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Degerli meslektaslarim,

Marmara Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali kuruldugu 1986 yilindan bu yana stirekli bir
gelisim gostermektedir. Egitim ve bilgi paylasimi amaciyla 2000'li yillarda baslatmis oldugumuz Marmara
Pediatri Toplantilari 2014 yilinda ilk kez Marmara Pediatri Kongresi seklini almistir, basarisini giderek artiran
ve geleneksellesen kongremizin 6.sinin 21-23 Subat 2019 tarihlerinde Sheraton Grand istanbul Atasehir
Oteli'nde gerceklestiriimesi planlanmaktadir.

Marmara Universitesi Pediatri ailesi de bu yillar icinde ihtisas alan cok sayida uzman ve yan dal uzmani
ile giderek genislemistir. Kongremiz hem bu arkadaslarimizi bir araya toplamayr hem de tim Turkiye'den
Pediatri uzmanlarini, asistanlan ve ¢ocuk sagligina gonul veren, hizmet eden hekimleri ve saglik
calisanlarini bir araya getirerek bilgilerimizi, tecriibelerimizi paylasmayi, yeni fikirlerin, yeni calismalarin
ortaya ¢ikmasina zemin hazirlamayi hedeflemektedir. Kongre boyunca alaninda uzman kisilerin anlatacagi
konularin ve tartismalarin yani sira, serbest bildirilerin de sunulmasina agirlik verilecek ve mimkiin
oldugunca fazla sayida bildirinin yer almasina ve tartisiimasina 6zen gosterilecektir. Kongre programinda
cocuk hekimlerinin glinlik uygulamalarinda ¢ok yararli olacagina inandigimiz kurslar da yer almaktadir.

Buyilki kongremizin anatemasi“Once koruma, Pediatristin rolii” olarak belirlenmistir. Kongre boyunca ¢cocuk
sagliginikorumave eriskinyasa heracidan saglkli bireyler olarak ulastirma konusunda pediatristlerin almasi
gereken onlemlerin yanisira pediatri alanindaki yenilikler, glincel uygulamalar, beslenme, enfeksiyonlarin
onlenmesi gibi konular bilimsel olarak tartisilacak, bu alanlardaki bilimsel gelismeler sunulacaktir.
Katiliminiz ve katkilariniz kongremizi zenginlestirecek ve bizleri mutlu edecektir.

Saygilarimla,

Prof. Dr. Figen Akalin
Kongre Baskani
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KURULLAR

KONGRE BASKANI
PROF. DR. FIGEN AKALIN

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali Baskani
PROF. DR. PERRAN BORAN

BIiLIMSEL KURUL BASKANLARI
DOC. DR. ELIF KARAKOC AYDINER
PROF. DR. SERAP TURAN

DUZENLEME KURULU
DOC. DR. IBRAHIM GOKCE
DOC. DR. ASLI MEMiSOGLU
DOC. DR. ELA ERDEM ERALP




ZEHRA ABALI
FIGEN AKALIN
EVIC ZEYNEP AKGUN
YASEMIN AKIN
TUNC AKKOC
HACER AKTURK
HARIKA ALPAY
SINEM ALTUNYUVA USTA
ULGER ALTUNTAS
AHMET ARVAS
PINAR ATA
ZEYNEP ATAY

NERIN NADIR BAHGECILER ONDER

SAFA BARIS
TANIL BASKAN
NEVZAT AYKUT BAYRAK
ABDULLAH BEREKET
HULYA BILGEN
SEVGI BILGIC ELTAN
PERRAN BORAN
ABDULKADIR BOZAYKUT
KIVILCIM CERIT
NAFIYE EMEL CAKAR
NILUFER CETINER
NESLIHAN CICEK
ASUMAN COBAN
ELIF DAGLI
TOLGA DAGLI
FEYZA DARENDELILER
SERAP DEMIRCIOGLU
MUBECCEL DEMIRKOL
OMER TRUE
OZLEM DURMAZ
MUHTEREM DUYU
RUHAN DUSUNSEL
NURSAH EKER
RUKIYE EKER OMEROGLU
NURSEL ELCIOGLU
ELA ERDEM ERALP
TUGBA ERENER ERCAN

BiLIMSEL KURUL

ELIF EROLU
VILDAN ERTEKIN
DENIZ ERTEM
FEYZA GIRGIN INCEKOY
GULBIN GOKCAY
IBRAHIM GOKCE
YASEMIN GOKDEMIR
EMEL GUR
TULAY GURAN
SERCIN GUVEN
PELIN HACIOMEROGLU
BELMA HALILOGLU
SELDA HANCERLI TORUN
NEVIN HATIPOGLU
HULYA ILIKSU GOZU
MEHMET AKIF INANICI
ZEYNEP INCE
AYSE KARAASLAN
METIN KARABOCUOGLU
MEHMET KARACAN
BULENT KARADAG
ZEYNEP KARAKAC
FAZILET KARAKOC
ELIF KARAKOC AYDINER
ADEM KARBUZ
OZGUR KASAPCOPUR
EDA KEPENEKLI KADAYIFCi
GONCA KESKINDEMIRCI
GURSU KIYAN
AYCA KIYKIM
AHMET KOC
GULENDAM KOCAK
ZARIFE KULOGLU
BAHAR KURAL
HIZIR KURTEL
ARIF KUT
TUFAN KUTLU
GUNSEL KUTLUK
OSMAN KUCUKOSMANOGLU
ASLI MEMISOGLU

« Isimler soyadina gore sirali olarak yer almaktadir.

CETIN OKUYAZ
HULYA OZDEMIR
EREN OZEK
AHMET OZEN
KAZIM OZTARHAN
FUNDA OZTUNC
NILUFER OZTURK
AL OZYURT
AYTEN PAMUKCU
FIGEN PASLI
ENDER PEHLIVANOGLU
YILDIZ PERK
ESRA POLAT
ONUR TUGCE POYRAZ FINDIK
AYSE RADOPMAN ARMAN
GUNES SAGER
AYPER SOMER
BETUL SOZERI
FIGEN SAHIN DAGLI
BERNA SAYLAN CEViK
GUNTULU SIK
SAHIKA SISMANLAR
GULTEN THOMAS
GULNUR TOKUG
HALIL TUGTEPE
ENGIN TUTAR
OZDEN TUREL
DILSAD TURKDOGAN
AYSE MERVE USTA
ZEYNEP SEDA UYAN
ZEYNEP ULKER TAMAY
OMER FARUK UNAL
OLCAY UNVER
BURCU VOLKAN
AYSE YILDIRIM
NURDAN YILDIZ
YUKSEL YILMAZ
BARIS YILMAZ
ILKER KEMAL YUCEL
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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
13:30-14:00
14:00-14:30
14:30-15:00
15:00-15:30
15:30-16:00
16:00-16:30
16:30-17:00

17:00-17:30

“Once koruma, pediatristin rolii”

KURS PROGRAMI

21 Subat 2019, Persembe

PEDIATRISTLER ICiN PEDIATRIK KARDIYOLOJi KURSU
Kurs Sorumlusu: Prof. Dr. Figen Akalin

Kayit ve Acilis

. Oturum: Kalp Hastaliklarinda Sik Goriilen Semptomlara Yaklasim

Ufiiriim ve Kalp Seslerinin Degerlendirilmesi Uzm. Dr. Elif Erolu
Gogus Agnsi Dog. Dr. Berna Saylan Cevik
Senkop Prof. Dr. Figen Akalin

