuglanan bir
hastaliktir.

Olgu: 6 aylik kiz hasta pnémoniye bagh solunum
sikintisi nedeniyle cocuk yogun bakim Unitesine yatirildi.
Muayenesinde strabismus, santral hipotonisite, periferik
hipertonosite, opistotonus ile hepatosplenomegalisi
mevcuttu. Tam kan sayiminda pansitopenisinin oldugu
gorildi. Sik solunum sikintisi  nedeniyle bir kac
kez servis yatisi olan hastaya bronkoskopi yapildi.
Laringomalazi, orta dizeyde trakeomalazisi saptanmasi
Uzerine trakeostomi acildi. Dogumsal metabolik hastalik
taramalarinda asilkarnitin, aminoasit ve idrar organik asit
testlerinde 6zellik saptanmayan hastanin kas biyopsisinde
lipid depolanmasi gorildi. Masif hepatosplenomegalisi
ve ilerleyici néromotor geriligi gelisen bebekten Gaucher
Hastaligi  duslUnulerek  glukoserebrozidaz  duzeyi
degerlendiriimesi ile genetik analiz yapildi. Enzim
dizeyi 0.0 pmol//h (N>3.2); c. [374C>A];[1448T>C]
(p.[T125K];[L483P] birlesik heterozigot mutasyon saptandi.
Hasta yatisinin 2. ayinda sepsis tablosuyla kaybedildi.

SONUG: Erken sit ¢ocuklugu déneminde hizl ilerleyen
néromotor gelisim geriligi hepatosplenomegali,
laringospazm ve opistotonusun eglik ettigi hastalarda,
lizozomal depo hastaliklarinin nadir gérulen bir formu
olan Gaucher tip 2 hastaligi da distnulmeli ve 6limcil
olan bu hastalikta aileye prenatal tani amach genetik
degerlendirme 6nerilmelidir.
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AKUT KARACIGER YETMEZLIG iLE ORTAYA GIKAN TiP 2
OTOIMMUN HEPATITDE TERAPOTIK PLAZMA DEGISiMi

Osman Yesilbas', Hasan Serdar Kihtir', Mey Talip
Petmezci', Seda Balkaya', Canan Hasbal Akkus?,
Zerrin OnaF, Esra Sevketoglu'

"Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk yogun bakim (nitesi, Istanbul

“Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk saglhgi ve hastaliklari klinigi, Istanbul

SBakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk gastroenteroloji bélimdi, Istanbul

GiRiS: Otoimmiin hepatit (OIH) nedeni bilinmeyen,
inflamatuar, kronik bir karaciger hastaligi olup serumda
dolasan otoantikorlara gére alt gruplara ayriimaktadir.
Tip 2 OiH’ de serumda LKM-1 otoantikoru pozitif olup
akut karaciger yetmezligi (AKY) tablosuyla ortaya
cikabilmektedir. Standart tedavi steroid, azatioprin,
siklosporin  gibi immunsupresif ilaglar olup tedaviye
cevap vermeyen AKY’ de karaciger transplantasyonu
gerekebilmektedir. Bu posterde terapétik plazma degisimi
(TPD) ile basarili bir sekilde tedavi edilen tip 2 OiH’ e bagli
AKY olgusunu sunduk.

OLGU: Sekiz yasindaki kiz hasta AKY nedeniyle ¢ocuk
servisine yatirildi. ikterik gériinimde, bilinci acik, Glascow
koma skoru 15 olan hastanin tetkiklerinde; AST 1332 U/L,
ALT 767 IU/L, GGT 36 U/L, ALP 433 U/L, total bilirubin
13.6 mg/dl, direkt bilirubin 11.6 mg/dl, protrombin zamani
24 sn, INR 2.23, aPTT 45 sn idi. Viral serolojik tetkikleri
negatif sonuclandi. ileri tetkikleri istenen hastaya destek
tedaviye cevap vermedidi icin yatisinin yedinci gini %4
albumin ile TPD baslandi. ileri tetkiklerinde; AFP faktor
V, faktor VI, 24 saatlik idrarda bakir dizeyi normal; ANA,
anti ds-DNA, AMA, ASMA negatif; LKM-1 pozitif saptandi.
Bu sonuglarla tip 2 OiH tanisi konulan hastanin tedavisine
metilprednisolon eklendi. Karaciger biyopsisi belirgin safra
stazi, portal alanda hafif iltihabi reaksiyon ve hafif fibrozis
olarak raporlandi. Yedi seans TPD sonrasi karaciger
enzimleri ve bilirubin dizeyi normal dizeye gerileyen
(Tablo 1) hasta tedavisinin devami icin ¢ocuk servisine
transfer edildi. Hasta tedavisin altinci ayinda olup tim
karaciger fonksiyon testleri normal ve azatioprin tedavisi
almaktadir.

SONUG: Medikal tedaviye cevapsiz OiH’ e bagl AKY’
de TPD karaciger transplantasyonu éncesi kopri tedavisi
olup tam kiir saglayabilme potansiyeline sahiptir.
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KLiNDAIyIiSiNiN NADifl BiR YAN ETKiSi: KOLESTATIK
KARACIGER HASTALIGI

Tayyibe Sever', Osman Yesilbas?, Hasan Serdar
Kihtir?, Mey Talip Petmezci?, Seda Balkaya?, Nevin
Hatipoglu®, Esra Sevketogiu?

"Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanes,
Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Klinigi, Istanbul

“Bakirkoy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Yogun Bakim Unitesi, Istanbul

*Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari, Istanbul

GIRiS: Klindamisin linkozamidler ~grubundan yari
sentetik bir antibiyotiktir. Linkozamidler bakterilerin 50
S ribozomal alt birimlerine baglanmak suretiyle protein
sentezini inhibe ederek bakteriostatik etki gosterir. Esas
olarak gram (+) bakteri turlerinin goguna ve gram (-)
anaerob patojen bakterilerin bazi turlerine karsi etkilidirler.
Karacigerde metabolize olduktan sonra safra ile viicuttan
uzaklastirlmaktadirlar.  Bu  yazida  gingivostomatit
nedeniyle klindamisin tedavisi alan hastada ortaya ¢ikan
kolestatik karaciger hastaligi yan etkisini olduk¢a nadir
gorilmesi nedeniyle sunuyoruz.

OLGU: Bes yasinda kiz hasta cocuk yogun bakim
tinitesine septik sok nedeniyle yatirildi. iki giin énce cocuk
servisinde alinan idrar kultirinde ESBL+ Escherichia
coli Uremesi olan hastaya antibiyogramina uygun
olarak ertapenem tedavisi baslanildi. Takibinde atesinin
sebat etmesi ve genel durumunun kétilesmesi Uzerine
tedavisine ampirik olarak vankomisin ve meropenem ile
devam edildi. On doért glnliik tedavi sonrasi kiltirlerinde
Ureme olmayan ve enfeksiyon belirtecleri negatiflesen
hastanin antibiyotikleri sonlandiriidi. Ug giin sonra viicut
1sisi 39 “C’ ye kadar yUkselen hastanin fizik muayenesinde
gingivostomatit saptanmasi Gizerine intravendz klindamisin
tedavisi baslanildi. Klindamisin tedavisine baglanilan giin
bakilan ve normal olan AST, ALT, GGT ve ALP degerlerinin
tedaviden bes gin sonra arttigi goérildi (AST ve ALT
yaklasik Ug¢ kat, GGT ve ALP yaklasik 2 kat). Hepatobiliyer
ultrasonografisi normal saptanan ve gingivostomatit
bulgulari gerileyen hastanin klindamisin tedavisi kolestaz
yan etkisinden dolayr sonlandirildi. N-asetilsistein
inflzyonu ve ursodeoksikolik asit tedavisi baslandi.
GuUnlik bakilan biyokimya tetkiklerinde AST, ALT, GGT ve
ALP degerlerinin tedricen azaldigi ve normale déndigu
g6rildi (Tablo 1).

SONUGC: Klindamisinin kolestatik karaciger hastaligina
sebep olabilecedi akilda tutulmal ve klindamisin kullanan
hastalarda karaciger enzimleri monitérize edilmelidir.
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PEDIATRIK AKUT RESPiRATUAR DiSTRES
SENDROMUNDA, KONVANSIYONEL VENTILATOR
DESTEGININ BASARILI SONUGLARI; ECMO’DAN ONCE
SON DURAK: iKi OLGU iLE

Feyza Incekdy Girgin', Niliifer Yalindag Oztiirk!,
Tiber Mentege?, Pakize CennetogIu?

"Marmara Universitesi, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dall,
Istanbul

“Marmara Universitesi, Gocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Istanbul

GIRIS: Akut respiratuar distres sendromu (ARDS), ani
gelisen solunum sikintisi, nonkardiyojenik bilateral yaygin
infiltrasyon ve oksijen tedavisine cevap vermeyen akut
solunum yetmezligi tablosudur. Tedavide akciger koruyucu
ventilasyon, farmakolojik tedavi, ekstrakorporeal membran
oksijenizasyonu (ECMO) uygulanabilir. Klinigimize agir
ARDS nedeniyle ECMO icin degerlendiriimek Uzere
yatirihp konvansiyonel ventilatdr destegi ile dizelen iki
olgu sunuldu.

OLGU 1: 7 yas erkek hasta, dispne ve takipne ile
basvurdugu merkezde solunum yetmezIligi nedeniyle
entube ediliyor. Akciger filminde bilateral diffliz infiltrasyon
gorlltyor. Solda tansiyon pndmotoraks nedeniyle kisa
streli midahale gerektiren kardiyak arrestler yasayan
hasta ECMO i¢in degerlendiriimek Uzere yogun bakim
Unitemize devralindi. Mekanik ventilatérde uygun
basinglarda izleminin 12. glininde mekanik ventilatérden
ayrildi.

OLGU 2: Emmede azalma ve hirlti nedeniyle acil
servisimize bagvuran 38 gUnlik kiz hasta, takipneik,
tasikardik, retraksiyonlari, eforlu solunumu ve ralleri
mevcuttu. RSV pozitif saptanan hasta ¢ocuk yogun
bakim {nitemize yatirildi. Once vapoterm ile pozitif basing
altinda takip edildi. Solunum sikintisinin artmasi, klinik ve
radyolojik olarak ARDS bulgulari gelismesi lizerine entlibe
edilerek mekanik ventilatér desteginde izlendi. Takibinin
12. gliniinde extube edildi.

SONUC ve TARTISMA: ARDS bilateral akcigerlerde
infiltrasyon ile giden, nonkardiyojenik, oksijen tedavisine
cevap vermeyen akut solunum yetmezligi sendromudur.
Gocuk yogun bakim Unitesine kabul edilen hastalarin %
7 sinde gorullr, % 40-90 arasinda mortalite gérilmektedir.
Bu vakalarda kritik durumlarda ventilatdr desteginin uygun
basinglarda ve dikkatli olarak uygulanmasi ile, mortalite ve
morbiditesi goreceli olarak daha ylksek olan ECMO gibi
yontemlere gidisat durdurulabilmektedir.
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ATES VE Nf)l?:ET AYIRICI TANISINDA GOK SIK
KARSILASTIGIMIZ BiR ENFEKSiYON ETKENi: CMV; BiR
OLGU iLE

Feyza Incekéy Girgin', Niliifer Yalindag Oztiirk!,
Medya Namdar®

"Marmara Universitesi, Gocuk Yogun Bakim Bilim Dall,
Istanbul

“Marmara Universitesi, Gocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Istanbul

GIRIS: Dokiintli gocuklarda enfeksiyonlara bagl veya
enfeksiyon disi birgcok durumda gdrilebili. Hastanin
hayatini tehdit eden bir hastalik bulgusu olabilecegi gibi
bulasici hastaliklara bagli da gelismis olabileceginden
6nemlidir. Sitomegalovirus (CMV) genellikle asemptomatik
seyretmekle birlikte dékuntu ile de prezente olabilmektedir.
Klinigimize ates ve dokintl ile gelen olgumuzile cocuklarda
dokintuld hastaliklara tanisal yaklasimda CMV nin de akla
getirilmesi gerektiginin hatirlatiimasi amaglandi.

VAKA: Ates, konvilziyon ve dokuntl ile basvuran 7
yasinda erkek hastanin muayenesinde bas-boyun
bdlgesinde ve gévdesinde basmakla solan papller tarzda
dékintlleri meveuttu. Tam kan sayiminda sitopenisi yoktu.
Biyokimyasal parametrelerinde transaminazlarda ve
bilirubinlerde yikseklik ile koagllasyon parametrelerinde
bozukluk saptandi. Beyin BT sinde 6zellik yoktu. Lomber
ponksiyonda bos direkt bakisinda hiicre yoktu, bos glukoz
ve proteini normaldi. Genel durumu kétilesen ve yogun
bakim Unitesine alinan hasta solunum yetmezIigi ve hepatik
yetmezlik tablosunda idi. Herpes ve CMV PCR génderildi.
Asiklovir ve meropenem tedavileri baslandi. CMV DNA-
PCR pozitif saptanmasi Uzerine tedavisine gansiklovir
eklendi. Cilt dékuntulerinden biyopsi alindi. Herpes PCR
‘In negatif gelmesi ile asiklovir tedavisi kesildi. Yogun
bakim Unitesi yatisinin 7.glininde solunum yetmezIigi ve
hepatik yetmezligi tablosu geriledi, dékintileri kurutlandi
ve rengi solmaya basladi. Cilt biyopsisi ve CMV DNA-PCR
sonuglari beklenen hastanin Gansiklovir tedavisi devam
ediyor.

TARTISMA ve SONUGC: CMV enfeksiyonu genellikle
asemptomatiktir.  Virs, hafiften &élumcil durumlara
kadar degisen cesitli klinik tablolara yol agabilir. Belirti
ve bulgular yasa, bulasma yoluna ve hastanin immun
durumuna goére degisiklik gosterebilmektedir. Cogu olguda
enfeksiyon sessiz olmakla birlikte, infant ve erken cocukluk
déneminde pnémoni, hepatomegali, hepatit ve purpurik
dokintilere neden olabilmektedir. Dékuntinln eslik ettigi
klinik durumlarda akla getirilmelidir.
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COCUK KAFA TRAVMALI OLGULARDA NAZOKOMiYA_L
ENFEKSIYON SIKLIGI VE BUNA YOL ACAN ETYOLOJIK
FAKTORLERIN DEGERLENDIRILMESI

Feyza Incekéy Girgin', Gllsen Akkog?, Niliifer
Yalindag Oztiirk', Ahmet SoysaF

"Marmara Universitesi, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dall,
Istanbul

*Marmara Universitesi, Gocuk Enfeksiyon Bilim Dall,
Istanbul

GIiRiS: Kafa travmalan(KT), kirk, kanama, odem
nedeniyle 6lime kadar gidebilen durumlara yol acabilir.
Ulkemizde KT; 0-18 yas arasinda &limlerin en biyik
nedenini olusturmaktadir. Enfeksiyonlar bu hastalarda
6ltmlerin %30-88’inden sorumludur. Tedavi ve yatis siresi
ile tedavi maliyetini arttirmaktadir. Calismamizda kafa
travmali cocuk hastalarda enfeksiyon gérilme sikligi,
bunu artiran ve azaltan faktorler ile enfeksiyonun tedavi
maliyeti ve hastanede yatis siresi Uzerindeki etkilerinin
saptanmasi amaglanmistir.