) KAHVE ARAS|

I1. Oturum: Dogumsal Kalp Hastaliklarinin Tani ve izleminde Pediatriste Diisen Gérevler

Asiyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar Uzm. Dr. Evig Zeynep Akgin
Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklari Dog. Dr. Ayse Yildirm
Stenoz ve Obstriiksiyonla Giden Kalp Hastaliklar Uzm. Dr. Sinem Altunyuva Usta

«Ip obLe vemesi

I11. Oturum: Edinsel ve inflamatuvar Kalp Hastaliklarinda Pediatrik Yaklagim ve Korunma

Akut Romatizmal Ates Dog. Dr. Pelin Hacigmeroglu
Kawasaki Hastaligi Doc. Dr. liker Kemal Yiicel
Enfektif Endokardit Doc. Dr. Kazim Uztarhan

$
0 KAHVE ARASI

IV. Oturum: Aritmilerde Acil Tani ve Tedavi

Supraventrikiiler Tasikardiler Doc. Dr. Mehmet Karacan
Ventrikiiler Tasikardiler Prof. Dr. Osman Kiicikosmanaglu
Bradiaritmiler Uzm. Dr. Niliifer Cetiner

Degerlendirme ve Tartisma




08:30-09:00

09:00-09:30
09:30-09:50
09:50-10:10
10:10-10:15

10:15-10:30

10:30-12:30
10:30-10:50
10:50-11:10
11:10-11:30
11:30-11:50
11:50-12:10
12:10-12:30

12:30-13:30

13:30-15:00
13:30-14:00

14:00-14:20
14:20-14:40

14:40-15:00

| Tip Fakiiltesi

MARA PEDIATRI KO

“Once koruma, pediatristin rolii”

SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATA

Doc. Dr. Eda Kepenekli Kadayifci

21 Subat 2019, Persembe
ASI KURSU
Kurs Sorumlusu: Doc. Dr. Eda Kepenekli Kadayifci
Acilis
Genel Bagisiklama Ilkeleri

Asi Sonrasl Alerjik Reaksiyonlara Yaklasim
Sagjlik Bakanliginca Onerilen Asi Programi
Tartisma ve Sorular

) KAHVE ARASI

Ulusal Bagisiklama Programi Disi Asilar
Meningokok Asilari

Rotavirus Asilari

Influenza Asilar

Tetanoz-Difteri-Aseseliler Bogmaca Asilari
HPV Asilari

Tartisma

dlp obLe vemesi
Ozel Durumlarda Bagisiklama

Kok Hiicre ve Solid Organ Nakli / Malinite / Primer Immun Yetersizlikli
Cocukta Asi Program

Prematiire Bebekleri Nasil Asilayaim?

Eksik Asilanmis Cocuk - Vaka Ornekleri ile

Tartisma ve Kapanis

Uzm. Dr. Oykii Ozbiri Askan
Prof. Dr. Zeynep Ulker Tamay
Doc. Dr. Ozden Tiirel

Doc. Dr. Eda Kepenekli Kadayifci
Doc. Dr. Ayse Karaaslan

Doc. Dr. Adem Karbuz

Doc. Dr. Selda Hancerli Toriin
Dog. Dr. Nevin Hatipoglu

Dr. Ogr. Uyesi Gonca Keskindemirci

Uzm. Dr. Hiilya Ozdemir
Doc. Dr. Hacer Aktiirk




08:30-09:00
09:00-09:45
09:45-10:00
10:00-10:45
10:45-11:15
11:15-12:00
12:30-13:30
13:30-14:15

14:15-14:30
14:30-15:30

15:30-15:45

| Tip Fakiiltesi

Kayit ve Acilis

Beslenmenin Degerlendirilmesi
Ara
Enteral Beslenme

Enteral Beslenme Uriinleri

Parenteral Beslenme

Ara

Olgu Ornekleri Uzerinden Uygulamalar
14:30-15:00

15:00-15:30

Kurs Sonu Soru ve Cevaplar

\T 2019 / SHERATON GRAND iSTANBU

Once koruma, pediatristin rolii

21 Subat 2019, Persembe

BESLENME KURSU
Kurs Sorumlulan: Prof. Dr. Deniz Ertem, Doc. Dr. Engin Tutar

) KAHVE ARAS|

dlp voLE vemesi

Dog. Dr. Ayse Merve Usta

Uzm. Dr. Burcu Volkan

Doc. Dr. Giinsel Kutluk

Prof. Dr. Zarife Kuloglu

Uzm. Dr. Nevzat Aykut Bayrak
Uzm. Dr. Esra Polat




“Once koruma, pediatristin rolii”

21 Subat 2019, Persembe

COCUK iSTISMARI VE iHMALINE YAKLASIM KURSU
Kurs Sorumlusu: Prof. Dr. Tolga Dagli
Yonlendiriciler: Av. Seda Akco, Prof. Dr. Figen Sahin Dagi, Prof. Dr. Tolga Dadli, Dr. Figen Pasli, Doc. Dr. Sahika Sismanlar

08:30-09:00 Kayit ve Acilis
09:00-09:30 Tamisma, Beklentiler, Kurs Amac ve Hedefleri Prof. Dr. Figen Sahin Dagli

09:30-10:00 Acilis Konugmasi
Cocuga Yonelik Siddet Prof. Dr. Tolga Dagli

Kiiciik Grup Calismalari (Katitimcilar 2 Gruba Aynilacaklar)

10:00-11:00 Olgu 1 Dr. Figen Pasl
11:00-11:30 .;'i KAHVE ARASI
11:30-12:30  Olgu? Dog. Dr. Sahika Sismanlar
12:30-13:30 {p dLe vemesi
13:30-17:00  Psikodrama: Istismara Ugrayan Cocukla Goriisme Prof. Dr. Figen Sahin Dagli

17:00-17:30 Giiniin Degerlendirilmesi, Katiim Belgelerinin Verilmesi, Kapanis
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08:30-08:45

08:45-09:30

09:30-10:15

10:15-10:45

10:45-11:45

10:45-11:15
11:15-11:45

10:45-11:45
10:45-11:06
11:05-11:26
11:25-11:45

11:45-12:30

12:30-13:30

12:30-13:30

13:30-14:15

14:15-15:15

14:15-14:35
14:35-14:55
14:55-15:15

21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR
“Once koruma, pediatristin rolii”

BILIMSEL PROGRAM
22 Subat 2019, Cuma
ACILIS - ISTIKLAL MARSI VE SAYGI DURUSU SALON A
ACILIS KONUSMALARI
ACILIS KONFERANSI
Gezegenin Yani Cocuklarin Gelecegi-Semptomlar ve Tedaviler Dr. Uygar Ozesmi
; > KAHVEARASI
lyi Diisiin-iyi Beslen-Saglikli OL SALON A
Oturum Baskanlari: Prof. Or. Giilbin Gokcay, Prof Dr. Emel Gir
Sagjlikli Diisiinmek: Perinatal Depresyonun Yonetimi, Cocuk Saglii Uzerine Etkileri Prof. Dr. Perran Boran
Primordial Koruma: Yasamin Erken Donemlerinde Saglikli Beslenme AliskanUklarinin Gelistiritmesi — Uzm. Dr. Bahar Kural

Ndtropenilere Yaklasim SALON B
Oturum Bagskanlan: Prof. Or. Giilnur Tokug, Prof. Dr. Zeynep Karakas

Immiin Nétropeniler Prof. Dr. Ahmet Kog
Konjenital Notropeniler Vrd. Dog. Dr. Nursah Eker
Notropenik Hastaya Yaklasim, Izlem ve Koruma Yrd. Doc. Or. Omer Dogru
UYDU SEMPOZYUMU SALON A
Oturum Bagkani: 0. Alev Uzakay )

Tiirkiye'de Erken Danemde Meningokok Serogroup B Asilamasinin Onemi ve Prof. Dr. Nuran Salman

BEXSEROQ ile MenB'ye Karsi Koruma
(L OGLE VEMEGi
POSTER BILDIRi DEGERLENDIRMELERI - P-001 - P-044 SALON B FUAYE

Oturum Baskanlari: Dog. Or. Asli Memisoglu, Dog. Dr. Ela Eralp, Dog. Dr. Yasemin Gakdemir, Yrd. Dog. Dr. Nursah Eker,
Uzm. Dr. Burcu Volkan, Uzm. Dr. Gillten Thomas, Uzm. Dr. Gines Sager, Uzm. Dr. Neslihan Cicek

UYDU SEMPOZYUMU Q SALON A
Insiilin Tedavisinin Akilli ve Kolay Yolu - Ko-formiilasyon e Prof: Dr. Abdullah Bereket
novo nordisk

Cocuklarda Yeme Bozukluklari SALON A
Oturum Bagskanlan: Prof. Or. Ender Pehlivanoglu, Prof. Dr. Hiilya Bilgen

Organik Nedenlere Pediatrik Gastroenteroloji Yaklasimi Prof. Dr. Vildan Ertekin
Ruhsal Bir Bozuklugun Bedensel Izdiisiimii: Anorexia Nervoza Uzm. Dr. Onur Tugice Poyraz Findik
Degisen Diinyada Yasam Stili Etkisinde Cocuklarda Yeme Bozukluklari Prof. Dr. Ayse Rodopman Arman
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14:15-15:15
14:15-14:35
14:35-14:55
14:55-15:15
15:15-16:15
15:15-15:35
15:35-15:55
15:55-16:15
15:15-16:15
15:15-16:15
16:15-16:45

16:45-18:00

16:45-18:00

16:45-18:00

22 Subat 2019, Cuma

Cocuklarda Alt Solunum Yolu Enfeksiyonlar
Oturum Baskanlari: Prof. Or. Elif Dagli, Dog. Dr. Arif Kut
Pnomoniye Yaklasim

Pnomonide Erken ve Uzun Danem Komplikasyonlari
Pnomoni Komplikasyonlarinda Cerrahi Yaklasim

Cocukluktan Eriskinlige Kardiyovaskiiler Risk Faktorleri ve Korunma

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Rukiye Eker Omerogilu, Prof Dr. Funda Oztung
Hiperlipidemi, Obesite, Metabolik Sendrom

Esansiyel Hipertansiyonun Onlenmesi ve Tedavisi

Sedanter Yasam ve Fiziksel Aktivitenin Artinlmasi

NOROLOJi PANELI
Oturum Baskanlari: Prof. Or. Dilsad Tiirkdogan, Doc. Dr. Olcay Unver
Norolojik Acilde Lokalizasyon

) KAHVE ARSI

SOZLU BILDIRILER - S-01 - $-10
Muijdat Basaran Oturumu
Oturum Baskanlari: Prof. Or. Abdiilkadir Bozaykut, Dog. Dr. Nurdan Vildiz

SOZLU BILDIRILER - S-11 - $-20
Ali Ertugrul Oturumu
Oturum Baskanlari: Prof. Or. Ayten Pamukgu, Prof. Dr. Betil Sozeri

S0ZLU BILDIRILER - S-21 - $-30
Suat Bicer Oturumu
Oturum Baskanlari: Prof. Or. Biilent Karadag, Doc. Dr. Asli Memisoglu

SALONB

Prof. Dr. Zeynep Seda Uyan
Prof. Dr. Fazilet Karakoe
Prof. Dr. Giirsu Kiyan
SALON A

Doc. Dr. Berna Saylan Cevik
Prof. Dr. Giilendam Kocak
Prof. Dr. Hizir Kurtel
SALONB

Prof. Dr. Cetin Okuyaz

SALON A

SALONB

SALONC
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08:00-08:30

08:30-09:30

08:30-09:00
09:00-09:30

08:30-09:30
08:30-08:50
08:50-09:10
09:10-09:30
09:30-10:00
10:00-11:00

10:00-10:30
10:30-11:00

10:00-11:00

10:00-10:30
10:30-11:00

11:00-12:00
11:00-11:20
11:20-11:40
11:40-12:00
11:00-12:00

11:00-11:30
11:30-12:00

12:00-12:45

12:00-12:45

“Once koruma, pediatristin rolii”

23 Subat 2019, Cumartesi

Akilcr ilac Kullanim

immiin Homeostazda Cevresel Onlemler

Oturum Baskanlari: Prof Or. Ahmet Ozen, Prof Dr. Safa Bans
Alerjiden Korunmada Beslenmenin Rolii?

Bagisikligr Guclendirmek Mimkin mi?

Bronkopulmoner Displazili Bebeklerin Uzun Dénem izlemi

Oturum Baskanlari: Prof. Or. Asuman Coban, Prof. Dr. Yildiz Perk

Beslenme Prematrenin Akciger Hasarini Etkiler mi?

Bronkopulmoner Displazi Onlenebilir mi?

Bronkopulmoner Displazili Prematiireler Uzun Donemde Nasil Izlenmeli?

0/ KAHVEARASI
Asilara iliskin Sehir Efsaneleri ve Gercekler

Oturum Baskanlari: Prof. Or. Miibeccel Demirkol, Prof. Dr. Ahmet Arvas
Asi Reddi

Asi-0tizm-Tiomersol iliskisi

idrar Yolu Enfeksiyonlari

Oturum Baskanlari: Prof Or. Ruhan Diisiinsel, Doc. Dr. brahim Gékce
Cocuklarda Tekrarlayan Idrar Yolu Enfeksiyonu Tehlikeli midir?
Idrar Yolu Enfeksiyonu Tedavisi ve Korunma Yollar

Tip Mesleginin Hekime ve Saglik Calisanina Yonelik istenmeyen Yan Etkileri
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Mehmet Akif Inanici, Prof Dr. Ozgiir Kasapcopur

Saijlik Calisanina Fiziksel Siddet Onlenebilir mi?