GEREC-YONTEM: Calismaya KT nedeni ile 2012-2014
yillari arasinda Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Hastanesi’nde c¢ocuk yogun bakim Unitesinde izlenen
63 olgu dahil edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri
incelendi. Enfeksiyon gelismesi ve gelismemesine gore
iki gruba ayrilarak buna etki eden parametreler acisindan
karsilastirildi.

SONUCLAR VE TARTISMA: KTl 63 olgunun 43’0
(%68,3) erkek, 20’si (%31,7) kadindi. Olgularin yas igin
median degeri (IQR) 36 (12-96) idi. 12 aydan biyik
olanlarin orani kiguk olanlardan anlaml olarak fazla idi
(p<0,05). Ortalama yatis sireleri 9,4+10,6 giindi. Olim
orani 6 olgu ile % 9,5 olarak saptandi. 5 olguda (% 7,9)
enfeksiyon gelistigi saptandi. Enfeksiyonlarin 3’G ventilator
ile iliskilipnémoni, 1’iidrar yolu ve 1’iise katater ile iligkili kan
akimi enfeksiyonu idi. Travma hastalarinda idrar sondasi
ve nazogastrik sondanin fazla kullanildigi saptandi.
Ancak her iki sonda kullaniminin enfeksiyon gelisimi ile
iliskili olmadigi goérildi (p>0,05). Toplam enfeksiyon
olgu sayisinin 5 olmasi kesin bir yargiya variimasi icin
yetersizdir. Bu konu ile ilgili daha ylUksek hasta sayilar ve
daha uzun vadede tamamlanacak prospektif, daha ¢ok
saylida ¢alisma yapilmasi gerekmektedir.
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SPINAL MUSKVI'JLER DISTROFILi HASTADA BIiTKISEL
KARISIMA BAGLI TOKSIK HEPATIT: OLGU SUNUMU

Feyza Incekéy Girgin', Niliifer Yalindag Oztiirk!,
Engin Tutar®

"Marmara Universitesi, Gocuk Yogun Bakim Bilim Dall,
Istanbul

“Marmara Universitesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dall,
Istanbul

GIRIS: Akut hepatit, karacigerde inflamasyon ve karaciger
hicre nekrozu ile seyreden bir tablodur. Buna virUsler,
ilaclar, alkol, metabolik hastaliklar, toksinler, enfeksiy6z
hastaliklar, iskemi, otoimmdinite gibi farkli nedenler yol
acabilir. Son yillarda aktarlardan birgok hastaliga iyi
geldigi dusinulerek cesitli bitkisel karisimlar sik olarak
hazirlatiimaktadir. Farkli biyolojik maddeler iceren bu
Urlinlerin yan etkileri konusunda ise literatlirde yeterli bilgi
bulunmamaktadir. Bu karisimlara bagli akut hepatit gelisen
bir olgu bitkisel Urinlerin bilingsiz kullaniminin ve belki de
karisim olarak kullanildiklarinda viicuda yarar yerine zarar
verebileceklerini hatirlatmak amaciyla sunuldu.

OLGU: 11 aylk erkek, Tip | spinal miuskuler atrofi tanisi
ile takipli ve trakeostomili olan, ev tipi mekanik ventilatér
destegi ile izlenmekte olan hasta ates ve solunum
sikintisi ile basvurdu. Hastanin muayenesinde takipne,
tasikardi ve sekresyon artisi mevcuttu. Laboratuvar
tetkiklerinde aspartat aminotransferaz 7613 U/L, alanin
aminotransferaz 5104 U/L, protrombin zamani 26,4
aktive parsiyel protrombin zamani 49,5, INR 2,3, diger
biyokimyasal parametreleri normaldi. Aile yatisinin 7.
glntnde sekresyonlarinin kontroli amaciyla aktardan
hazirlatilan karisimi  kullandiklarini  séyledi. Hastaya
hidrasyon ve destek tedavisi uygulandi. izleminin 2.
glnunde karaciger enzimleri hizla azalmaya basladi, 12.
glinde normal sinirlara indi.

SONUGCLAR ve TARTISMA: ilaglar, vitaminler ve bitkilerin
bazilarinin karacigerde akut toksik hepatite neden
olabilecegi bilinmektedir. Karaciger birgok ilag ve kimyasal
maddenin metabolize edildigi ana organdir. Ayni kimyasal
madde veya ila¢ farkli kisilerde farkhh yan etkilere yol
acabilir. Bitkisel trlin ve karigimlarin bilinen birgok faydali
etkisi olmasiyla birlikte, bu ilaglarin belli miktardan fazla
ve birlikte kullanimlari sonucunda istenmeyen etkilerin
olusabilecedi unutulmamali, akut hepatit saptanan
hastalarda mutlaka akla getirilmeli ve sorgulanmalidir.
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UcUNCU BASAMAK COCUK YOGUN BAKIM UNITEMIZDE
AKUT RESPIRATUAR DISTRES SENDROMU NEDENiYLE
SURFAKTAN TEDAVIiSi ALAN OLGULARIMIZ

Feyza Incekdy Girgin, Niliifer Yalindag Ozttirk
Marmara Universitesi, Gocuk Yogun Bakim Bilim Dali,
Istanbul

GIRiS: Akut respiratuar distres sendromu (ARDS),
alveolokapiller membran  gegirgenliginin  artmasina
bagli olarak gelisen akut akciger hasaridir. Akut gelisen
solunum sikintisi, akcigerlerde kardiyojenik nedenli
olmayan bilateral yaygin infiltrasyon ve oksijen tedavisine
cevap vermeyen akut solunum yetmezligi ile karakterizedir.
Tedavide mekanik ventilasyonun mortaliteyi azaltic etkisi
kanitlanmis olmakla birlikte; slrfaktan gibi farmakolojik
tedavilerin de faydali etkisi bilinmekte ve arastirimaya
devam etmektedir.

GERECLER VE YONTEM: Yogun bakim (nitemizde
01.01.2013-01.01.2016 tarihleri arasinda ARDS tanisiyla
izlenen ve slrfaktan verilen 10 olgu degerlendirmeye
alindi. Olgular mekanik ventilatérde akciger koruyucu
ventilasyon stratejisine yeterli yanit vermemeleri nedeniyle
ek olarak surfaktan tedavisi almiglardi. Bes hastaya tek
doz, diger bes hastaya ise iki doz endotrakeal yol ile tip
icerisinden uygulama yapilmisti. 10 olgunun altisi immin
yetmezlik zemininde ARDS gelisen olgulardi, bu olgularin
hepsi eslik eden septisemiler nedeniyle, I6semisi olan bir
olgu ndétropeni ve sepsis nedeniyle kaybedildi. Serebral
palsili bir olgu, kronik akciger ve kalp hastaligi olan bir olgu
ve RSV bronsioliti sonrasinda ARDS gelismis olan 1 olgu
olmak tzere toplam ¢ olgu akciger koruyucu ventilasyon
ve slrfaktan tedavileri sonrasinda dlzelme gdstererek
taburcu edildi.

TARTISMA VE SONUCLAR: Sirfaktanin  ARDS’li
hastalarda azaldigi ve fonksiyonel olarak tanormal olmadigi
bilinmektedir. Protein kagaklari ve salinan inflamatuar
mediyatorler sirfaktan fonksiyonlarini inhibe etmektedir.
Prematirelerde bu tedavi ile mortalitenin belirgin olarak
azaldigi ve daha buyk ¢cocuklarda endotrakeal strfaktanin
kurtarici tedavi olarak uygulanabilecegdi bilinmekle birlikte
bu konuda ¢ocuklarda yapilacak daha fazla prospektif ve
randomize galismaya ihtiyag vardir.
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SPINAL MUSKULER ATROFi VE TRAKEOSTOMi iLE
i__ZLENEN GCOCUKLARDA ENDOTRAKEAL ASPIRATTA
URETILEN ETKENLER HER ZAMAN TEDAVi EDILMELI
MiDiR?

Feyza Incekdy Girgin', Niliifer Yalindag Oztiirk!,
Dirdane Islamova?

"Marmara Universitesi, Gocuk Yogun Bakim Bilim Dal,
Istanbul

2Marmara Universitesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Istanbul

GIRIS: Spinal miiskiiler atrofi (SMA), kollarda ve bacaklarda
glgsuzlik ve atrofiye yol agan, agir formlarinda solunumu
da etkileyen bir hastaliktir. Gelisen solunum yetmezIiginin
tedavisinde BiPAP gibi ev cihazlari kullanilabilecegi gibi
agir olgularda (6zellikle SMA tip 1) trakeostomi gerekebilir.
Bu durumda hastanin infeksiyonlardan korunmasi,
infeksiyon gelistiginde gecikmeden antibiyotik tedavisine
baslanmasi énemli olmakla birlikte elde edilen her
Uremenin de enfeksiyon olmadigi bilinmelidir.

GEREG-YONTEM: Uglincli basamak gocuk yogun bakim
Uinitemizde 01.01.2013ile 01.01.2016 arasinda SMA tanisi
ile trakeostomi agilarak izlenen 11 olgu degerlendirmeye
alindi. Olgularin hastanede yatis slreleri, trakeostomi
yerinden alinan endotrakeal aspiratlarinda (ETA)
saptanan bakteriyel tiremeleri ve tedavi alip almadiklari,
tedavi edilen ve edilmeyen olgularin klinik seyirleri
incelendi. Kolonizasyon kabul edilerek tedavi almayan
olgular digerleri ile karsilagtinldi. 11 olgunun 9unda
ETA kdltirlerinde Ureme oldugu goérlldi. Bunlardan
altisi pseudomonas, ikisi acinetobacter ve biri metisiline
hassas staphylococcus aureus Uremesi idi. Hastalarin
ikisi eslik eden klinik ve laboratuvar bulgulari nedeniyle
enfeksiyon kabul edilerek tedavi baglanmisti. 7 olgunun
ise klinigi korele olmadigl igcin kontaminasyon kabul
edilerek antibiyotiksiz izlenen hastalardi. Antibiyotiksiz
izlenen hastalarin biri 12 gin sonra enfeksiyon kabul
edilerek antibiyotik baslanilarak izlenmis, diger alti hasta
ise antibiyotik ihtiyaci olmadan izlemlerini tamamlamis ve
taburcu edilebilmiglerdi.

SONUC VE TARTISMA: Endotrakeal kolonizasyon,
endotrakeal ve trakeostomi tlpleri ile Ust solunum
yollarinin, larenks ve diger savunma sistemlerinin
etkinliginin ortadan kaldinimasi, 6kstriuk refleksinin
azalmasi, siliyer fonksiyonlarin bozulmasi, hipoksi,
endotrakeal aspirasyonlarin yetersiz yapilmasi ve
ventilatér tedavisinde kullanilan cihazlar nedeniyle sik
gérilen bir durumdur. Kolonizasyon-enfeksiyon ayrimi,
gereksiz antibiyotik kullanimi ve bu durumun hastanede
yatis slresini uzatmasi nedeniyle dikkatli yapiimalidir.
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COCUKLUK DONEMINDE BESINSEL B12 VITAMINi VE
DEMIR EKSIKLiGi SIK GORULUR. OZELLIKLE ANNEDE
EKSIKLIK VARSA, BEBEGIN YETERSIZ DEPOYLA
DOGMASI VE ANNE SUTUNDEKI EKSIKLIK TEMEL
NEDENi OLUSTURUR

Safiye Ulkii Ozer', Burcu Tufan Tas? Rabia Emel
Senay?, Omer Dogru?, Ahmet Kog?

"Marmara Universitesi,Cocuk Saglgi Ve Hastaliklari Ana
Bilim Dali, Istanbul ‘
2Marmara Universitesi, Gocuk Hematoloji Bilim Dali, Istanbul

Dokuz aylik erkek hasta atesle basvurdu. Oykiisiinden
atesinin 2 ginddr oldugu 6grenildi. Genel durumu orta,
bilinci acik, soluktu. Kalp tepe atimi: 140/dk, tansiyon:
85/50 mmHgdi. Karaciger orta klavikiler hatta 2, dalak 3
cm palpable, lenfadenopati, iskelet anomalisi yoktu. Beyaz
kire: 1290 /mm3, Hb: 3.4 g/dl, MCV: 70 fL RDW: % 39,
trombosit sayisi: 110000/mma3 retikilosit: % 2.6, duzeltilmis
retikllosit sayisi: % 0.58, direkt coombs negatifti. Periferik
yaymada eritrositler anizositotik, makroovalositotikdi.
Karaciger ve bdbrek fonksiyon testleri normal, viral
serolojileri negatifti. Demir: 13 ug/dl (26-110), total demir
baglama kapasitesi: 500 ug/dl (110-370), transferrin
satlrasyonu: % 2.68, folat: 18 ng/ml (4.8-19 ng/mL), ferritin:
3 ng/ml (7-140), B12 vitamini: 101 pg/ml (191-663 pg/mL)
idi. Hastaya eritrosit siispansiyonu verildi. Ozgegmisinde
37 haftalik SGA dogan olgunun annesinin gebelikte
profilaktik demir tedavisi diginda ilag kullanimi yoktu.
Demir ve B12 vitamini eksikligi distnulerek oral demir ve
intramuskuler B12 vitamin tedavisi basglandi. Annenin hb:
11g/dl, MCV: 70 fl, demir: 28 ug/dl, total demir baglama
kapasitesi: 400 ug/dl, ferritin: 2 ng/ml, B12 vitamini: 212 pg/
mlidi. Tedavinin dérdlncl gliniinde WBC: 8200 /mm3, hb:
9.2g/dl, MCV: 65 fL RDW: %39 trombosit: 178000/mma3idi.
Hasta c¢ocuk hematoloji polikliniginden izlenmektedir.
Maternal beslenme yetersizligi anne suti alan bebeklerde
ciddi anemi hatta pansitopeni yapabilir. Cocuklarda kemik
iligi aspirasyonu gibi invaziv islemler yapilmadan énce bu
durum g6z éninde bulundurulmalidir.
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ADOLESAN DONEMDE GRi PLATELET SENDROMUNA
BAGLI UZAMIS ADET KANAMASI VE AGIR ANEMI

Burcu Tufan Tas, Rabia Emel Senay, Baris Yiimaz,
Omer Dogru, Ahmet Kog

MarmaraUniversitesiTipFakultesiPendikEgitimveAragtirma
Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Istanbul

GIRIS: Gri platelet sendromu trombositlerin -graniillerinin
icerigindeki eksiklik sonucu ortaya ¢ikan, cogunlukla
otozomal resesif gegis gosteren heterojen bir hastaliktir.
Periferik yaymada trombositlerdeki alfa-granillerinin
olmamasi nedeniyle trombositler soluk gri, hipogranuler
gO6rinumladir. Trombosit sayisi normal veya orta derecede
azalmistir. Hastalar karsimiza hafiften agir formlara kadar
degisen kanamalarla gelebilir. Burada gri platelet sendromu
tanisiyla takip edilen 14 yasindaki kiz hasta uzamis adet
kanamasi ve agir anemi gelismesi nedeniyle sunulacaktir.

OLGU:Ondoértyasindakizhasta, biryilénce kanamalarinin
uzun sdrmesi, uzamis adet kanamalari nedeniyle
poliklinigimize basvurmus, gri platelet sendromu tanisi
konularak takibe alinmis; adetlerini diizenlemek icin oral
kontraseptif, kanama durumlarinda, adet dénemlerinde
kullanilmak Gzere traneksamik asit verilmisti. Son olarak
15 guindiir devam eden adet kanamasi, halsizlik sikayetiyle
basvurdu. Oral kontraseptif tedavisinin iki ay 6nce kesildigi
6grenildi. Fizik muayenede soluklugu saptanan hastanin
KTA:140/dk, TA:90/50 mmHgidi. Organomegalisi yoktu.
Kan sayiminda Hb: 3.4 g/dl, RBC: 1.270.000/mm3, MCV:
82.9fL, RDW: %24.9, retikilosit: % 2.3, WBC: 5900/
mm3, Trombosit: 101.000/mm3, serum demiri: 12 g/
dl, total demir baglama kapasitesi: 392 g/dl, ferritin: 7.4
ng/ml, B12 vitamini: 454 pg/ml idi. Periferik yaymasinda
eritrositlerde hipokromi, mikrositoz ve anizositoz saptandi.
Trombositler iri, soluk, gri renkteydi. Agir anemi nedeniyle
eritrosit, kanama kontrolU icin trombosit slUspansiyonu
verildi. Onceden baslanan oral kontraseptif ve demir dozu
dizenlendi. Kanama kontroli saglanan hasta kontrole
gelmek Gzere taburcu edildi.

SONUGC: Gri platelet sendromu sik gorilmeyen bir
durumdur. Ozellikle adolesan dénemdeki kizlarda adet
dénemlerindeki uzamis kanamalar agir anemi, demir
eksikligi nedeni olabilir. Kanama kontrollinin saglanmasi
icin oral kontraseptifler, traneksamik asit kullanimi, demir
eksikliginin 6nlenmesi icin profilaktik demir tedavisi
verilmesi gerekebilir.
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Ahmet Furkan Eser', Merve Selguk’, Rabia Emel
Senay?, Baris Yilmaz?, Omer Dogru?, Ahmet Kog?
"Marmara Universitesi Gocuk Saglhgi ve Hastaliklari Ana
Bilim Dali
2M\MarmaraUniversitesiCocukHematolojive OnkolojiBilim Dali

GIRIS: Cocukluk caginin en sik malignitesi olan akut
I6semiler, genellikle retikliloendotelyal sistem bulgulari
ile presente olur. Hastalarin bébrek tutulumu ile presente
olmasi nadir gorilen bir durumdur. Burada basvuru
sirasinda boébrek tutulumu olan bir akut I6semi olgusu
sunulmaktadir.

OLGU: 11 yas erkek hasta, 3 haftadir mevcut olan
sol mandibula altinda sislik yakinmasiyla dis merkeze
basvurmus, mevcut sisligin dis ¢urtklerine bagh gelisen
lenfadenopati oldugu distnilimis ve hastaya nonspesifik
antibiyotik tedavisi uygulanmis. Tedavi sirecinde akut
bdbrek hasari gelisen hastada anemi ve trombositopeni
saptanmis; uygulanan tedaviye yanit alinamayan hasta
malignite 6n tansiyla tarafimiza yoénlendiriimisti. Fizik
muayenesinde hepatosplenomegali ve sol mandibula
altindayaklasik 5x4 cmboyutlarindakitle saptananhastanin
gérintilemelerinde nefromegali, bilateral plevral efiizyon,
hepatosplenomegali, sol submandibuler yumusak doku
kitlesi saptandi. Tetkiklerinde pansitopenisi belirginlesen
hastanin periferik kan yaymasi degerlendirmesinde atipik
hiicre gorllmesi Uzerine hastaya hastaya kemik iligi
aspirasyonu ve biopsisi yapildi. KIA incelemesi matiir B
hiicreli 16semi olarak sonuc¢lanan hastaya NHL-BFM 95
protokolline gére kemoterapi baslandi. Akut bébrek hasari
devam eden ve hemodializ ihtiyaci gelisen hastanin
kemoterapi ila¢c dozlari farmakoloji ve c¢ocuk nefroloji
bélimleri ile birlikte dizenlendi. Hemodializ esliginde
kemoterapisine devam edilen hastadaedavinin 4. giiniinde
elektrolit imbalansi sebebiyle kardiak arrest gelisti ve
kardiyopulmoner resisitasyona yanit alinamayan hasta
kaybedildi.

SONUGC: Akut lésemi olgularinda bébrek tutulumunun
baslangicta nadir oldugu bilinmesine ragmen, bdbrek
patolojisi ile gelen I6semi hastalarinda mevcut bébrek
patolojisinin I6seminin ekstrameddller tutulumuna bagli
olabilecegi akilda tutulmahdir.

Marmara
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KONJENITAL NOTROPENILI BiR HASTADA EBV
ENFEKSiYONU SONRASI HEMOFAGOSITOZ

Omer Dogru’, Burcu Tufan Tas', Emel Senay', Murat
Aydi?,  Olcay ~ Sal¥, Alican DingeF, Ahmet Kog’
"Marmara Universitesi, Gocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim
Dali, Istanbul
2Marmara Universitesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Anabilim BDal

GIRIS: Hemofagositik lenfohistiosiztoz NK hiicreleri ve
sitotoksik T htcrelerinin asiri aktivasyonu sonucunda
olusan, nadir ancak ciddi oranda 6limcul olabilen
hiperinflamatuar bir hastalktir. Viral, bakteriyel, protozoal,
mantar ve paraziter hastaliklar yani sira malignansi,
radikal stres, metabolik hastaliklar, immun yetmezlik ve
kollagen doku hastaligina bagli da HLH gelisebilir.

OLGU: 18 ayhk erkek, HAX mutasyonu pozitif konjental
nétropeni tanili hasta ates ve boyunda sislik sikayeti
nedeniyle servikal lenfadenit/ apse éntanisi ile yatirilarak
antibiyotik tedavisi baslandi. Yizeyel doku USG
incelemesinde sag, Ust, 6n servikalde en buyigi 2.5 cm
¢capinda birlesme egilimi gdsteren multiple LAP saptandi.
immiin yetmezlik dykiist olan hastadanistenen tetkiklerden
galaktomannan, CMV PCR, Quantiferon testi, kan
kilthrleri negatif idi. Hastada massif hepatosplenomegali
ve direncli ateslerin gelismesi nedeniyle hemofagositoz
tanisi dustndldu. Ferritin, trigliserit ylksekligi ve kemik iligi
aspirasyounda hemofagositoz saptandi. Serum EBV PCR
61.610 kopya pozitif saptandi. Hastada EBV enfeksiyonun
tetikledigi hemofagositoz tanisi ile siklosporin ve steroid
tedavisi baslandi. Hastada konjenital nétropeni tanisi
nedeniyle etoposide verilmedi. Tedaviye IVIG eklendi.
Yaygin kongromele lenfadenopatileri oldugundan lenfoma
tanisinin ekartasyonu icin yapilan lenf nodu biyopsisinde
malignite dislandi, EBV DNA pozitifligi saptandi. Hastaya
haftalik rituksimab (375mg/m2) baslanildi. Klinik izleminde
atesleri dusen hastanin EBV PCR titresinde disme
g6rildu. Ferritin ve trigliserid dizeyleri geriledi.

SONUGC: Imminyemezlikli hastalarda direncli ates
enfeksiyonlarin tetikledigi hemofagositik lenfohistiositozu
disindurmelidi. HLH mortal olabilen bir acil klinik
durumdur. EBV enfeksiyonlarinin tetikledigi HLH durumun-
da rituksimab tedavisi ile hizli yanit alinabilir.
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EKSTRARENAL WiLMS TUMORU: OLGU SUNUMU

Nurana Abdullayeva', Nursah Eker?, Ayse Gllnur
Tokug®

"Marmara Universitesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD
2Marmara Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD,
Gocuk Onkoloji bilim dali

GIRIS: Wilm's timorii gocuklarda tirogenital sistemin en
sik rastlanan malign timoridur. Ekstarenal Wilm’s timor(
ise oldukca nadir gértlmektedir. En sik gérllen ekstrarenal
yerlesim yerleri genellikle retroperitoneal bélge ve inguinal
bdlgedir. Ayrica sakrokoksigeal bélge, testis, mediastinum
ve 1 vakada da cilt gibi farkli bélge yerlesimli vakalar
bildirilmistir. Bu sunumda karin agrisi sikayeti ile basvuran
ve Ekstarenal Wilm’s timaru tanisi alan 4yas erkek olgusu
sunulmustur.

OLGU : 2 aydir devam eden karin agrisi sikayeti ile
klinigimize basvuran 4 vyas erkek hastanin yapilan
tetkiklerinde batin icinde kitle saptanmistir.  Fizik
muayenede patolojik bulgusu olmayan hastanin cekilen
batin MRI incelemesinde kitlenin sag bdbrek Ust polde
yaklasik 3 cm capinda oldugu tespit edilmistir. Wilm’s
timori dntanisi ile ¢ocuk cerrahisi tarafindan total kitle
eksizyonu yapildi, fakat nefrektomi yapiimadi. Patoloji
sonucu anaplazi icermeyen iyi histolojili Wilm’s timaori
(nefroblastoma) ile uyumlu geldi. Kitlenin bdbrege
invazyonu olmamasi nedeniyle Ekstrarenal Wilm’s timora
olarak degerlendirilen hastanin yapilan taramalarinda
tani aninda herhangi metastatik tutulumu yoktu. Renal
tutulum olmamasi nedeniyle hastaya nefrektomi yapilimasi
disinllmedi. Hastaya Evre | Wilm’s t0méri protokoli
Uzre kemoterapi tedavisi baslandi. Tedavisini sorunsuz
tamamlad..

SONUG: Ekstrarenal Wilm'’s timér{ nadir gériilen bir timor
olup klasik Wilm’s timérundn aksine bébrek tutulumu yok
ise nefrektomi yapilmamaktadir. Bu nedenle hastalarin
takiplerinde klasik Wilm’s timériine gére morbidite daha
azdir. Bébrek tutulumu olmasa da kitle ile gelen hastalarda
Ekstrarenal Wilm’s timdérl nadir de olsa akilda tutulmasi
gerekmektedir.

Seda Aras’,
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PERIFERIK T HUCRELI LENFOMA: HIPERKALSEMI iLE
PRESENTE OLAN NADIR BiR OLGU SUNUMU

Nursah  Eker’, Rabia Emel Senay,
Burcu Tufan Tas?, Omer Dogrw?, Ayse Gilnur Tokug®
"Marmara Universitesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali

2Marmara Universitesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim
Dali

GiRis: Periferik T hiicrelilenfoma (PTHL), post timik lenfoid
T hucrelerinin differansiyonunun farkli basamaklarinda
derive olan bir neoplazidir. Asya (Ulkelerinde tim
lenfomalarin %15’i, Bati Ulkelerinde ise tim lenfoid
timorlerin - %5-10'unu  olusturmaktadir. Cocukluk cag!
timorleri arasinda ise olduk¢a nadir vakalar bildirilmigtir.
Bu calismada baslangi¢ta hiperkalsemi ile presente olan
ve periferik T hicreli lenfoma tanisi alan 15 aylik kiz hasta
tartisilacaktir.

OLGU: Halsizlik, istahsizlik nedeniyle basvuran 15 aylik kiz
hastanin tetkiklerinde serum kalsiyum diizeyi 13.5 mg/dlidi.
Etiyolojiye y6nelik yapilan tetkiklerinde akciger grafisinde
6n mediastende dev kitle saptandi.Hastanin geldiginde
genel durumu orta, KTA 110/dk, SP02:%96,DSS:40/
dk idi ve sistem muayeneleri normaldi. Gelis laboratuvar
degerlerinde tam kan sayimi normaldi.Serum Ca:14.7 mg/
dL, P:4.3 mg/dL,ALP:129 U/L,LDH:2545 U/L,urik asit:8.1
mg/dL, bdbrek ve karaciger fonksiyon testleri normaldi.
PTH ve D vitamini diizeyleri normal aralikta idi.Hidrasyon
ve dilretik tedavisi ile dizelmeyen hiperkalsemisi nedeni
ile bifosfanat tedavisi verildi ve kalsiyum dizeyleri normal
sinirlara ulasti.Toraks BT’sinde 6n mediastende, her iki
akciger parenkimine uzanan ve belirgin volim kaybina
neden olan, icerisinde heterojen alanlar barindiran dev
kitle saptandi. Diger gériintileme tetkiklerinde patoloji
yoktu. Kitleden yapilan tanisal biyopsinin patoloji sonucu
Periferik T hiicreli lenfoma ile uyumlu bulundu. Hastaya
tanisina uygun kemoterapi baslandi. Birinci kemoterapi
gintn ardindan klinikte belirgin  dizelme gdézlendi.
Hastanin su an 3.Kir kemoterapisi tamamlanmis olup
yapilan degerlendirmede kitlede belirgin regresyon
saptanmistir. Tedaviye devam etmektedir.

SONUGC: PTHL,cocuklarda nadir gorllen bir lenfoma alt
grubu olmasi nedeni ile vakamiz 6zellik géstermektedir.
Ayrica 6n mediastende dev kitle olmasina ragmen ilk
basvurusunun solunum sikintisi olmamasi,hiperkalsemi
etyolojisine ydnelik yapilan tetkiklerinde kitle saptanmasi
nedeniyle de hiperkalsemi etyolojisinde maligniteleri
dlstnmek gerektigini tekrar vurgulamak istedik.
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CERRAHIN '!'_ER_(_:iHi: HASTA MI RADYOLOG MU?
DEZMOID TUMOR

Emrah Aydin
Bahgelievier Devlet Hastanesi, Gocuk Cerrahi Klinigi,

[stanbul

AMAG: Tekrarlayan ust karin agrisi ve sislik sikayeti olan
ancak normal ultrasonografi bulgular olan ve dezmoid
timor saptanan olguyu sunmak.

OLGU: On bes yasinda erkek olgu klinigimize 2 yildir olan
sag Ust karin agrisi ve sislik nedeniile basvurdu. Olgu 4 yil
6nce dis merkezde apandisit ve batin i¢i apse nedeni ile
ameliyat olmus. Takip eden sirecte farkli merkezlerde bir
¢ok ultrason yapilmasina ragmen patoloji saptanmamis.
Yapilan BT ve MR gértntilemede sag rektus abdominis
kasi icinde, karacigere komsu 6cm’lik bir kalinlasma
ve heterojen goérinim saptandi. Kitle eksize edildi ve
patolojisi dezmoid timdr olarak raporlandi.

SONUGC: Temel incelemeler olumsuz sonu¢ verse
de hastalarin klinik yakinmalari devam ediyorsa tani
asamasinda agresif davraniimasi olasi malinitelerin
atlanmasinin éniine gegecekiir.

Marmara
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BiR AYDIR SUREGELEN iNVAJINASYON

Emrah Aydin
Bahgelievier Devlet Hastanesi, Gocuk Cerrahi  Klinigi,
Istanbul

AMAG: Bir aydir tekrarlayan invajinasyon nedeni ile opere
edilen ve lenfoma saptanan olguyu ve tedavi yaklasimini
sunmaktir.