Tibbi Kgti Uygulama Davalarindaki Hukuki Stregler, Dikkat Edilmesi Gereken Noktalar
Dosya ve Olgu Ornekleri

Pediatride Yeni Ufuklar

Oturum Bagkanlan: Prof Dr. Eren Czek, Doc. Dr. Elif Karakog Aydiner
Cocuklarda Kok Hiicre Tedavileri

Maternal Niitrisyonun Fetal Hipotalamus Uzerine Etkisi

€A OBLE YEMEBI

POSTER BILDIRi DEGERLENDIRMELER - P-045 - P-086

21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

SALON A
Dog. Dr. Elif Karakog Aydiner

SALON A

Prof Dr. Nerin Nadir Bahceciler Onder

Vrd. Dog. Dr. Ayca Kiykim
SALON B
Dog. Dr. Tugba Erener Ercan

Prof Dr. Zeynep Ince
Doc. Dr. Yasemin Gakdemir

SALON A

Prof. Dr. Ayper Somer
Prof. Dr. Perran Boran

SALON B

Prof. Dr. Harika Alpay
Uzm. Dr. Neslihan Cicek

SALON A

Uzm. Dr. Ali Ozyurt

Dr. Ogr. Uyesi Av. Tanil Baskan
Prof: Dr. Mehmet Akif Inanici
SALON B

Prof. Dr. Tung Akkoe
Prof. Dr. Hilya liksu Gozi

SALON B FUAYE

Oturum Bagkanlari: Dog. Dr. lbrahim Gakce, Dog. Dr. Nurdan ¥ildiz, Dog. Dr. Olcay Unver, Yrd. Dog. Dr. Omer Dogiru,
Uzm. Dr. Banig Yilmaz, Uzm. Dr. Sergin Giiven, Uzm. Dr. Sevgi Bilgic Eltan, Uzm. Dr. Zehra Abali
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12:45-13:30
12:45-13:15
13:15-13:30

13:30-14:30

13:30-14:00
14:00-14:30

13:30-14:30

14:30-15:00

15:00-16:00

15:00-15:30
15:30-16:00

15:00-16:00

15:00-15:30
15:30-16:00

16:00-17:00

16:00-16:30
16:30-17:00

16:00-17:00
16:00-16:20
16:20-16:40
16:40-17:00

17:00-18:00

| Tip Fakiiltesi

ARA PEDIATRI KO
BAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATA
“Once koruma, pediatristin rolii”

23 Subat 2019, Cumartesi

UYDU SEMPOZYUMU
molfix

Cocuklarda Yiirime Gelisimi ve Yirime Anormallikleri
Gelisimsel Kalca Displazisi S SN

ENDOKRINOLOJi PANELI

Oturum Baskanlari: Prof. Or. Abdullah Bereket, Prof. Dr. Tiilay Giiran
Endokrin Bozucular ve Puberte

Yenidogan ve Cocukta TSH Yiksekligine Yaklasim

SOZLU BILDIRILER - $-31 - S-40
Isil Barlan Oturumu
Oturum Baskanlari: Prof. Or. Viksel Yilmaz, Dog. Dr. Fla Eralp

) KAHVE ARASI

Gluten iliskili Hastaliklar, Glutenden Korunmali miyiz?
Oturum Baskanlari: Prof Or. Tufan Kutlu, Prof Dr. Ozlem Durmaz
Colyak Hastaligr ve Gluten

Colyak Disi Gluten Duyarliligi ve Alerjisi

Cocuklarda Sik Uygulanan Cerrahiler

Oturum Baskanlari: Prof. Or. Yasemin Akin, Dog. Dr. Kivilcim Cerit
Stinnet

Adenoid ve Tonsil Cerrahisi

Genetik ve Metabolik Hastaliklar

Oturum Baskanlari: Prof: Or. Nursel Elgioglu, Prof. Dr. Pinar Ata
Prenatal Tarama ve Tani Yontemleri

Yenidogan Taramalari ve Metabolik Hastalik Olgu Ornekleri

Cocuk Yogun Bakimda Komplikasyonlardan Korumak

Oturum Baskanlan: Prof. Or. Metin Karabiciioglu, Doc. Dr. Niliifer ztiirk
Iletisim Kazalarindan Korumak

Enfeksiyondan Korumak

Kardiyovaskiiler ve Solunumsal Komplikasyonlardan Korumak

KAPANIS

SALONA
Op. Dr. Ozan Ali Erdal
Op. Dr. Ozan Ali Erdal
SALONA

Prof. Dr. Zeynep Atay
Dog. Dr. Belma Haliloglu

SALONB

SALON A

Dog. Dr. Engin Tutar
Prof. Dr. Deniz Ertem

SALONB

Prof. Dr. Halil Tugtepe
Prof: Or. Omer Faruk Unal

SALON A

Prof. Dr. Nursel Elgioglu
Uzm. Dr. Nafiye Emel Cakar

SALONB

Dr. Gintild Sik

Dr. feyza Girgin Incekdy
Dr: Muhterem Duyu

SALON A
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KONUSMA OZETLERI

15
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21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR
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IMMUN NOTROPENILER
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Ozet: immun nétropeni, nétrofillerin membran antijenlerine yonelik olan antikorlarin nétrofil yikimina neden ol-
dugu hastaliklardir. Hastalarin cogunda antikorlar insan nétrofil antijenleri-1a (HNA-1a), HNA-1b ve HNA-2a'ya yo-
neliktir. Primer otoimmiin nétropeni bebeklikte ve cocukluk ¢cagindaki izole kronik nétropeninin en sik goriilen ne-
denidir ve ¢cogunlukla selim bir durumdur. Hastalarin cogunda 1-3 yil icine kendiliginden diizelir. Diger otoimmun
hastaliklar, immun yetersizlikler, enfeksiyonlar ve neoplastik hastaliklar gibi cesitli hastaliklar ve bazi ilaclara bagh
olarak da sekonder otoimmun nétropeni gelisebilir. Enfeksiyonlar ve ilaglarla iliskili otoimmun nétropeni daha cok
akut formda iken, diger otoimmun hastaliklar ve immun yetmezliklerle iliskili sekonder otoimmiin nétropeni kronik
formdadir ve kendiliginden diizelme sansi daha azdir. Klinik durum nétropeninin agirligiyla iliskilidir ve bazen agir
enfeksiyonlarla komplike olabilir. Alloimmiin neonatal notropeni babadan kalitilan ve annede bulunmayan bebek
noétrofil antijenlere karsi annenin immun cevabi ile gelisir. Plasenta yoluyla bebege gecen antikorlar nétrofil yikimina
yol acar. Agir noétropeni durumlarinda ciddi enfeksiyonlar gelisebilir. Anneden gecen antikorlarin dolasimdan uzak-
lasmasiyla kendiliginden diizelir. Tanida antinotrofil antikorlarin saptanmasi 6nemli olmakla birlikte, yalanci negatif-
lik ve yalanci pozitiflik oranlari yiiksektir. Tedavide destekleyici bakim ve enfeksiyon durumlarinda uygun antibiyotik-
ler kullanihr. Granilosit koloni uyarici faktor (G-CSF) tedavisi hem otoimmun hem de alloimmun vakalarda etkilidir.
Ancak bu tedavi tekrarlayan ates, inflamatuvar semptomlar ve enfeksiyon bulgulari olan hastalar icin saklanmaldir.
Vakalarin cogunda tedaviye ihtiya¢ duyulmamaktadir.

Anahtar sézciikler: Antinétrofil antikor, insan nétrofil antijeni, Neonatal alloimmun nétropeni, Otoimmun nétrope-
ni, Otoimmun hastalik.