OLGU: Alt yasinda erkek olgu acil servisimize bir aydir
olan kolik karin agrisi ve aralikli olan safrali kusma nedeni
basvurdu. Tetkiklerinde ileocekal bélgede yaklasik 3cm’lik
invajine segment saptanan olgu opere edildi. lleogekal
bdlgede limen i¢inde yaklasik 6¢cm capinda, sert, yari
mobil, posteriorunda barsagi kendi igine invajine eden bir
kitle saptandi. Patolojisi Burkitt lenfoma olarak raporlanan
olgu post operatif ddnemde iki kiir kemoterapi aldi. Olgu
postoperatif 1.yilinda sorunsuz olarak takip edilmektedir

SONUGC: Cocukluk gaginda sik karsilagilan invajinasyon
olgularinda, 6zellikle de ileri yas grubunda lenfoma g6z
ardi edilmemelidir.
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SKLEROZAN KOI___I-\NJiT ILE SEYREDEN BIiR
LANGERHANS HUCRELI HiSTiOSITOZ OLGUSU

Nursah Eker', Ayse Glulnur Tokug¢', Engin Tutar?,
Rabia Emel Senay’, Ebru Senof

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve
Aragtirma Hastanesi Gocuk Hematoloji-Onkoloji BD
2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve
Arastirma Hastanesi Gocuk Gastroenteroloji BD

GIRIS: Langerhans Hiicreli Histiositoz (LHH) CD1 a pozitif
dendiritik hlcrelerin kontrolsiiz ¢gogalmasi ile karakterize
bir hastaliktir.En sik kemik, cilt tutulumu gértlmekte iken
santral sinir sistemi, karaciger, akciger, dalak, kemik iligi
ve lenf bezleri de tutulabilen diger organlardir.Tek sistem
tutulumu oldugunda prognoz iyi iken multisistemik tutulum
ve/veya risk organ tutulumu (kemik iligi, karaciger, dalak)
prognozu kotl yonde etkilemektedir. Sklerozan kolanjit
ise %10-15 siklikla etkilemekte ve prognozu olumsuz
yonde etkilemektedir.Biz de burada diabet insipudus (DlI),
karaciger tutulumu ve kemik tutulumu ile multisistemik LHH
tanisi alan ve karaciger bulgularinin kemoterapiye yanit
vermemesi nedeni ile yapilan tetkikler sonucu sklerozan
kolanjit tanisi alan olguyu sunmay amagladik.

OLGU: 3 y erkek hasta tedaviye ragmen devam eden sol
kulak akintisi nedeni ile basvurdu. Sorgulandiginda ¢ok
su icme ve cok idrara ¢cikma sikayeti de oldugu égrenildi.
Gelis fizik muayenesinde sol kulakta pirilan akinti, 8
cm hepatomegali ve 5 cm splenomegalisi mevcuttu.
Laboratuvar tetkiklerinde karaciger enzimleri yuksekti.
Temporal BT'de temporal kemikte litik lezyonlar ve
komsulugunda yumusak doku kitlesi saptandi.Kitleden
yapilan biyopsi sonucu LHH tanisi aldi.Karaciger, kemik
tutulumu ve DI saptanmasi nedeni ile multisistemik LHH
tanisi ile kemoterapi ve desmopressin tedavisi baslandi.
ilk indiiksiyon tedavisi sonrasi kulak akintisi kesildi fakat
karaciger fonksiyontestlerinde diizelme olmadi.Bu nedenle
yapilan karaciger biyopsisi sonucu hastaya LHH’e bagh
sklerozan kolanjit tanisi konuldu.Hastanin kemoterapisi
devam etmekte olup karaciger transplantasyon adayi
olarak ¢ocuk gastroenteroloji tarafindan da takibi devam
etmektedir.

SONUG: Karaciger tutulumu saptanan LHH vakalarinda
tedaviye yanit alinamadiginda sklerozan kolanjit akilda
tutulmali ve bu vakalarin karaciger transplantasyon adayi
olabilecekleri unutulmamalidir.
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PS-70 [Pediatrik Onkoloji]

KLIiNiGIMiZE SON KIRK BES GUNDE BASVURAN
NOROBLASTOM OLGULARI

Burcu Tufan Tas, Ayse Gllnur Tokug, Nursah Eker,
Rabia Emel Senay, Omer Dogru

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi,
Istanbul

GIRIS: Noroblastom cocuklarda en sk goriilen
ekstrakraniyal solid timérdir. Adrenal medulla, sempatik
ganglionlar ve ilkel néral krest hlcrelerinden kaynaklanir.
Cocukluk malignitelerinin - % 7 kadarini olusturur.
Prevalansi 1/100000 canli dogumdur. Klinigimize son 45
glinde basvuran 5 néroblastom olgusu sunulacaktir.

Olgu 1: 3,5 yasinda kiz sol uylukta agri, kilo kaybiyla
basvurdu. Batin USG’ de sag sirrenalde 57x33mm
solid lezyon saptandi. NSE, VMA/Cr ylksek, MIBG
sintigrafisi(+), kemik iligi ve primer kitle eksizyonel biyopsisi
néroblastom tanisi ald.

Olgu 2: 8 giinlik kiz antenatal dénemdeki USG ‘de sag
surrenalde 4x4x3cm solid kitle saptanmasiyla getirildi.
Batin USG ‘de karacigerde 5x3.5x3cm ve sag slrrenalde
solid lezyon saptandi. NSE, VMA/Cr ylksek, MIBG
sintigrafisi(+), kemik iligi tutulumu saptanmadi. Primer kitle
eksizyonel biyopsisi néroblastom tanisi aldi.

Olgu 3: 2,5 yas erkek karin agrsiyla basvurdu.
Batin USG ‘de sag slrrenalde 5x3cm, boyunda sol
supraklavikilerde 2.5cm lenfadenomegali, kraniyal
MRI'da sag frontoparietotemporal kemikte 5x2cm lezyon
saptandi. Rakon g6z( gérinimu olan olgunun NSE, VMA/
Cr yuksek, MIBG sintigrafisi(+)di. Lenf nodu eksizyonel
biyopsisi néroblastom tanisi aldi.

Olgu 4: 23 aylik kiz karinda sislik ve terleme sikayetiyle
getirildi. Batin USG * de orta hatti gegen slrrenalde kitle
saptandi. NSE, VMA/Cr yiksek, MIBG sintigrafisi(+),
kemik iligi tutulumu saptanmadi. Primer kitle biyopsisi
néroblastom tanisi aldi.

Olgu 5: 3 aylik kiz karin sisligiyle bagvurdu. Batin USG’
de sag slrrenalde 40x35x37mm boyutunda, karacigerde
en blyigu 9 mm ¢apinda lezyonlar saptandi. NSE, VMA/
Cr yiksek, MIBG sintigrafisi(+), kemik iligi tutulumu yok.
Primer kitle biyopsisi néroblastom tanisi aldi.

SONUGC: Klinigimizde 45 gin icinde 5 ndroblastom tanisi
konulmasi nedeniyle siklikta artis slphesine dikkat
¢cekmek istedik.
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PS-71 [Pediatrik Noroloji]

HAMILELIKTE iZONIAZID TEDAViSi ALMIS ANNEDEN
DOGAN VE PiRIDOKSAL 5 FOSFAT EKSIKLiGi NEDENI
ILE DIRENGLI NOBET VE HiPOTONISITE GELISEN SUT
COCUGU OLGU SUNUMU

SafiyeGlines Sager, KimetBinnetoglu, BugraKutlubay,
Gilten Thomas, Olcay Unver, Dilsad Tiirkdogan
Marmara Universitesi Pediatrik Noroloji Anabilim
Dali istanbul

GIRIS: Vitamin B6 ve piridoksal 5 fosfat (PNP5) eksikligi
direncli ndbetlerin dnemli bir nedenidir. Bu yazida annesi
hamileyken 5 ay boyunca izoniazid tedavisi almis ve
kendisinde direncli ndbet ve hipotonisite g&zlenen,
etiyolojide PNP5 eksikligi saptanan bir sut cocugu olgusu
sunuldu..

GEREC-YONTEM: 4 aylik bebek nobet sikayeti basvurdu.
Nobetler 1 aylikiken baslamisti. Bes-on dakika siiren giinde
6-7 kez tekrarlayan sag kol ve bacakta atma, tim vicutta
tonik kasilma, bilin¢g kaybi eslik eden nébetleri mevcuttu.
Hastanin bas kontroli yoktu. G6éz kontagi kurmuyordu.
Ekstremitelerde  hipotonisitesi  mevcuttu.  Hastanin
annesine 5 aylik hamileyken tiiberkiloz tanisi nedeni ile
4’| anti tuberkilloz tedavisi baslanmis, dogumdan itibaren
4 ay boyunca da 2’li izoniazid ve rifampisin tedavisi almisti.
Hastaya ndébetleri icin 20 mg/kg fenobarbital ylklendi.
Nobetleri durmamasi Uzerine 100 mg vitamin B6
intramuskuler yapildi. Vitamin B6 tedavisinden sonra
hastada ndbet gbzlenmedi. Hastanin kan PNP5
seviyesi 1.8 mic g /dl (5-50) olarak saptandi.Annenin
kan vitamin B6 seviyesi ve PNP5 seviyesi normalin alt
sinirindaydi. Vitamin B6 tedavisine yanith oldugu igin
tedavi degistirilmedi. Ug giin boyunca intramuskuler 100
mg vitamin B6, sonrasinda oral olarak 50 mg vitamin B6
verildi. Tedavinin 3. ayinda hasta bas kontroll kazandi ve
gelisim basamaklarini yakaladi.

SONUG: Direncli nébetlerde vitamin B6 ve aktif formu
olan PNP5 eksikligi akilda tutulmalidir. izoniazid kullanan
hamileler ve bebekleri vitamin B6 ve PNP5 eksikligi
gelisimi acisindan yakin takip edilmelidir.
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PS-72 [Pediatrik Noroloji]

LAMOTRIJIN KULLANIMI iLE iLiSKiLi DRESS
SENDROMU

Sinem Dastan’, Giines Sager’, Glilten Oztiirk Thomas?,
Biisra Kutlubay?, Olcay Unver’, Dilsat Tiirkdogan®
"Marmara Universitesi Hastanesi, Gocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul

“Marmara Universitesi Hastanesi, Gocuk Néroloji Bilim
Dali, Istanbul

GiRiS: Drug rash with eoshinophilia and systemic
symptoms (DRESS) sendromu ates, cilt dékuntisd, i
organ tutulumuyla karakterize, %10 mortalite ile seyreden
¢ocuklarda nadir gorulen ciddi bir ilag reaksiyonudur. Erken
tani ve sistemik steroid tedavisi ile mortalite azalr. En sik
nedenleri aromatik antiepileptikler ve sulfonamidlerdir.
Yeni bir antiepileptik olan lamotrijin, ender olarak Dress
sendromuna yol acabilir. Burada epilepsi tanisiyla valproik
asit kullanan, lamotrijin eklendikten sonra Dress sendromu
gelisen dokuz yasinda bir kiz olgu sunuldu.

GEREC VE YONTEMLER: Epilepsi tanisiyla 2 yildir
valproik asitkullanan, direnclindbetlerinedeniyle tedavisine
2 ay 6nce lamotrijin eklenen 8 yasindaki kiz hasta tim
vicutta doékuntl, halsizlik ve ates sikayeti ile basvurdu.
Fizik muayenesinde genel durumu iyi, atesi 38 derece, tim
vicutta yaygin, birlesme egiliminde kirmizi makulopapdler
dokintld, dudak kenarlarinda ragatlarnr  mevcuttu,
konjonktivalar hiperemikti, Laboratuar incelemesinde
AST: 90U/I ALT: 31U/I CRP: 24mg/I idi. Bir giin sonrasinda
bakilan AST: 216U/l ALT: 61U/I idi. Dermatoloji ile konstlte
edilen hasta DRESS sendromu tanisi aldi. Hastanin
lamotrijin  tedavisi kesilerek levetirasetam bagslandi.
intravendz sivi tedavisi, oral antihistaminik ve oral sistemik
steroid tedavisi (metilprednisolon 1 mg/kg/giin) uygulandi.
Metilprednisolon tedavisi 10 giin tam doz verildikten sonra
azaltilarak kesildi. Uygulanan tedavi ile dékintuleri geriledi,
atesi distl ve karaciger fonksiyon testleri normale dénda.

TARTISMA: Lamotrijin, aromatik olmayan vyeni bir
antiepileptiktir, % 10 oraninda cilt ddkuntlist yapmakla
birlikte, ender olarak Dress sendromuna da yol acabilir.
Valproat ile birlikte kullanildiginda lamotrijin ile iligkili cilt
doklntulerinin sikliginda artis bildiriimistir.

SONUGC: Dékuntu, ates ve i¢ organ tutulumu ile basvuran
lamotrijin kullanan hastalarda ayirici tanida DRESS
sendromu mutlaka disundlmelidir.
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PS-73 [Neonatolojil

YENIDOGAN YOGUN BAKIM UNITESINDE VENTILATATOR
ILISKILi PNOMONI SIKLIGININ BELIRLENMESI

Ece Oge Enver', Zeynep Alp Unkar?, Hiilya Ozdemir?,
Asli Memisoglu?, Tugba Torun Dasar?, Yasemin
Pekru®, Hiilya Bilgen?, Ahmet Soysal, Eren Ozek?
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dall, Istanbul

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonataloj Bilim Dali
SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi Enfeksiyon Kontrol
Komitesi

‘Marmara Universites Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon
Hastaliklari Bilim Dali

AMAG: Ventilatatér iliskili pnémoni (ViP), pnémoni disinda
bir nedenle entiibe edilen hastada, mekanik ventilasyon
(MV) desteginden en az 48 saat sonra gelisen pnémonidir.
Calismamizda yenidogan yogun bakim iinitemizde (YYBU)
yatarak tedavi géren hastalarda ventilatér iligkili pnémoni
sikligini ve bu pnémonilerde Uretilen mikroorganizmalari
belirlemeyi amacladik.

GEREC-YONTEM: Calismaya Ocak 2015-Aralik 2015
tarihleri arasinda Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Hastanesi YDYBU’nde izlenen bebekler alindi. Bebeklerin
dogum agirligi, cinsiyeti, ne zaman entibe edildigi,
entlibasyonun kaginci giiniinde VIP gelistigi, endotrakeal
aspirat (ETA) kiltiriindeki Gremeler, 6lim ve taburculuk
oranlari incelendi.

BULGULAR: Calismamizda 326 hasta retrospektif olarak
incelendi. Bu hastalardan birinde iki defa olmak Uzere alti
bebekte ViP gelistigi saptandi. Bu bebeklerin iicii preterm,
Ucl ise term idi. Term bebeklerden birinde entlibasyon
sonrasi 38 ve 109. ginlerde iki kez, digerinde ise 60.
gliniinde VIiP gelisti. Hastalarimizin ikisinin ETA kdiltiiriinde
metisilin duyarli S.aureus saptandi. Diger olgularin ETA
kiltirlerinde ise Klebsiella pneumoniae, metisilin direncli S.
haemolyticus ve iki kez VIP gelistiren hastada ise sirasiyla
ilk kiiltirde Enterobacter ikincisinde ise Stenotrophomonas
ve Acinetobacter Uretildi. Bir olguda ETA kultriinde etken
Uretilemezken kan kultirinde Raoutella planticola Uretildi.
Ventilator iligkili pnémoni gelistiren alti hastanin ikisi
kaybedilirken, U¢ bebek taburcu edildi; bir olgu ise halen
yogun bakimimizda izlenmektedir.

SONUGC: Literatiirde VIP sikhgi dogum agirhigina
gbére degismekle birlikte, % 0.2-1.6 oranlarn arasinda
bildiriimektedir. Calismamizda VIiP sikligi % 2.1 oraninda
saptanmisti.  Yenidogan déneminde VIP tanisinin
konulmasindaki guglikler géz 6niine alindiginda Unitemiz
icin bulunan bu oranin, literatlrde bildirilen oranlara yakin
oldugu kanisina variimigtir.
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PS-74 [Neonatolojil

YENIDOGAN YOGUN BAKIM UNIiTESINDE SAGLIK
HIZMETi iLiSKILi KAN DOLASIMI ENFEKSIYONLARI

Ali_Muhammet Mutlu’, Tugba Dasar?, Hilya
Ozdemir®, Asli Memigoglu®, Ece Enver, Yasemin
Pekru®, Ahmet Soysal’, Hilya Bilgen®, Eren Ozek®

GIRIS: Calismamizin amaci (nitemizde bir yil boyunca
izlenen saghk hizmeti iligkili enfeksiyon sikhgmnin ve
etkenlerinin sunulmasidir.

MATERYAL-METOD: Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi
Hastanesi Yeni Dogan Yogun Bakim Unitesine Ocak
2015-Aralik 2015 tarihleri arasinda izlenen ve kan
kidltarinde Ureme saptanarak saghk hizmeti iligkili
enfeksiyon tanisi alan bebeklere iliskin veriler retrospektif
olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Calismamizda 326 hastanin verileri
incelendi. Saglik hizmeti iligkili kan dolagimi enfeksiyonu
tanisi 35 (%10.7) hastaya konuldu. Hastalarin 5 (%14)’i
term, 30 (%86)'u pretermdi. Bebeklerin %46’sinin
dogum agirigr 1500 gramin altindaydi. Kan kiltiriinde
21 hastada ureme (metisilin direngli S.epidermidis, n:11;
metisilin direngli S. haemolyticus, n:1; metisiline duyarl
S.aureus,n:1; Klebsiella pneumoniae,n:3; Enterococcus
fecalis, n:2 ve Candida albicans, n:3) saptandi. Saglik

hizmeti iligkili enfeksiyon nedeniyle bir (%3) hasta
kaybedildi.

SONUCLAR: Calismamizda saghk hizmeti iliskili
enfeksiyonlarda en sik saptanan etkenin, gelismis

Ulkelerdekine benzer bir sekilde, gram pozitif bakteriler
oldugu saptanmigtir. Unitelerin en sik karsilagilan
enfeksiyon etkenlerini bilmelerinin ampirik antibiyotik
tedavisini  baslamada  yol  g0sterici  olacagini
distunmekteyiz.
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PS-75 [Gocuk Acil]

GOCUK ACIL POLIKLINIGINE BASVURAN NADIR BiR
VAKA: SPONTAN MiDE PERFORASYONU

Nazli Kuter’, Ahmet Furkan Eser', Aybegim
Kalyoncu?, Raziye Erglin?, Emrullah Tolga DaglF,
Ayse Glilnur Tokug'

"Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana
Bilim Dali

2Marmara Universitesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali

GIRIS: Spontan mide perforasyonu predispozan risk
faktéri olmayan c¢ocuklarda olduk¢a nadir gorulen,
mortalitesi ve morbiditesi yiksek seyreden bir durumdur.
Bu olgu sunumunda, gocuk acil poliklinigine primer olarak
gogus agrisi ile basvuran ve spontan mide perforasyonu
saptanan bir vaka sunulmaktadir.

OLGU: 12 yas kiz hasta cocuk acil poliklinigine 1 haftadir
olan g6gus agrisi ve 1 glindlr olan karin agrisi sikayetiyle
basvurdu. Gogus agrisini aralikli, batici tarzda, gégus orta
hatta lokalize olarak tarif etmekteydi. Garpinti, nefes darligi
veya basici tarzda agrisi yoktu. Basvuru gini baslamis
olan,yinearalikli, ortasiddette karin agrisimevcuttu. Mevcut
sikayetler ile ayni giin bagvurdugu dis merkezde bakilan
tetkiklerinde akut faz reaktanlari negatif, tam idrar tahlili
normal saptanmisti. Hastaya lavman uygulanmis ancak
kliniginde diizelme olmayinca gégis agrisnda da artma
olmasi Uzerine tarafimza ydnlendirilmisti. Bagvurusunda
ayakta duramayacak kadar siddetli gégis agrisi mevcut
olan hastanin fizik muayenesinde kardiyovaskiler ve
solunum sistem muayenesi normal; batin sag alt kadranda
belirgin hassasiyet ve istemli defans mevcuttu. Akciger
grafisinde bir 6zellik yoktu, ayakta direkt batin grafisinde
karaciger Ustinde serbest hava ve kolonda belirgin
dilatasyon mevcuttu. Hasta batin i¢i perforasyon én tanisi
ile acil olarak ¢ocuk cerrahisi tarafindan operayona alindi.
Operasyonda mide 6n duvarda etrafi fibrinlerle kaph ki¢lk
kurvatur ve antruma yakin yaklasik 1 cm ¢apinda zimba
deligi seklinde perforasyon saptandi. Postop 7 giin takip
edildikten sonra taburcu edildi. Gocuk gastroenteroloji
b6lumU tarafindan da takibe alind.

SONUGC: Acil poliklinigine gégus agrisi ve karin agrisi ile
gelen hastalarda allta yatan bilinen bir hastalik olmasa
dahi ayirici tanida gastrointestinal perforasyonun akilda
tutulmasi gerekmektedir.
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KONJENITAL NOTROPENI VE AGIR NOROLOJIK
BOZUKLUGA NEDEN OLAN 3-METILGLUTAKONIK
ASiDURI; {CLPB} MUTASYONU

Ayca Kiykim', Elif Karako¢ Aydiner', Ahmet Ozen',
Ertugrul Kiykim®, Gézde Yesil, Wojciech Garncarz?,
Kaan Boztug?, Mustafa Bakir', Safa Baris’

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Allerji ve Immiinoloji BD, Istanbul
2CeMM Research Center for Molecular Medicine of
the Austrian Academy of Sciences, Viyana, Avusturya
Department of Pediatrics and Adolescent Medicine,
Medical University of Vienna, Viyana, Avusturya

Sistanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk
Metabolizma Hastaliklari ve Beslenme, lstanbul, Tiirkiye
“Bezmi Alem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik,
Istanbul, Tiirkiye

GIRIS:  3-metilglutakonik  asit  (3-MGA)  Isin
yolagindaki bozukluklar mitokondriyal bozukluklara ve
3-metilglutakonik asidlriye neden olur. Son tanimlanan
tip 77de (MEGCANN) otozomal ¢ekinik kalitim, katarakt,
norolojik tutulum, nétropeni ve ClpB kaseinolitik peptidaz
B homolog proteinini kodlayan CLPB gen mutasyonu
mevcuttur.

OLGU: Ebeveynleri akraba olmayan 2 yasinda kiz hasta,
ates ve deride abse nedeniyle 5 aylikken hastanemize
basvurdu. Kan sayiminda agir nétropeni saptandi (0-400/
mm3). Kemik iligi aspirasyonunda miyeloid seride azalma
ve matirasyonda duraklama gérildi. Grandlosit stimile
eden faktér (G-CSF) ile nétrofil sayilarinda artis gézlendi
(8000/mm3). ilk basvuruda gelisim basamaklari yasina
uygun olmakla beraber izlemde agir hipotoni ve néromotor
gerileme godzlendi. 17 aylik oldugunda fenobarbital,
levatirasetam, klobazam ve vigabatrine ragmen kontrol
altina alinamayan tonik ndbetler ve strabismus gelisti.
Radyolojik incelemede serebral, serebellar atrofi
saptandi. EEG hipsaritmi ile uyumluydu. G-CSF ile nétrofil
sayllarinda yeterli ylkselme gdzlenmesine ragmen
tekrarlayan pnémoni nedenli sik hastane yatisi olmaktaydi.
DNA sekans analizinde konjenital nétropeniye neden olan
ELA-2, HAX1, G6PC3 ve JAGN1 genlerine ait mutasyon
bulunamadi. Bir yasinda idrarda 3-metilglutakonik asidri
gbzlenmesini takiben CLPB eksikligi dusinildu ve ilgili
gende bilesik heterozigot mutasyon saptandi (c.805G>A,
p.Ala269Thr, c.815A>G, p.Tyr272Cys).

TARTISMA: Olgumuzda agir seyreden yeni bir CLPB
gen mutasyonu tanimlanmistir. K6t prognoz nedeniyle
agir konjenital noétropenili olan hastalarda komplikasyon
gelismeden tanida dusundlmelidir. Benzer hastalar
tanimlandikga genotip-fenotip iliskisi hakkinda daha
aydinlatici bilgiler elde edilebilir.
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PS-77 [Pediatrik Allerji - immunoloji]

AYNI AILEDE, FARKLI KLINiK ﬁZELLiK_TE, NiJMEGEN
BREAKAGE SENDROMU TANISI ALAN IKI KARDES

Ayca Kiykim', Elif Karako¢ Aydiner', Safa Baris’,
Ahmet Ozen', Ismail Ogulur’, Kamil Serifov', Giiney
Bademc#, Mustafa Tekir?, Nursel Elgioglu®, Mustafa
Bakir', Isil Barlan’

"Marmara  Universitesi  Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Allerji ve Immiinoloji BD, Istanbul
2Department of Human Genetics and John P Hussman
Institute for Human Genomics, University of Miami Miller
School of Medicine,, Miami, FL, USA

SMarmara  Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Genetik BD, Istanbul

GIRIS: Nijmegen Breakage sendromu (NBS) kromozomal
instabilite, kombine immiin yetmezlik ve tipik ylz gértinima
ile karakterizedir. Mikrosefali siklikla eslik eder. Cift zincir
DNA kiriklarinin tamirinde rol oynayan genlerden NBN
genindeki mutasyonlar sebep olur.

OLGU: 6 yasinda kiz hasta, boy kisahgi, mikrosefali,
hepatosplenomegali, rektovajinal fistil, anal atrezi
nedeniyle cocuk genetik bilim dalimizda takip edilirken
tekrarlayan ates ve orta kulak enfeksiyonu nedeniyle
poliklinigimize ydnlendirildi. 7 yasinda erkek kardesinde
ise gelisme geriligi, mikrosefali olmasina ragmen
tekrarlayan enfeksiyon &ykisu yoktu. Her iki hastada
da hipogammaglobulinemi, B hicre lenfopenisi,
fitohemaglitinin ile yetersiz lenfosit proliferasyonu
saptandi. Ayirici tanida DNA tamir defektleri disinilen
hastalarda NBN (NBS1) geninde homozigot mutasyon
saptandi (c.657_661delACAAA (p.Lys219Asnfs*16)).

TARTISMA: Cift zincir DNA tamir genlerindeki
mutasyonlarin sebep oldugu primer immin yetmezlikler
ndrodejenerasyon, radyosensitivite ve kansere yatkinlik
gibi ortak 6zelliklere sahiptir. Agir mikrosefali, entellektiel
yetersizlik ve motor problemler klasik bulgularidir Cift zincir
DNA kiriklari bellek lenfositlerin olusmasinda rol oynayan
sinif degisimi sirasindaki V(D)J yeniden diizenlemede de
meydana gelir.. NBS benzeri hastalik, Bloom sendromu,
Cernunnos gen defekti, Ataksi-telenjectazi (AT), AT
benzeri hastalik, NHEJ1, ICF ve DNA ligaz 4 eksikligi
ayirici tanidaki diger immiin yetmezliklerdir.
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DOCK8 EKSiK_LiGi OLAN HASTALARDA AKAN HUCRE
OLGER iLE HUCRE iGi DOCK8 PROTEIN iFADESI

Ismail Ogiliir, Elif Karakog Aydiner, Safa Baris, Ayca
Kiykim, Ercan Nain, Ahmet Ozen, Mustafa Bakar, Isil
Barlan .

Marmara Universitesi, Pediatrik Allerji-Immdnoloji Bilim
Dali, Istanbul

AMAGC: DOCKS8 eksikligi tekrarlayan akciger ve cilt
enfeksiyonlari, atopik dermatit, yliksek serum IgE dlzeyi,
ve eozinofili ile seyreden, otozomal resesif kalitilan bir
primer immun yetmezlIiktir. Bu hastaligin tanisi igcin DOCK8
protein ifadesinde yoklugun ya da DOCKS8 geninde
varyasyonun gosteriimesine baglidir. Burada, dizileme
ile DOCK8 eksikligi gosterilmis hastalarda protein ifadesi
akan htcre élcer ile degerlendirilmektedir.

YONTEM: Yedi hasta (3K/4E) ve yas uyumlu 4 saglik
(2K/2E) bireyden heparinli tipe alinan kan érneklerinden
periferik kan mononukleer hicre izole edildi. 2x105 hiicre
anti-CD3PE, anti-CD20PerCR anti-Dock8, anti-fare
IgG1FITC ve fare IgG1FITC monoklonal antikorlari ile
hucre ici boyama teknidi ile isaretlendi. Hicre ici boyama
icin BD fiksasyon-permeabilizasyon kiti Uretici talimatlarina
uygun olarak kullanildi. Analizler BD Calibur akan hiicre
Olcer cihazinda gerceklestirildi. Hastalarda DOCKS8
proteini ifade dlzeyleri, saglikli kontrollerin izotipine ve
protein ifadesine goére karsilastiriimal olarak belirlendi

BULGULAR: DOCKS eksikligi gosterilmis hastalarin yas
ortalamasi (13,6+7,9 yil), IgE dlizeleri (3494,4+4049,7 IU/
ml), eozinofil sayilari (3952,9+6288/mm3) ve HIES skorlari
ise (44+9,7) olarak belirlendi. Akan hicre 6lger ile yapilan
DOCKS8 protein ifadesi hastalarda saglikl kontroller ile
karsilastiriidiginda DOCKS protein ifadesinin ¢ok azaldigi
ya da tamamen kayboldugu gézlendi.

SONUG: Klinikte siipheli olgularda hizli ve givenilir sonug
vermesi nedeniyle 6ncelikle DOCK8 protein ifadesinin
akan hiicre olger cihazinda hicre i¢ci boyama ydntemi
ile degerlendirilmesi uygundur. DOCK8 protein ifadesi
oldukga disuk ya da hi¢ olmayan hastalarda DOCK8 gen
dizileme ile sonuglar dogrulanmalidir. Uygun tedavi igin bu
yaklasim Ozellikle sik sinopulmoner enfeksiyon gegiren,
tedaviye direngli agir egzama ve ¢oklu gida allerjileri olan,
serum IgE ve eozinofil degerleri yliksek oyun-cocugu
¢agindaki hastalarda alerjik hastaliklarin dislanmasi
acisindan énemlidir.
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LRBA MUTASYONUNUN TANISINDA AKAN HUCRE
OLCER iLE PROTEIN iFADESINiN ROLU

Ismail Ogiliir, Elif Karakog Aydiner, Safa Baris, Ayga
Kiykim, Ahmet Ozen, Mustafa Bakir, Isil Barlan

Marmara Universitesi, Pediatrik Allerji-
immanoloji Bilim Dall, istanbul

AMAGC: LRBA geninde meydana gelen mutasyonlar
otoimmdnite, lenfoproliferasyon ve immun yetmezlige
neden olmaktadir. LRBA mutasyonu gdsteriimis 4
hastada akan hicre 6lger ile hucre i¢i LRBA protein
ifadesi degerlendirilerek bu y®ntemin tanidaki 6nemi
vurgulanmaktadir.