Giris: Notropeni, mutlak notrofil sayisinin (ANC) yasa gore normal sinirin altinda olmasi olarak tanimlanir. 1 yas ve
Ustl beyaz cocuklar icin ANC'nin 1500/uLden az olmasi ndtropeni olarak kabul edilirken, 1 yasindan kiigiik bebekler
icin 1000/uL'den az olmasi nétropeni olarak kabul edilir. ANC 500/pL altinda ise klinik olarak anlamli veya ciddi not-
ropeni olarak degerlendirilir. N6tropeni nedenleri baslica azalmis tretim, kullanim ve / veya yikim artisi ve dolagim
havuzundan marjinasyon basliklari altinda incelenebilir.

immun nétropeniler, ntrofillerin membran antijenlerine karsi olusmus antikorlarin cevresel nétrofil yikimina neden
oldugu hastaliklardir. Notrofil yikimi otoimmun antikorlarla gelisebildigi gibi, alloimmun (viicut disindan) antikorlar-
la da olabilir (1-3). Baslica insan nétrofil antijenleri (HNA) Tablo 1'de goriilmektedir (1). Hastalarin cogunda antikorlar
IgG Fc reseptor tip 3b (FcRIllb) Gizerinde bulunan antijenlere yoneliktir. HNA-1, granulosit membranindaki en im-
munojenik glikoproteindir ve dort izoformu vardir. HNA-1a ve HNA-1b bebeklik donemi otoimmiin nétropenisinde
ve alloimmin noétropenide en ¢ok karsilasilan antijenlerdir (1,-3). Farkli etnik topluluklar arasinda antijen sikliklari
dedgisir (3).

Baslica notrofil yikim mekanizmalari opsonize notrofillerin dalakta fagositozu, opsonize nétrofillerin kompleman
aracili lizisi, veya olgun nétrofillerin veya miyeloid énciillerinin hizlandiriimis apoptozuyla iliskilidir (3-5).
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I. OTOIMMUN NOTROPENI

Otoimmiin nétropeni (OIN), bebeklikte ve cocukluk cagindaki izole kronik nétropeninin en sik gériilen nedenidir
(3,4,6,7). Cocukluk caginin kronik beningn nétropenisi olarak adlandirilan vakalarin cogundan da OIN'nin sorumlu
oldugu dustinilmektedir (3,4,6,8). OIN, izole bir siire¢ (primer OIN), ya da diger otoimmiin hastaliklarin bir belirtisi
olarak veya enfeksiyon, ila¢ veya malignitenin bir komplikasyonu olarak (sekonder OiN) ortaya cikabilir (4,5,9-11). Be-
beklik doneminde gorilen otoimmuin nétropeni primer, izole ve genellikle kendiliginden diizelen selim bir hastalk
iken, biyuk cocuklarda ve yetiskinlerde gorilen otoimmiin ndtropeni daha siddetli bir klinik seyir ile karakterizedir
ve spontan diizelme egilimi daha dusiktir. Ayni zamanda siklikla diger otoimmiin bozukluklarla iliskilidir ve kadin-
larda daha siktir (3,4).

A. Primer Otoimmun No6tropeni

Lokositlere karsi olusmus otoantikorlardan kaynaklanan ve izole kronik nétropeniye yol acan bir hastaliktir. Notro-
peniye yol acan baska hastaliklar veya diger faktorler bulunmaz. Tek hematolojik bulgu dolasimdaki disiik notrofil
sayilandir (3,4).

OIN agirlikli olarak 3 yasin altindaki cocuklarda gériliir. En sik ortaya cikma yasi 8-11 ay olup, yas arahidi 2-54 ay
olarak bildirilmistir (4,5,8,12). Bir ayhktan kiiclik cocuklarda ¢ok nadir gortlir (10,13). Genel olarak bebeklikten 10
yasina kadar olan cocuklarda her yil yaklasik 100.000 de 1'lik bir oranda goriildiigii kabul edilmekle birlikte, italya'da
yapilan bir kohort calismada 6.333 canl dogumda bir goriildigu bildirilmistir (13). Pascual ve ark. (14) acil servise
ates nedeniyle gelip nétropeni saptanan 167 hastanin bir yillik izlemi sonunda bunlarin ikisinde (%1.2) otoimmun
kronik nétropeni saptandigini bildirmislerdir. Erkek ve kizlarda benzer oranlarda gorilur. Preterm bebeklerde genel
topluma gore iki kat kadar daha sik gorildigi rapor edilmistir (1,13).

Patogenez: OiN'de notropeni 6ncelikle antikorla kapli nétrofillerin periferik yikimindan kaynaklanmaktadir. Olus me-
kanizmasi otoimmum hemolitik anemi (OIHA) veya otoimmiin trombositopeni (ITP) ile benzerdir. Cocuklarda primer
OIN genellikle HNA>e 6zgii antikorlarla iliskilidir. Otoantikorlarin en sik hedefleri olan nétrofil spesifik hiicre yiizeyi
antijenleri HNA-Ta, HNA-1b ve HNA-2 antijenleridir (2,15). Reseptdr otoantikor Uretimini tetikleyen mekanizmalar
tam bilinmemektedir. Nakamura ve ark (16) diizenleyici T hiicreleri (regulatory T cells) yetersizliginin ¢cocuklardaki
immun nétropeni patofizyolojisinde dnemli bir rol oynayabilecegini bildirmislerdir. Farruggia ve ark. (13) preterm
bebeklerde otoimmun nétropeninin genel topluma gore iki kat kadar daha sik gorildigini rapor etmis ve bu has-
talarda OIN'nin baskilayici (suppressor) T hiicre sistemin olgunlasmamis (immatiir) olmasina bagl oldugu ve supp-
ressor T hiicre sisteminin gelisiminin tamamlanmasiyla spontan iyilesmenin saglandidi hipotezini ileri sirmuslerdir.
Antikor olarak en sik gorilen imminoglobdilin sinifi IgG'dir (%85). Notrofil yikimi kompleman 3 (C3) birikmesi ve
aktivasyonuyla arttirilabilir (1,4). Bazi vakalarda antinétrofil antikorlarinin miyeloid oncdil hiicreleri etkiledigi ve mi-
yelopoezi bozdugu da goriilmistir. Bu durumda derin nétropeni olusabilir (4,5). Notrofil antikorlari, nétrofillerin
islevini de olumsuz sekilde etkileyebilir ve nétrofillerde niteliksel kusurlar tretir. OIN'de fagositoz, solunum patlama
aktivitesi (respiratory burst activity) yetersizligi, ve notrofil adezyonunun bozulmasi da gézlemlenmistir (4,5). Bu
durum da nétropeniile iliskili enfeksiyon riskini artirir.

Klinik Bulgular: OiN'li cocuklar genellikle asemptomatiktir. Nétropeninin agirhgina gére degisen derecelerde enfek-
siyon hastaliklari ortaya cikabilir. Enfeksiyonlar, OiN'de diger nedenlerden kaynaklanan nétropenilere gére daha az
siklikla gorilir. Bu durumun muhtemel nedenleri cogu durumda grantiilopoezin bozulmamis olmasi ve yetersiz tre-
timden kaynaklanan hastaliklardakine gére nétrofillerin dokulardaki sayisinindaha fazla olmasidir. OIN’li cocuklarin
blylk cogunlugunda enfeksiyon orani akranlarindaki orandan farkh degildir (2,4,5,10). Ciddi enfeksiyonlar hastala-
rin % 12-20 kadarinda gordlir (10,17).
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Enfeksiyon riski ANC ile ters orantilidir. Hafif nétropeni durumlarinda hafif cilt ve st solunum yolu enfeksiyonlari,
otitis media, stomatit ve dis eti iltihabi gelisebilir (4,6). Agir ndtropenisi (ANC 500/mm?'{in altinda) olan hastalarda
perirektal apseler, seliilit, kolit, pndmoni, idrar yolu enfeksiyonu ve nadiren sepsis ve menenijit gibi daha ciddi en-
feksiyonlar ortaya ¢ikar. Bu hastalar agiz, orofarinks, gastrointestinal sistem ve cilde ait kendi endojen florasindaki
bakteriler ile ylksek bir enfeksiyon riski altindadirlar (4,6,17,19). Bagisiklik sisteminin diger kissmlarinda bozukluk
yoksa, yalnizca nétropeni parazitik, viral veya fungal enfeksiyonlara yatkinlik olusturmaz (20).