YONTEM: Calismaya klinigimizde takip edilen 4 LRBA
eksikligi hastasi ve yas uyumlu 3 saglikli kontrol dahil
edildi. Hastalarin dosya kayitlarindan demografik,
Klinik, immdnolojik ~ ve  otoimmun/lenfoproliferatif
bulgular agisindan bilgileri derlendi. Hastalar ve saglikli
kontrollerden kan 6rnekleri alindi ve bekletiimeden
periferal kan mononikleer hiicreler (PKMH) izole edildi.
Daha sonra, PKMH’lerde LRBA ifadesinde hicre ici
protein tayini metodu ile anti-LRBA, anti-tavsan IgG-FITC
monoklonal antikorlari kullanildi. Elde edilen veriler izotipe
gore ortalama florasan yogunlugu farkina (AMFI) goére
analiz edildi.

BULGULAR: Hastalarin klinik ve laboratuvar bulgulari
Tablo ile sunulmaktadir. LRBA antikoru ile boyama sonucu
elde edilen MFI degeri ile izotip MFI arasindaki fark (AMFI);
saglikli kontrollerde 24+9 ve LRBA tanili hastalarda
6,5+3,4 olarak dusuk dizeyde belirlendi.

SONUGC: Calismada elde ettigimiz veriler 1s1inda,
klinikte LRBA eksikligi duslnilen olgularda hiicre igi
boyama yéntemi le LRBA ifadesinin akan hicre 6lger ile
degerlendiriimesi tani icin yol gdsterici ve belirleyicidir.
LRBA gosterimi duslk saptanan hastalarda gen dizileme
ile mutasyon varligi dogrulanmalidir. Bdylece hastalara
hizl ve etkin tani, dolayisi ile de uygun tedavi imkani
sunulacaktir.
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KUTANOZ MASTOSITOZ OLGUSU: GCOCUK HEKIMLERINE
UYARI

Deniz Aygin', Ertugrul Hasbi Aydemir?, Burcu
Kiling®, Serdar Nepesov', Yildiz Camciogiu’
'Istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk
Saglgi ve Hastaliklar AD, Enfeksiyon Hastaliklari, Klinik
Immiinoloji ve Allerji BD

2Istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Deri ve
Zlihrevi Hastaliklar Anabilim Dali

3stanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiltesi, Gocuk
Saghgr ve Hastaliklari AD

Mastositoz, mast hicrelerinin asir ¢ogalmasi sonucunda
ataklarseklinde masthlcre mediyatérlerininsalinimisonucu
gelisen ve nadir gérilen bir hastaliktir. Cocukluk caginda en
sik gérilen formu sistemik bulgularin eslik etmedigi kutanéz
mastositozdur. Genellikle yasamin ilk 2 yilinda baslangi¢
gosterir, kendini sinirlar ve ergenlik déneminde kaybolur.
Bu yazida, sagli deride temas sonrasi ani gelisen,
geviz  blyUkligine kadar erisip saatler sonra
kendiliginden kucllen sislik nedeniyle basvuran ve
kutan6z mastositoz tanisi alan erkek hasta sunulmustur.
Alt aylik erkek hasta 2.5 aylik iken basinda travma sonucu
gelisen ve kendiliginden biylyen nodiler bir lezyon
nedeniyle klinigimize getirildi. Fizik muayenede sach
deride, 0.5x0.5 cm boyutunda, pigmente, sari renkli papuler
lezyonu vardi, diger sistem muayenesi dogaldi ve baska bir
cilt bulgusu yoktu. Sorgulama sonucunda lezyonun temas
sonucu blyudligu ve saatler icinde geriledigi 6grenildi.
Bu bulgu ‘Darier belirtisi’ ile uyumlu idi. Hemogram,
biyokimya ve periferik yaymasi normaldi. immiin sistem
degerlendirilmesi normal bulundu. Serum triptaz dizeyi
normaldi. Hasta Dermatoloji Bilim Dali’na danisildi. Mevcut
bulgulariyla biyopsi yapilmadan kutanéz mastositoz tanisi
kondu. Oral H1 antihistaminik baslanarak izleme alindi.
Kutandz mastositoz tanisinda Darier belirtisinin bulunmasi
yeterlidir. Mast hicre hiperplazisinin histolojik olarak
gosterilmesi, taniyi dogrulamaktadir fakat biyopsi sirasinda
mast hlcre degranulasyonu meydana gelirse tanimlama
yapilamaz ve hayati tehdit eden anaflaksiye neden olabilir.
Bu olgu kutandéz mastositozu c¢ocuk hekimlerine
hatirlatmak icin sunulmustur.
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iMMﬂN_ YETME_ZLiK BENZERI TABLO iLE GELEN AiLEVi
AKDENIZ ATESI OLGUSU

Blsra Bilim', Ercan Nain?, Ayca Kiykim?, Safa Barig?,
Elif Karakog Aydiner?, Mustafa Bakir®

"Marmara Universitesi, Gocuk Saghgi Ve Hastaliklar
Anabilimdal

*Marmara Universitesi Pendik EAH, Gocuk Allerji ve
Immiinoloji BD, Istanbul

GIRIS: Ailevi akdeniz atesi kalitsal otoinflamatuvar
hastaliktir. Tekrarlayan ates ve serozada inflamasyon ile
karakterizedir. Ataklar ¢ogunlukla sporadiktir ve ataklar
arasi hasta tamamen normaldir. ilk atak siklikla erken
cocukluk déneminde olur, ates ve serozit tipiktir, 1-3 gln
arasi devam eder ve kendiliginden geriler. Hastalarin
%95’'inde karin agrisi (peritonit) mevcuttur. Gogus agrisi
(plorit, perikardit), eklem agrilar (artrit), miyalji, erizipel
benzeri dokintl diger sik gorilen klinik bulgulardir. Tani
icin Tel Hashomer Kriterleri yol géstericidir.

OLGU: Akraba evliligi ve aile 6ykusi olmayan 2.5
yasinda erkek hasta, ilk kez 20 aylikken tekrarlayan ates
ve ishal nedeni ile yonlendirildi. Bu sikayetleri 6 aylikken
baslamisti, ishal ve ates ile tekrarlayan yatislari mevcuttu.
Yatis sireleri genellikle 1 hafta olup, ara dénemlerde
hasta yakinmasizdi. Dogdugundan bu yana olan agizda
pamukguk 6ykisu vardi. Hastanin mevcut bulgulari géz
O6niinde bulundurularak immin yetmezlik dusundldd,
antibiyotik profilaksisi baslandi. immiin yetmezlik icin
bakilan tetkiklerinde lenfosit sayisi, immunglobulinleri,
lenfosit immun fenotipleme ve oksidatif patlama testleri
normal sinirlarda saptandi. Ter testi normal olarak geldi.
Otoimmin hastaliklar i¢in yollanan tetkiklerde anormallik
saptanmadi. FMF gen analizi yollandi ve heterozigot
olarak sonuglandi. Hastanin antibiyotik profilaksisi altinda
sikayetleri gerilemedi. Mevcut klinik ve laboratuvar
bulgulari  tekrar degerlendirildiginde ailevi akdeniz
atesi(AAA) tanisi dislnulerek kolsisin tedavisi basland..
Bu tedaviyle yakinmalari geriledi, ataklari kontrol altina
alndi.

TARTISMA: Ataklar halinde atesin eslik ettigi enfeksiyon
benzeri bulgular ile gelen hastalarda AAA ayirici tanida
disunllmelidir. Hastanin kolgisinden fayda gdérmesi
taniyr dogrulamistir. Otoenflamatuvar hastaliklar primer
immun yetmezlikler altinda siniflanmakta olup, tlkemizde
en sik gorileni AAA'dir. Erken tani ve kolsisin tedavisi,
amiloidoza bagh bdbrek yetmezligi gelisimini 6nlemek
acisindan énemlidir.
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AKSILLER LENFADENOPATI VE EKSTREMITEDE
KASILMA ILE BASVURAN TULAREMI VE LOKALIZE
TETANOZ; OLGU SUNUMU

Olcay Sah', Safiye Ulkii Ozer, Eda Kepenekli
Kadayifci?, Sevliya Ocal Demir?, Glilsen Akkog?,
Nurhayat Yakut?, Ahmet SoysaF, Mustafa Bakir®
"Marmara Universitesi Gocuk Saglgi ve Hastaliklar Ana
Bilim Dali, Istanbul

2Marmara Universitesi Gocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim
Dali, Istanbul

GIRiS: Tularemi; Francisella tularensis kaynakli,
farkl klinik formlarla seyreden ve Ulkemizde endemik
olan bir zoonozdur. infekte hayvan temasi, vektorler,
aerosoller ve su kaynaklariyla bulas mevcuttur.
En sik gorllen (lsereoglandiller formda slpuratif
lenfadenopati gorilebilir. Tanisi serolojik olarak konur.
Tetanoz; Clostridium tetani ekzotoksini kaynakl santral
sinir sistemi tutulumuyla seyreden, klinik ve suphel
teratojen yara birlikteligindeki yetersiz immiinizasyon
ile tanisi konulan bir enfeksiyon hastaligidir. Lokalize
tetanoz, yara yeri gevresiyle sinirli hafif klinik formdur.
Bu yazida supduratif aksiller lenfadenit ve teratojen yara
sonrasi lokalize kasiima ile basvuran 17 yasinda erkek
hasta sunulacaktir.

OLGU: 17 yasinda erkek hasta, 3 ay 6nce elinde cam
kesisi sonrasi sag kolda agrli kasilmalar ve sag koltuk
altinda sislik sikayeti ile bagvurdu. Dig merkezde lenfadenit
sebebi ile piperasilin-tazobaktam tedavisi verilmis ve
yanit alinamayinca biyopsi yapilarak hastanemize
yonlendirilmis.  Elektrolitlerinin - normal  saptanmasi
Uzerine kasilmalarina ek muidahalede bulunulmamis.
Asllan eksik olan hastanin fizik muayenesinde sag aksiller
bdlgede 3 cm, sag epitrochlear bdlgede 1.5 cm boyutlu
serdz akintih lenf nodlar mevcuttu. Agrili kasiimalar
lokalize tetanoz olarak degerlendirilerek hastaya
metronidazol ve tetanoz immunglobulini baslandi, tetanoz
asisi yapildi. Hastanin kasilmalari tekrarlamadi. Supuratif
lenfadenopatiden alinan piyojen-mikobakteri kdltiiriinde
Ureme olmadi, tlberkiloz pcr negatif sonuglandi. Doku
biyopsisi sUpuratif granilamatéz inflamasyonla uyumiu
geldi. Kedive tavsan temasi nedeniile incelenen Bartonella
henselae serolojisi negatifti. Tularemi aglinitasyon testi
1/320 pozitif saptanan hastanin 10 glin gentamisin tedavisi
sonrasl lenfadenomagalisi geriledi.

SONUG: Ulkemizde nonspesifik antibiyotik tedavisine
yanitsiz lenfadenopatili hastalarda tularemi géz éninde
bulundurulmalidir. Asilar eksik ve agrili kas kasilmalari
tarifleyen bireyin ise aksi ispat edilene kadar tetanoz kabul
edilerek tedavisi planlanmalidir.
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NOZOKOMIYAL PSEUDOMONAS STUTZERI
BAKTERIYEMISi: BiR OLGU SUNUMU

Serap Geng Yiziak, Ayse Karaaslan, Yasemin
Akin, Abdullah Tiryaki

Dr.Litfi Kirdar Kartal Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklarr Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

GIiRiS: Pseudomonas stutzeri; gram negatif, aerob,
nonfermentatif, immuinkompetan insanlarda nadiren
enfeksiyon yapan bir bakteridir Bu mikroorganizma
su, toprak ve hastane materyallerinde saprofit olarak
bulunur. P stutzeri ile gelisen enfeksiyonlar ¢ogunlukla
kontaminasyon olarak kabul edilse de literatiirde cesitli
enfeksiyonlar tanimlanmistir. Bu bildiride, dort aylik
bronsiolit tanisiyla hastaneye yatirilan, takibinde P stutzeri
bakteriyemisi gelisen bir olgu sunulmustur.

OLGU: Dért aylik kiz gocuk, acil poliklinigimize iki gindir
stiren ates, burun akintisi, 6ksurlk, hirilti, sik nefes alip
verme sikayetleri ile getirildi. Akciger grafisinde havalanma
artisi  mevcuttu. Nazofaringeal aspirattan génderilen
Respiratuar sinsityal virus (RSV) antijen testi pozitif geldi.
Hasta RSV bronsioliti tanisiyla destek tedavisi amaciyla
servise yatirildi. Tedavinin sekizinci gininde atesi olan
ve genel durum bozuklugu olan hastadan génderilen tam
kan sayiminda, BK:16200/mm3, Hgb:11 g/dl, plt: 804.000/
mm3 saptandi. CRP:3,83 mg/L (0-3 mg/L) idi. Hastaya,
kan ve idrar kdlturleri alinarak, piperasilin tazobaktam
intraven6z tedavisi baslandi. Olgudan gdénderilen
kan kultdrinde P stutzeri Uremesi oldu, antibiyogram
sonuclarinda piperasilin tazobaktam duyarli idi. Hastanin
kontrol kiltiriinde Greme olmadi. Klinigi dizelen hastanin
mevcut tedavisi 14 gline tamamlanarak sifa ile taburcu
edildi.

SONUGC: P stutzeri insanda nadiren enfeksiyon yapan
firsat¢i bir bakteridir, ancak hastanede yatan hastalarda
enfeksiyona neden olabilecegi akilda tutulmahdir.
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LENFApENOPATi:ﬁAYVANSEVER GOCUKLARDA KEDi
TIRMIGI HASTALIGINA DiKKAT

Deniz Aygiin', Duygu Ulger?, Serdar Nepesov', Yildiz
Camcioglu’

'Istanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk
Saglgi ve Hastaliklar AD, Enfeksiyon Hastaliklari, Klinik
Immiinoloji ve Allerji BD

2[stanbul Universitesi, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk
Saghgr ve Hastaliklari AD

Kedi tirmigr hastaligi, gram negatif bir basil olan
Bartonella henselae’nin  neden oldugu zoonotik bir
infeksiyon hastaligidir. Hastalik siklikla gocuklarda ve
geng erigkinlerde gorilur. Kedi isirgi veya tirmalamasi
sonrasi  gelisir ve kendini sinirlayan  bélgesel
lenfadenopatiye neden olur. Bu yazida dirsekte ve
aksiller bolgede sislik nedeniyle arastirilirken kedi
tirmi@1  hastaligi saptanan kiz hasta sunulmustur.
Daha 6nce saglikli olan 9 yasinda kiz hasta koltuk alti ve
dirsekte sislik nedeniyle bagvurdu. Fizik muayenesinde sol
aksiler bélgede 2x2 cm ve sol 6n kol distal medial bélgede
2x3 cm buykliginde hassas, hareketli lenfadenopatileri
vardi. Diger sistem muayene bulgulari normaldi. Periferik
kan degerlerinde, I6kosit sayimi normal, atipik hlicresi yok
ancak nétrofilisi vardi. Sedimantasyon ve CRP’si artmisti.
Kan biyokimyasi normaldi. Hastanin EBV, Rubella, CMV,
Toksoplazma, Brusella ve Tularemi serolojileri negatif
saptandi. PPD’si negatifti ve PA akciger grafisi normaldi.
Aclik mide sivisinda aside direncgli bakteri gorilmedi.
Hastaya yumusak doku enfeksiyonuna ydnelik intravendz
sefazol ve amikasin tedavileri baglandi. Hasta detayh
sorgulandiginda kedilerle yakin temasinin oldugu 6grenildi.
Serumda Bartonella henselae’ya kargl olusan antikorlar
indirekt immunofloresans antikor yontemi ile pozitif
saptandi. Kullanmakta oldugu tedavi kesilerek azitromisin
tedavisi baslandi ve taburcu edildi. Poliklinik kontroliinde
lezyonlarin 3 hafta sonra tamamen kayboldugu géruldi.
Bu olgu ile gocuklarda lenfadenopatinin ayirici tanisinda,
hayvan seven ailelerin cocuklarinda kedi tirmigi
hastaliginin da hatirlanmasi gerektigine dikkat cekmek
istedik.
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LENFADENOPATI iLE BASVURAN GEBENIN BEBEGINDE
KONJENITAL TOKSOPLAZMOZIS

Serdar Pekuz', Ozge Kamer Karalar', Sevliya Ocal
Demir?, Gilsen Akkog¢?, Eda Kepenekli Kadayif¢r,
Ahmet SoysaF, Mustafa Bakir?

"Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Saglgi ve
Hastaliklari Ana Bilim Dali

2Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Enfeksiyon
Hastaliklari Bilim Dali

GIRIS: Toxoplasma gondii dokularda kistler olusturarak
latent kalan ve c¢ogunlukla asemptomatik gegirilen bir
hastalikti. immun yetmezligi olanlarda ve gebelerde
klinik ©6neme sahiptirGebelikte gegirilen akut T
gondiienfeksiyonu fetliste hidrosefali, Kkorioretinit ve
intrakraniyal kalsifikasyona neden olabilirBiz burada
gebeliginde T.gondii’'ye bagli lenfadenopati ile bagvuran ve
bebeginde konjenital toksoplasmozis bulgulari saptanan
bir olguyu sunmaktayiz.

OLGU: 17yas kiz hasta, 26.gebelik haftasinda (GH)
boyunda ve kasikta sislikle basvurdu.Oykisinden
gebeligi siresince iki aydir boyunda ve kasik bdlgesinde
sisliginin oldugu ve bu dénemde dokdiintl, ates, halsizlik
sikayetlerinin  olmadigi  6grenildi.Fizik muayenesinde
servikal bélgede 1x1,5cm’lik, inguinal bélgede 1,5x2cm’lik
agrisiz, ¢ok sayida lenfadenopati saptandi.Diger sistem
muayeneleri normaldi.Labaratuar incelemesinde anti-
Toxoplasma IgM ve IgG pozitif saptandi.Hastada
akut toxoplasma enfeksiyonu  dusUnlldu.  Anti-
Toxoplasma IgG avidite degerinin 0,2 1U/mlI'den dlsuk
saptanmasi hastanin enfeksiyonu gebelik ddéneminde
gecirmis  oldugunu destekledi.Fetiste gelisebilecek
komplikasyonlari saptamak amaciyla 27.GH’de yapilan
prenatal ultrasonografide (USG) ventrikillerin ¢evresinde
stpheli kalsifikasyonlar saptandi.Hastaya primetamin,
sulfadiazin, folinik asit tedavisi planlandi. ilaglar temin
edilene kadar spiramisin tedavisi baglandi. 30.GHde
fetal distress nedeniyle hastaya acil sezaryan yapildi.
Bebek 1120gr, solunum sikintisi ile dogdu. Konjenital
toxoplasmosis enfeksiyonu agisindan yapilan tetkiklerinde
anti-Toxoplasma IgM negatif, anti-Toxoplasma IgG pozitif
olarak saptandi. Yenidoganin serum ve bos érneklerinde
polimeraz reaksiyon ile T.Gondii negatif saptandi.
Kraniyal USGide beyin parankiminde punktat lezyonlar
izlendi.Koryoretinit bulgusuna rastlaniimadi. Yenidogana
konjenital ~ toxoplasmosis  enfeksiyonuna  yo&nelik
primetamin, sulfadiazin, folinik asit tedavisi baglandi.

SONUG: Intrauterin enfeksiyonlar agir morbiditeye sebep
olduklarindan édnemini korumaktadir. Erken tani ve tedavi
ile bebeklerde morbitide ve mortalite azalmaktadir. Bu
nedenle gebelikte yakin takip ile klinik siphe varliginda
gerekli tetkiklerin yapilmasi ve intrauterin toxoplasma
enfeksiyonu saptanmasi durumunda anneye erken tedavi
baslanmasi 6nemlidir.
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MENEN‘_I_iT VE HIDROSEFALI NEDENIYLE GOCUK YOGUN
BAKIM U__NiTESiNE YATIRILAN BiR HASTADA TANI:
TUBERKULOZ MENENJIT

Emine Olcay Yasa, Muhterem Duyu, Miiferet
Ergtiven, Ayse Akydz, Ersin Bécl, Vafa Guliyeva
Istanbul  Medeniyet Universitesi Gdztepe Egitim ve
Arastirma Hastanesi

Tuberkiloz menenijit, gelismis ve gelismekte olan llkelerde
ciddi bir halk saghgi sorunudur. Hastalik herhangi bir
yasta meydana gelebilir, fakat 6 aydan kigik ¢ocuklarda
nadirdir. En yuksek insidans yagsamin ilk 5 yilindadir.

Meneniit ile takip edilen hastalarda 6zellikle bazal tutulum
ve hidrosefali varliginda etiyolojide tuberklloza dikkat
¢ekmek amaciyla olgumuz sunulmustur.

1,5 yasinda erkek hasta ishal, kusma ve sonrasinda
gelisen biling bulanikh@! ile dis merkeze bagvurmus.
Hastanin meningeal irritasyon bulgularinin  olmasi
Uzerine lomber ponksiyon yapilarak menenijit tanisi ile
yatirilmig, seftriakson ve asiklovir tedavisi baslanmis.
Beyin omurilik sivisi kidltirinde Ureme saptanmamis,
HSV PCR tetkiki negatif bulunmus. Genel durumu kot
seyreden hastanin beyin tomografisinde hidrosefali
saptanmas! Uzerine ¢ekilen beyin MR incelemesinde
beyin sapi ve corpus callosum tutulumu goérilerek
tiberkiloz menenjit distndlmas. Artan hidrosefali
nedeniyle eksternal ventrikller drenaj uygulanan hasta
hastanemiz cocuk yogun bakim (nitesine sevk edildi.
Hastaya izoniazid, pirazinamid, rifampisin ve streptomisin
antitiberkuloz tedavileri baslandi. Bakilan beyin omurilik
sivisi 6rneklerinde protein hafif artmis, sodyum ve glukoz
normal bulundu. Tekrarlayan &rneklerle beyin omurilik
sivisi ve mide ac¢lk suyunda aside rezistan bakteri
negatif bulundu. PPD 6 mm bulundu, T-spot testi pozitif
sonuglandi. Hidrosefali nedeniyle ventrikiloperitoneal
sant takilan hasta hastanemiz cocuk enfeksiyon servisine
devredildi. Tuberkilloz nedeniyle tetkik edilen hasta
ailesinde, iki kardeste PPD testi pozitif bulunarak ileri
tetkikleri planlandi.

Tlberkiloz menenijit 6zellikle gelismekte olan Ulkelerde
en ciddi enfeksiyonlardan biridir. Olim orani %7-45
olup vakalarin % 10-30’unda fizik ve mental defektler
bildirilmektedir. Tedavide gecikme sekelde artisa neden
olurken erken tani ve tedavi ile mortalite azaltilabilir.
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PS-87 [Pediatrik Enfeksiyon]

KARDESINDE UGUK OYKUSU OLAN BIR SUT
COCUGUNDA HSV ENSEFALITI

Emine Olcay Yasa, Miiferet Ergliven, Ayse AKkyliz,
Vafa Guliyeva i

Istanbul  Medeniyet Universitesi Gdztepe Egitim ve
Aragstirma Hastanesi

Ani ates, bas agrisi, fokal nérolojik bulgularla birlikte olan
epileptik ndbet veya gesitli seviyelerdeki biling bozukluklari
ensefalitler icin karakteristik 6zelliklerdir. Herpetik ensefalit
tim ensefalitlerin en sik gérlleni ve mortalitesi en fazla
olanidir. Tedavi edilmedigi takdirde %70 oraninda mortal
seyretmektedir.

Mortalite ve morbiditesi ylksek olan HSV ensefalitinin
erken tani ve tedavisi kadar bulaginin énlenmesinin ne
kadar énemli oldugunu vurgulamak amaciyla olgumuz
sunulmustur.

5,5 aylik erkek hasta nobet gecirme sikayeti ile acil
servisimize bagvurdu. Beyin tomografisinde belirgin
Ozellik saptanmayan hastanin atesi oldugu gdzlendi.
Lomber ponksiyon vyapilan hastanin beyin omurilik
sivisi drneginde tumu lenfosit on hicre gbzlendi ve
biyokimyasinda belirgin 6zellik saptanmadi. Cocuk
enfeksiyon serivisine yatirilan hastaya seftriakson ve
asiklovir antibiyoterapisi baslandi. Beyin omurilik sivisi
kiltiriinde tGreme gbézlenmedi. Hastanin fokal nébetlerinin
devam etmesi Uzerine hastaya fenitoin ve fenobarbital
olarak ikili antiepileptik tedavi dlzenlendi. Sonrasinda
ndbeti tekrarlamadi. Bakilan kranial MR incelemesi
ensefalit ile uyumlu bulunan hastadan beyin omurilik sivisi
orneginden HSV PCR gonderildi ve pozitif olarak bulundu.
Anamnezi derinlestirilen hastanin kardesinde ucuk oldugu
ve hastamiz ile yakin temasta oldugu &grenildi. Takibinde
genel durumu iyileserek seyreden hastanin kontrol
kranial MR incelemesinde frontal ve temporal bélgede
hemorajik karakterde nekrotizan lezyonlar saptandi.
Kontrol beyin omurilik sivisinda HSV PCR negatif bulunan
hastanin tedavisine ¢ocuk néroloji uzmaninin dnerilsiyle
metilprednizolon eklendi. Sikayetleri tekrarlamayan hasta
halen servisimizde tedavi ve takip edilmektedir.

Viicuda orofarengial mukoza, konjonktiva ve hasarlanmig
deridengirenHSV, néronlardalatentolarak kaliptekrarlayan
enfeksiyonlara neden olmaktadir. Ancak virisin ensefalit
yapacak sekilde nasil aktive oldugu bilinmemektedir. Bu
nedenle morbidite ve mortalitesi ylksek bu hastaliktan
korunmada bulagin énlenmesi cok dnemlidir.
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PS-88 [Pediatrik Romatoloji]

B!']LLﬁZ, NEKROTIZAN CiLT BULGULARI iLE SEYREDEN
BIR HSP OLGUSU

Miiferet Ergiiven, Emine Olcay Yasa, Asena Pinar
Sefer, [smet Diismez

Medeniyet  Universitesi  Gdztepe — Egitim  Arastirma
Hastanesi,Pediatri Ana Bilim Dall, Istanbul

GIRIiS: Henoch-Schonlein Purpurasi (HSP) palpable
purpura basta olmak Uzere 6&zellikle gastrointestinal
tutulum ve renal tutulum ile seyreden sistemik bir hastaliktir.

AMAC: HSP’ de cilt lezyonlari alisiimisin disinda agir
billdz ve nekrotizan tutulumla seyredebilirAgir cilt
tutulumunun nadir gérilmesi nedeniyle vaka sunuldu.

VAKA: 7 yasinda kiz hasta 2 gundir devam eden
bacaklarda dokintd, ates, karin agrisi sikayetiyle klinigimize
basvurdu. Ozgecmisinde,soygecmisinde dzellik olmayan
hastada ila¢ kullanim,list solunum yolu enfeksiyonu
Oykisl yoktu. Genel durumu iyi fizik muayenesinde alt
ekstremitede palpable purpura,ayak bileginde yumusak
doku 6demi mevcuttu.Diger sistem muayeneleri normaldi.
HSP tanisi alan hastanin laboratuarinda; Hb: 11.7 gr/
dl,WBC:7000 /mm3,PLT.337K/Ul,CRP:0.2 mg/dL,
sedimantasyon: 17mm/saat,lre: 28 mg/dl,kreatinin.0.51
mg/dl,AST: 44 1U/L, ALT: 23IU/L,LDH:238 IU/L.Tam idrar
tahlili(TiT) ve diger biyokimyasal degerleri normaldi.
Gaitada gizli kan; negatif, akciger grafisi:normal olan
hastanin tetkiklerinde; ANA:+ olup hastada sistemik lupus
eritamatousus klinik ve laboratuar olarak ekarte edildi.c-
ANCA:- p-ANCA:-, 1mmunoglobulinler, C3-C4,protein
C-S normaldi.Yapilan cilt biopsisi l6kositoklastik vaskdlit
ile uyumlu bulundu.On glnlik hastane takibi sonrasi
aktif sikayeti olmayan,ddkintlleri solan hasta kontrole
¢agirilarak taburcu edildi. Ancak 4 giin sonra hasta alt
ektremiteleri kaplayan agir, nekrotik cilt lezyonlar ile
tarafimiza bagvurdu. Hastanin eklem uzerinde siddetli
agn sikayeti mevcuttu. TIT,GGK;negatifti.Hastaya agir
cilt lezyonlari nedeni ile 2 mg/kg/gun steroid tedavisi
uygulandi.Lezyonlarin yayilimi kontrol altina alindi.10
gln tam dozda kullanilan steroid tedavisi tedrici olarak
azaltimaya baslandi. Cilt lezyonlari kontrol altina alinan
ve steroid tedavisi 10 glin sonra kesilmesi planlanan hasta
kontrole ¢agirilarak taburcu edildi.

SONUGC: HSP deki cilt lezyonlar bazen ¢ok agir
seyredebilirErken baslanan steroid tedavisi ile cilt
bulgularinin  progresyonu ile gelisebilecek doku kaybi
onlenir.
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PS-89 [Pediatrik Romatolojil

ANKILOZAN SPONDILIT ON TANISI iLE ROMATALOJI
POLIKLIGINE BASVURAN HASTADA NON HODGKIN
LENFOMA

Miiferet Ergliven, Mustafa Asim Yérik, Ali Yikiimaz,
Emine Olcay Yasa, Asena Pinar Sefer, Cansu
Atmaca 3

Medeniyet  Universitesi  Goztepe — Egitim  Arastirma
Hastanesi, Pediatri Ana Bilim Dall, Istanbul

GIiRiS: Lenfomalar lenfositlerden kéken alan malign
tumérlerdir.Lenf nodlaritonsiller,dalak ve timus gibi
lenfoid organlarin  yaninda karaciger,kemik, cilt,
bagirsaklar gibi extranodal organlarda da gérilebilir.Bu
hastalarda lenf bezi biyukliglyle birlikte kilo alamama,
gece terleme gibi bulgular da olabildigi gibi tutulum
yerine gb6re cesitli non spesifik klinik tablolarla da
basvurabilirler.Spondiloartropatiler erkek ¢ocuklarda 9
yasindan itibaren gérilebilen juvenil idiopatik artrit tipidir.
Non hodgkin lenfomadaki vertabral kemik tutulumlari
spondiloartropatilerin klinik bulgularini taklit edebilir.