Fizik muayene, enfeksiyon hastaliklarina ait bulgular disinda, genellikle normaldir. Bazen hafif splenomegali bulu-
nabilir.

Laboratuar: OIN'li vakalarda genellikle baslangicta agir nétropeni goriilmekle birlikte, nétrofil sayilar hafif nétro-
peni ile agranilositoz arasinda hizla degisebilir. Toplam WBC sayimi genellikle normal sinirlar icindedir veya hafifce
duisiktir. Monositoz veya eozinofili olabilir. Kan sayiminda diger hiicre sayilari genellikle yas icin normal sinirlardadir
(4,6). Enfeksiyonlar sirasinda ANC gecici olarak artabilir ve normal sinirlara gelebilir. Epinefrin veya hidrokortizon
uygulamasi notrofil sayisinda artisa neden olur (1,5,6,10).

Az sayida hastada hafif trombositopeni bildirilmistir, ancak diger otoimmdiin sitopenilerin varhigi altta yatan immiin
yetmezlik bozukluklarini veya ALPS ile iliskili olma olasiligi daha ytksek olan Evans sendromunu diistindirar (4).
Kemik iligi muayenesinde, erken miyeloid hiicrelerde hiperplazi ile birlikte normal yada artmis selilerite gorilur.
Ancak granulosit 6ncillerine yonelik antikorlarin da bulundugu nadir durumlarda (hastalarin %3 kadarinda) ke-
mik iliginde farkhlasmanin erken evrelerinde olgunlasma duraklamasi (arresti) ve myeloid hipoplazi de gorulebilir
(1,9,10,13). Eger cocugun yasi kicuk ve diger kan hiicrelerinde bozukluk yoksa, 6ncesinde ciddi enfeksiyonlar ge-
¢irmemisse veya l6semi distindirecek herhangi bir klinik veya laboratuvar bulgusu yoksa kemik iligi incelemesi
yapilmayabilir veya otoantikor testi sonucu gortilene kadar ertelenebilir (3).

En sik goriilen antinétrofil antikorlar HNA-1a, HNA-1b ve HNA-2'ye karsidir. Audrain ve ark. calismasinda OIN’li 116
bebedin %60'Inda antinotrofil antikor tespit edildigi ve bunlarin %73'Gnin HNA-1'e karsi oldugu bildirilmistir (2).
Antinétrofil antikorlar saptamak icin degisik yontemler olmakla birlikte, en sik olarak dogrudan (direkt) veya do-
layh (indirekt) granilosit immunofloresan testleri (GIFT) ve granilosit aglutinasyon testleri (GAT) kullaniimaktadir
(3,4,10,15,21,22). GIFT testleri daha duyarldir. Direkt granulosit testlerinde yalanci pozitif sonuclar, indirekt granulo-
sit testlerinde ise yalanci negatif sonuglar yiiksektir (3,21). Antinotrofil sitoplazmik antikor icin gelistirilmis standart
laboratuvar testleri OiN'den sorumlu antikorlari tespit etmez.

Tani: Tani genellikle kronik ndtropenisi olan hastada serumda antinétrofil antikorlarin saptanmasina dayanir (10,23).
Bununla birlikte, testte sik¢a yanlis negatif ve yanlis pozitif sonuclar oldugu icin, saptanabilir antikorun olmamasi
taniyr dislamadigi gibi, antikorlarin bulunmasi da diger durumlar dislamaz (4-6). Uluslararasi Grandilosit immiino-
loji Calistaylari (The International Granulocyte Immunology Workshops), yanlis pozitif sonuclarin sikligi nedeniyle
GIFT ve GAT testinin birlikte kullaniimasini dnermektedir (6). Farruggia P ve ark. (13) 157 ¢cocuk hastanin alindigi bir
calismada GIFT testinin tek dlcimdeki duyarliiginin %62 oldugunu, 4-6 ay icinde tekrarlanan dort 6l¢imde ise %82
pozitiflige ulasildigini bildirmislerdir.

Tanida nétropeninin uzun sireli (kronik) olmasi; bulasici, inflamatuar veya malign hastaliklar gibi diger nedenlerin
kanitlarinin yoklugu ve ayni zamanda klinik olarak selim bir seyir gostermesi dikkate alinir (4-6). Bebeklik donemin-
deki OIN ile “kronik benign nétropeni” arasinda 6nemli oranda értiisme vardir.
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Tedavi: Asemptomatik ¢ocuklarda tedavi gerekli degildir. Erken enfeksiyon bulgulari yéniinden gézlem, duzenli
agiz ve dis hijyeni 6nerilir. Hafif bakteriyel enfeksiyonlar ortaya ¢iktiginda standart antibiyotik tedavilerine genellikle
cevap alinir. Ciddi enfeksiyon durumlarinda enfeksiyonun agirligina gére uygun antibiyotikler kullanilr (1,4,6,24).
Tekrarlayan otitis media gibi orta-agir enfeksiyonlari olan az sayida ¢ocukta profilaktik antibiyotikler (trimethoprim /
sulfamethoxazole) yararli olabilir (4,25).

Ciddi veya tekrarlayan enfeksiyonu olan hastalarda ANC'yi yiikseltmek ve enfeksiyonlari énlemek icin granulosit
koloni sitimulan faktor (G-CSF) genellikle etkilidir. Cok diistik dozlar (1-2 pg/kg/giin gibi) baslanmasi onerilir ve ge-
nellikle birka¢ giinde cevap alinir (1,6,24,26). Cevap alinmasi bazen 2 haftaya kadar uzayabilir. Cevap alinamayan
vakalarda haftada bir 1-2 pug/kg/giin artinlabilir. Normal ANC ye ulasildiginda G-CSF dozu azaltilir veya giinasir kulla-
nima gegilebilir. Hastalarin cogunda ciddi enfeksiy6z komplikasyonlar gorilmediginden, G-CSF tedavisi sadece ciddi
veya tekrarlayan enfeksiyonlar veya febril nétropeni nedeniyle sik hastaneye yatirilan hastalar icin kullanilmahdir.
Standart dozlarin uygulanmasi, zaten hiperplastik olan kemik iliginin genislemesinin bir sonucu olarak siddetli ke-
mik agrisina neden olabilir. OiN ve diger edinsel nétropeni formlari icin kullanildiginda, G-CSF, MDS / AML gelisimiyle
iliskili degildir (4,5).

G-CSF tedavisine cevap alinamayan az sayida hastada intravenéz immiinoglobiilin (IVIG) uygulamasi yararli olabi-
lir, ancak etkinligi degiskendir ve cogunlukla kisa dGmdrludir (4). Metilprednizolon, metotreksat, siklofosfamid gibi
immunosuppressif tedaviler sadece semptomatik olan ve G-CSF tedavisine cevap alinamayan vakalar i¢in diistinl-
melidir (6). Splenektomi gecici olarak fayda saglayabilir, fakat sepsis riskinde atisa yol agtigindan primer OiN'de 6ne-
rilmez (4).

Prognoz: Primer OiN'de prognoz iyidir. Hastalarin hemen hepsinde birkac ay ile birkac yil icinde kendiliginden diize-
lir. Medyan iyilesme yasi 17 ay ile 30 ay arasinda (aralik 6-73 ay) bildirilmistir (4,6,13). Cocuklarin %65.1'inde hastalik
suresinin 24 aydan kisa oldugu ve %89.9'unun 5 yasina kadar diizeldigi, kalan %11.1'ininde ise 11 yasina kadar ken-
diliginden remisyon saglandigi bildirilmistir (13).

Tani sirasinda anti notrofil antikorlarinin saptanip saptanmamasi prognozu etkilemez ve iyilesme oran ve sireleri
benzerdir (6). Yas! kiicuik olan ¢cocuklarda iyilesme daha hizli ve hastalik stresi daha kisadir. Buyuk ¢ocuklarda tama-
men diizelme orani daha dustiktiir (4,13). Tanidan sonraki Ug¢ yil icinde veya 5 yasindan sonra hala diizelme olmayan
hastalar, diger otoimmun hastaliklar veya immun yetmezlikler agisindan yeniden degerlendirilmelidir (3).

B. Sekonder Otoimmun Noétropeniler

Otoimmun nétropeni, bagisiklik sisteminin cesitli kalitsal veya edinsel bozukluklarinda daha genis bir hastalik yel-
pazesinin bir parcasi olarak da gortlebilir. Cocuklarda ve yetiskinlerde bircok kronik idiyopatik ndtropeni vakasi artik
daha yaygin otoimmiin bozukluklara ikincil olarak kabul edilmektedir. Bazi enfeksiyon hastaliklari ve bazi neoplastik
hastaliklarla birlikte otoimmun nétropeni vakalari da bildirilmistir (4,6,27,28). Sekonder OIN daha cok pan-FcyRIlib
antikorlanyla iliskilidir (4).

Diger otoimmun hastaliklarla birlikte otoimmun nétropeni

Diger otoimmun hastaliklar ve immun disregiilasyon durumlari ile iliskili sekonder OIN, ergenlerde ve yetiskinlerde
kiictik cocuklardan daha sik goriiliir, ancak cok erken yasta da gelisebilir. Cogunlugu OIHA veya ITP ile birlikte ortaya
cikar. Kendiliginden duzelme olasiligi daha dustiktar (1,5,13). Sekonder otoimmuin nétropeni ile iliskili baslica otoim-
mun hastaliklar Tablo 2'de verilmistir (1,3,4,5,29). Bazen bu hastaliklarin tek bulgusu nétropeni olup, diger bulgular
yilllar sonra ortaya cikabilir (3).

20
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Bagisiklik yetersizligi ile iliskili otoimmun notropeni

Bazi immun yetmezlik durumlarinda da otoimmun nétropeni gortlebilir. Otoimmun nétropeni gorilebilen baslica
immun yetmezlik durumlar: yaygin degisken immiin yetmezlik (common variable immunodeficiency), HiperlgM
sendromu, Good sendromu (timoma ve otoimmiin sitopeni ile birlikte hipogamaglobulinemi), Wiskott-Aldrich
sendromu, immunglobulin A eksikligi, X'e bagli agammaglobulinemi. Otoimmuin hastaliklarla iligkili nétropenilere
benzer sekilde genellikle spontan iyilesme egilimi yoktur (1,3,30).

Enfeksiyonlarla iliskili otoimmun nétropeni

Enfeksiyonlara bagli nétropeni gelismesinde cesitli mekanizmalar olmakla birlikte, en 6nemlisi kemik iliginde not-
rofil Gretiminin gegici olarak baskilanmasidir. Vakalarin az bir kisminda otoimmun reaksiyon bulunmustur. insan
immiin yetmezlik virisi, hepatit C virlisi, hepatit B virls(, parvoviriis B19, influenza B virls(, Helicobacter pylori,
human herpersvirlis-6 ve Epstein barr virlisii enfeksiyonlari otoimmiin nétropeniile iliskili oldugu bildirilen bashca
enfeksiyonlardir (1,31,32). Vakalarin biiyiik cogunlugunda nétropeni 3 aydan daha az srer (31).

Neoplaziye sekonder otoimmun nétropeni

Neoplaziye sekonder olarak gelistigi distiniilen az sayida OIN vakasi mevcuttur. Hodgkin lenfoma, non-Hodgkin
lenfoma, timik neoplazmlar, Castleman hastaligi, T hiicreli buyik graniler lenfositik 16semi (LGL) ve melanoma ile
iliskili otoimmun nétropeni vakalan bildirilmistir (1,3,4,33).

Sekonder otoimmun nétropenide tedavi:

Cogunlugu altta yatan hastaligin tedavi edilmesiyle diizelir. Ciddi enfeksiyonu olan hastalar icin diistik doz G-CSF ile
tedavi etkindir. Ancak,G-CSF tedavisi proinflamatuar etkileri nedeniyle otoimmun hastaliklarda altta yatan hastaligin
alevlenmelerini hizlandirabilir (34,35) Felty sendromunda splenektomi etkili olabilir.

Il. YENIDOGAN DONEMINDE (NEONATAL) iMMUN NOTROPENILER

Yenidogan bebeklerde immiin nedenli nétropeni annede bulunmayan bebek alloantijenlerine karsi gebelik siire-
cinde immiin cevap olusmasi nedeniyle alloimmun (izoimmdin), veya annenin otoimmun hastaliklarinda maternal
otoantikorun bebege pasif transferi sonucu gelisir (1,4,5,36).

A. Neonatal Alloimmiin Notropeni (NAN)

Yenidogan bebeklerde alloimmiin ndtropeni, annelerden farkli antijenler tasiyan bebek nétrofillerine karsi dogum
oncesinde annede immiin cevap olusmasi (maternal duyarlilasma) sonucu ortaya ¢ikar. Bebegin nétrofillerindeki
antijenlere karsi olusmus antikorlar plasenta yoluyla bebege gecer ve ciddi olabilen immun yikimla iligkili n6tropeni
olustururlar (1,4,15,20,36,37). Saghkli gebe kadinlarda yapilan ¢alismalarda alloimmunizasyon gelisme sikliliginin %
0.6-1.1 oldugu, fakat NAN goriilme sikliginin 6000 yenidoganda bir beklendigi bildirilmistir (1,38).

Patogenez: Rh hemolitik hastaligina benzer. Dogum 6ncesi bebek hiicreleri lizerindeki babadan kalitilan nétrofil
antijenlerine karsi duyarlilagsma, bu antijenlere karsi maternal IgG antikorlari Gretimini uyarir. Bebegin nétrofillerin-
deki antijenlere karsi olusmus, anne IgG antikorlari plasenta yoluyla bebege gecer ve nétrofil yikimina yol acar. En sik
sorumlu olan antijenler HNA-1a, HNA-1b, HNA-1c ve HNA-2'dir. Az sayida vakada HNA-1d, HNA-3a, HNA-4a, HNA-4b
ve HNA-5a antijenlerine karsi antikorlar da bildirilmistir (4,5,36,37,39-43).