AMAC: Anklozan spoandiliti taklit eden sirt agrisi ile
basvuran non hodgkin lenfomali hastada tani glgliglne
dikkat gcekmekti.

OLGU: 9 yasinda erkek hasta,1 senedir devam eden sirt
agrisi nedeniyle dis merkezde anklozan spondilit tanisi
almis,cocuk romatoloji klinigimize basvurdu.Oz ve soy
gecgmisinde 6zellik yoktu.Genel durumu iyi olan hastanin
buylime gelismesi normaldi.Fizik muayenesinde sistem
bulgulari sirt ve bel bélgesindeki hassasiyet disinda
normaldi.Laboratuar bulgulari;Hb:11gr/dl,wbc:6500/
mm3,plt:194000/mm3,neu:%55,lenf:%29,lre:26mg/
dl,kreatinin:0.54mg/dl,irik asit:2.5mg/dl,LDH:2811u/
L,CRP:0.2mg/dl,sedimantasyon:70mm/h.Periferik
yaymasinda  eosonofilik  seride artis  saptanan
hastanin kemik iligi aspirasyon incelemesin normaldi.
Viral  marker,brucella aglutinasyon testi,romatolojik
markerlari,tumar belirtegleri;negatif,tam idrar tahlili;normal.
Romatolojik acidan diger bulgulari gézlenmeyen hastanin
¢ekilen spinal MRI'inda; T7, T8, T9 ve T10 vertebralar
diizeyinde malign bir lezyona sekonder oldugu distnulen
kifotik agilanma olusturan patolojik sinyal degisiklikleri
ve yer yer yumusak doku kompanentine ait gérinim
mevcuttur seklinde raporlandi.Abdominal MRI'da;sol
bbbrek ve pankreas orta kesimde benzer sinyal 6zellikleri
goOsteren kitlesel lezyonlar izledi.Hastanin bdbrekteki
kitlesinden alinan biyopsi materyalinde yiksek grade B
hucreli non hodgkin lenfoma tanisi konuldu.Yapilan PET
CT ile hastaligin yayilimi belirlendi,hasta gocuk onkoloji
servisi tarafindan takip ve tedaviye alindi.

SONUGC: Non hodgkin lenfoma ileri evre olmasina ragmen
non spesifik bulgular ile sinsice seyredebilirRomatolojik
hastaliklari taklit ederek tani gecikmesine neden olabilir.
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PS-90 [Pediatrik Endokrinoloji]

0TOZOMAL RESESIF OSTEOGENEZ|S IMPERFEKTA:
POPULASYONUMUZDAKI SIKLIGI VE GENETIK
NEDENLERI

Saygin Abali’, Ahmet Arman?, Zeynep Atay’,
Serpil Bas', Belma Haliloglu', Tilay Gdran', Zeliha
Gdérmez*, Hiseyin Demirci*, Nurten Akarsu®,
Abdullah Bereket', Serap Turan’

"Marmara Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Endokrinoloji ve
Diyabet Bilim Dal

2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik Anabilim
Dali

SHacettepe Universitesi Tibbi Genetik Anabilim Dali, Gen
Haritalama Laboratuvari, Ankara

*lleri Genom ve Biyoenformatik Arastirma Merkezi-IGBAM
TUBITAK - BILGEM - UEKAE

GIRIS: Osteogenezis imperfekta(Oi) siklikla COL1A1
veya COL1A2 genlerindeki mutasyonlara bagli otozomal
dominant(OD) kalitilan  kirlgan kemik hastaligidr.
Hastalarin yaklasik %10’u otozomal resesif(OR) kalitilir.
Giiniimiizde 12 farkl gendeki mutasyonun OR-Oi’ye neden
oldugu gosterilmistir. Calismamizda populasyonumuzda
OR-Oi oraninin  saptanmasi, genetik etiyolojinin
bulunmasi ve yeni genlerin tanimlanmasi amaglanmistir.
Yéntem Oi tanisi ile izledigimiz, 75 aileden 99 hasta
degerlendirildi. Ebeveynde Ol olan veya COL1A1-COL1A2
mutasyonu olanlar ve akraba evliligi olmayan hastalar OD-
Ol grubunda degerlendirildi. Akraba evliligi olan 23 aile
OR-OI galisma grubunu olusturdu. Bunlardan iki hastada,
birinde daha ©6ncesinde baska bir merkezde LRP5
mutasyonu gdsterilerek, digerinde ise tipik goz bulgulari ile
klinik olarak osteoporoz-psddoglioma sendromu mevcuttu.
Ug aileden, 5 hastada epidermolizis bullozanin eslik
ettigi FKBP10 mutasyonu saptanmisti. Kalan 18 aileden
ulagilabilen 7 indeks vakada tum ekzom dizileme islemi
TUBITAK-IGBAM fasilitesi kullanilarak ~gerceklestirildi.
Tespit edilen mutasyonlar Sanger dizi analiziile dogruland..
Bulgular Yedi aileden (igiinde, daha énce Ol etiyolojisinde
rol aldigi gosterilmis olan; LEPRE1 (Ekson 2’de splice
site), CRTAP (p.Glu179X / ¢.535G>T, nonsense) ve
FKBP10 (p-4Gly_5Profs/c.15_16insC, insersiyon)
genlerinde novel mutasyonlar saptandi. Oi tip3 klinigindeki
iki kardeste ise yeni tanimlanmis SPARC geninde
p.Glu54X/c.160G>T nonsense mutasyonu saptandi. Agir
platispondili ile basvuran iki kuzende BMP1 mutasyonu
gosterildi. Diger iki bireyde hedef genler belirlendi,
¢alismalar devam etmektedir. Calisma populasyonunda
75 OFli ailenin 23'linde (%31) OR-OIi oldugu goriildu.
Sonu¢ Degerlendirilmis olan 12 ailenin 4’inde FKBP10
mutasyonu, 2 hastada LRP5, birer hastada LEPRET1,
CRTAR BMP1 ve yeni tanimlanmig SPARC genlerinde
mutasyon gdsterilmistir. Calismamizda Of'lerin 1/3’tiniin
OR kalitim gosterdigi gortilmektedir. OR-Oi'de molekdiler
genetik analiz, genotip-fenotip iligkisinin kurulmasi ve
genetik danismanlik icin dnem tasimaktadir.
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ABALI Saygin
ABDULLAYEVA Nurana
ADIGUZEL Taner
AKALIN Figen

AKARSU Nurten
AKCGAY Teoman
AKIN Yasemin
AKIN Fatih

AKKOG Giilsen
AKYUZ Ayse
ALKAN Litfi Rasid
ALP UNKAR Zeynep
ALPAY Harika

ALTUNYUVA USTA Sinem
ARAS Seda

ARMAN Ahmet

ATAG Emine

ATAS Halil

ATAY Zeynep

ATMACA CGansu
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BAKIR Mustafa

BALCI Oya
BALKAYA Seda

BARIS Safa
BARLAN Isil

BAS Serpil
BAS IKiZOGLU Nilay

BENZER Meryem
BEREKET Abdullah
BESCI Tolga
BIBINOGLU AMIRQV Ceren
BIGER Suat

BILGEN Hiilya
BILiM Biisra
BINNETOGLU Kimet
BORAN Perran
BOYDAG Kiibra
BOZKURT Siiheyla
BOZTUG Kaan
BOCU Ersin
BULGUR Aysun

CAMCIOGLU Yildiz
CANSU Ali

CENK Miiriivvet
CENNETOGLU Pakize
COSKUN Betul
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CELIK Enes
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CELIKEL Gigdem
CETIN Merve
CETINER Niliifer

GIRPI Fatma
CIGEK Neslihan

GICEKKOKU Dilek
GOL Defne

DAGLI Emrullah Tolga
DAMME Tim Van
DASAR Tugha Nur
DASTAN Sinem
DEMIRCI Hiiseyin
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DiLBER Embiya
DINGEL Alican
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DUSMEZ ismet
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EROGLU GUNAY Elif

ERSQY Melike
ERSU Refika

ERTEKIN Mehtap
ERTEM Deniz

ERYILMAZ Sema Nur
ESER Ahmet Furkan

GARNCARZ Wojciech
GENG YUZUAK Serap
GIRAY Tuba

GOKGE ibrahim

GOKDEMIR Yasemin

GORMEZ Zeliha
GULIYEVA Vafa
GUNDUZ Suzan
GURAN Tiilay
GUVEN Sergin

HALILOGLU Belma
HASBAL AKKUS Canan
HATIPOGLU Nevin

HATIPOGLU Sami
HIZLI Samil

iBIS Zeynep
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INCEKQY GIRGIN Feyza PS-55, PS-56, PS-57 -M-
PS-58, PS-59, PS-60
iSLAMOVA Diirdane PS-60 MALFRAIT Fransiska PS-40
MEHTAR Muhammed S$S-08
K- MEMISOGLU Asli PS-73, PS-74
MENTESE Semih Tiber PS-04, PS-55
KABA Ozge PS-10 MESE Sevim PS-29
KACMAZ Belgil SS-08 MUTLU Ali Muhammet PS-74
KALYONCU Aybegiim PS-75
KALYONCU Mukaddes SS-04 -N-
KARAASLAN Ayse PS-83
KARADAG Biilent S$S-06, PS-25, PS-26 NAIN Ercan PS-78, PS-81
KARADAG Biilent Taner PS-27 NAMDAR Medya PS-56
KARADAS Burcu PS-31 NARTER KAYA Fatma PS-34
KARAKOG Fazilet S$S-06, PS-25, PS-26 NEPESOV Serdar PS-80, PS-84
PS-27 NOYAN Bilge PS-40
KARAKOG AYDINER Elif S$S-03, PS-12, PS-76 NUHOGLU Cagatay PS-31
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KARALAR Ozge Kamer PS-41, PS-85
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KEGELIOGLU BINNETOGLU Kiymet SS-12
KENDIR DEMIRKOL Yasemin ~ PS-41, PS-42 -0-
KEPENEKLI KADAYIFGI Eda  PS-82, PS-85
KIHTIR Hasan Serdar PS-28, PS-29, PS-30 OCAL DEMIR Sevliya PS-82, PS-85
PS-46, PS-47, PS-48 OGE ENVER Ece PS-73, PS-74
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PS-78, PS-79, PS-81 OZEN Ahmet S$S-03, PS-76, PS-77
KIYKIM Ertugrul PS-76 PS-78, PS-79
KOG Ahmet PS-03, PS-61, PS-62 OZER Safiye Ulkii PS-43, PS-44, PS-45
PS-63, PS-64 PS-61, PS-82
KOLSAL Ebru PS-30 0ZGUN Nezir SS-04
KONBAK Erdem PS-03 0ZTURK Birol $S-07, PS-09, PS-12
KURAL Bahar $S-13 PS-13, PS-15
KUTER Nazli $S-07, PS-75 0ZTURK THOMAS Giilten PS-71, PS-72
KUTLUATA Ayse SS-14
KUTLUBAY Biisra PS-71, PS-72
KUTLUK Giinsel PS-10
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PALABIYIK Figen
PEKRU Yasemin
PEKUZ Serdar
POLAT Esra

POLATOGLU GETINKAYA Esra

PUL Serim

SAGER Safiye Giines
SARIGOBAN Hiilya
SAVCI Refia Gozdenur
SEFER Asena Pinar
SELCUK Merve
SEVER Tayyibe
SEZER Taner

SOYSAL Ahmet

SOGUTLU Yakup
STEYAERT Wouter

SAH Olcay
SAHIN Sevim
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SAYLAN GEVIK Berna
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PS-63

PS-48, PS-54

PS-11

PS-43, PS-44, PS-57
PS-73, PS-74, PS-82
PS-85

PS-43, PS-44, PS-45
PS-40

PS-08, PS-64, PS-82
SS-04

SS-07, PS-08, PS-09
PS-12, PS-13, PS-14
PS-15

SS-09, SS-10, PS-16
PS-17, PS-18, PS-19
PS-20, PS-21, PS-22
PS-23, PS-24
PS-03, PS-61, PS-62
PS-63, PS-64, PS-66
PS-69, PS-70
SS-07, PS-09, PS-14
PS-15, PS-69

PS-77

SS-13, PS-28, PS-29
PS-30, PS-46, PS-47
PS-48, PS-49, PS-50

Marmara

oPediatri Kongresi

SIMSIRGIL Seyma

TALIP PETMEZCi Mey

TEKIN Mustafa
TIRYAKI Abdullah
TOKUG Ayse Giilnur

TORUN DASAR Tugba
TUFAN TAS Burcu

TURAN Serap

TURNPENNY Peter
TUTAR Engin

TURKDOGAN Dilsat
TURKGENG Burcu

UYAR Emel

ULGER Duygu
UNVER Olcay
USTUNDAG Nil

VURAL AKSIT Irmak

YAKICIER Cengiz
YAKUT Nurhayat
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PS-51, PS-52, PS-53
PS-54
PS-36

PS-29, PS-30, PS-46
PS-47, PS-48, PS-49
PS-50, PS-51, PS-52
PS-53, PS-54

PS-77

PS-83

PS-02, PS-65, PS-66
PS-69, PS-70, PS-75
PS-73

PS-61, PS-62, PS-64
PS-66, PS-70
SS-01, PS-90

PS-39

SS-07, PS-08, PS-09
PS-12, PS-13, PS-14
PS-15, PS-58, PS-69
PS-71, PS-72

PS-17

SS-03

PS-84
PS-71, PS-72
SS-05

PS-26, PS-33

PS-17
PS-82




Ty oPediatri Kongresi

YALINDAG OZTURK Niliifer PS-55, PS-56, PS-57
PS-58, PS-59, PS-60

YALUG Kivang PS-17

YALVAG Zerrin PS-37

YARDIMCI Samet PS-15

YAROGLU KAZANCI Selcen SS-13

YASA Emine Olcay PS-35, PS-36, PS-38
PS-86, PS-87, PS-88
PS-89

YASOZ Giiniz PS-43, PS-44, PS-45

YAZICI Banu SS-08

YENER Emre SS-05

YESIL Gozde PS-76

YESILBAS Osman PS-28, PS-29, PS-30

PS-46, PS-47, PS-48
PS-49, PS-50, PS-51
PS-52, PS-53, PS-54
YIKILMAZ Ali PS-89
YILDIRIM Stikran SS-08
YILDIZ Nurdan
SS-11, SS-12, PS-01
PS-02, PS-03, PS-04

PS-05, PS-06
YILMAZ Barig PS-62, PS-63
YILMAZ Deniz PS-11
YOKARIBAS Elif SS-14
YORUK Mustafa Asim PS-89
YUSUFOGLU Nurcan PS-31
YUCELTEN Deniz PS-18
YUKSEL Elida PS-50

-Z-

ZOHRE Ayse irem PS-09
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