Klinik Bulgular: Bebeklerin cogu asemptomatiktir. Vakalarin %20 kadarinda hayatin ilk haftalarinda cilt enfeksiyon-
lari veya umbilikal enfeksiyonlar, pnémoni, idrar yolu enfeksiyonu, sepsis ve menenijit gorilebilir (1,3,37,42). Gobek
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kordonunun ge¢ ayrilmasi da bildirilmistir (45). Genellikle bebegin dolasimindaki maternal antikorlarin azalmasi ve
kaybiyla birlikte n6trofil sayisi 7-8 hafta sonra normale doner, ancak 6 aya kadar da strebilir (1,5,42).

Laboratuar: Notropeni orta siddette veya ciddi olabilir. Diger kan sayimi bulgulari normal sinirlar icindedir. Kemik
iligi incelemesinde, notrofil prekiirsorlerinde bir artis ve olgun notrofillerin azhdi ile birlikte miyeloid hiperplazi go-
rilir. Hem annenin hem de bebegin serumunda indirekt antinotrofil antikorlari bulunur (1,4,5).

Tani: Anne serumu ve baba veya bebek notrofilleri arasinda pozitif bir cross-match varsa teshis kesinlesir (1,3). Anne
ve babanin HNA tiplerinin tanimlanmasi taniy1 destekler.

Tedavi: Tedavi, destekleyici bakim, klinik enfeksiyonlar icin uygun parenteral antibiyotikler ve notrofil diizelmesi
olmayan ciddi enfeksiyonlar icin G-CSF'ten olusur (1,4,5,42). Alloimmin nétropeni olan bebeklerde G-CSF baslangi¢
dozu 1-2 pg/kg/glin olarak 6nerilmektedir. Ancak, cok derin ndtropeni varsa ya da ciddi enfeksiyonlar gelistiginde
5-10 pg/kg/gun'den baslayan dozlarda G-CSF tedavisi dustintilmelidir (1,4). G-CSF tedavisine cevap alinamayan az
sayida vakada intraven6z immun globulin tedavisi (0.8-1 g/kg) etkili olabilir (4,45,46).

B. Otoimmiin Hastaligi Olan Annelerden Dogan Bebeklerde No6tropeni:

Otoimmun notropeni, sistemik lupus eritematozus gibi otoimmun hastaligi olan annelerden dogan bebeklerde de
neonatal immun nétropeni gorilebilir. Hem anne hem de bebek hiicrelerine yonelik IgG antikorlarinin plasenta yo-
luyla bebege transferine bagh notrofil yikimi olur. Nétropeni siiresi, bebek dolasimindaki anneden gelen immung-
lobulin G antikorlarinin temizleme siiresine baglidir. Cogu durumda birkacg hafta ila birkag ay stirmektedir (1,4,5,20).

Klinik Bulgular: Bebekler cogu zaman asemptomatik kalirlar. Fakat, az sayida da olsa, OiN'li annelerden dogan be-
beklerde ciddi enfeksiyonlara yol acabilen agir gecici nétropeni durumlari bildirilmistir. Bu yiizden, OIN'li annelerden
dogan bebeklerde dogumdan sonra en az birkag kez kan sayimi yapilmahdir (6,47).

Tedavi, alloimmiin nétropeniile benzerdir. E§er agir nétropeni bulunur ve agir enfeksiyon riski varsa, G-CSF kullanimi
faydali olabilir (4,6). Otoimmun notropenisi olan gebelere dogum dncesinde G-CSF verilmesi 6nerilmektedir (1,47).

Sonug: izole OIN, 3-4 yasin altindaki cocuklarda en sik gériilen primer nétropeni nedenidir ve cogunlukla selim bir
seyir gosterir. Genellikle tedaviye ihtiyac duyulmaz. ila¢ kullanimiyla veya enfeksiyon hastaliklaryla iliskili immun
notropeniler de genellikle 6nemli oranda iyilesir. Blyuk cocuklarda gorilen otoimmiin nétropeni, ilaca maruz kalma
veya enfeksiyonlara bagh degilse, siklikla diger otoimmiin belirtilerle birliktedir ve kendiliginden diizelme egilimi
azdir. Birden fazla seride otoimmiin sitopeni bulunan ¢ocuk hastalar diger primer immiin yetmezlikler ve otoimmiin
bozukluklar ve otoimmiin lenfoproliferatif sendrom gibi altta yatan immiin disregiilasyon durumlar agisindan aras-
tinlmalidir. Alloimmun nétropenisi olan bebeklerin cogunlugunda herhangi bir semptom olmamakla birlikte, agir
notropeni ve ciddi enfeksiyon riski nedeniyle yakindan izlenmeleri dnemlidir.
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Tablo 1. insan Nétrofil Antijenleri (Human neutrophil antigens: HNA)

Glikoprotein Antijen

FcRIllb (CD16b) HNA-1a

HNA-1b

HNA-1c

HNA-1d

Gp 58-64 (CD177) HNA-2a

Choline transporter-like protein 2 HNA-3a

HNA-3b

CD11b HNA-4a
HNA-4bw

CD11a HNA-5a
HNA-5bw

CD: cluster of differentiation.

Tablo 2. Sekonder otoimmiin notropeniler ile iliskili baslica otoimmun hastaliklar

Evans sendromu

Otoimmun hemolitik anemi

Otoimmiin trombositopeni
insiilin bagimli diabetes mellitus

Sistemik lupus eritematozus
Romatoid artrit - Felty sendromu

Sjogren’s sendromu

Primer bilier siroz

Otoimmun lenfoproliferatif sendrom (ALPS)

Otoimmun tiroidit
Crohn hastaligi

Otoimmun hepatit
Skleroderma
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Saglik calisanina fiziksel siddet onlenebilir mi?

Uzm. Dr. Ali Ozyurt

SAGLIKTA SIDDETIN TEMEL NEDENLERI

Fiziki yapilarinin uygunsuzlugu, izole ortamlarin yetersizligi, uzun bekleme sireleri, asir kalabaliklar, nitelikli ve ye-
terli personel yoklugu, yogun ve uzun sireli calisma saatleri belli bash nedenlerdir. Ayrica kiltur farkhliklari, alkol,
madde kullanimi, yetersiz bilgilendirme ve iletisimsizlik, hasta beklentilerin ylkselmesi siddeti tetikler.

Saglk calisanlarina yonelik mesleki degersizlestirme ve itibarsizlastirma siddeti mesrulastirir, hosgurilmesine ne-
den olur. Siyasi iktidar ve medyanin tutumu ile guivenlik yetersizligini de akildan ¢ikarmamak gerekiyor. Ayrica sid-
deti uygulayanlarin cezasiz birakilarak toplum goziinde kahramanlastiriimasi siddeti ilk basvurulan bir ¢6ziim araci
haline sokuyor.

SIDDETLE BASETME YOLLARI

Saldirganla, konusarak gug¢ kullanarak veya sakinlestirici ilaglarla basedilmelidir. Saldirganla, g6z goze gelmemeli,
en az bir kol uzunlugu mesafe koymali ve kagmak igin kapiya yakin durulmalidir. Kisinin saldirgan egilimleri varsa;
guivenligi kapi éniinde bekletin. iki cikisi olan oda kullanin.Yatistirici konusun. Silahli saldirgany, silahsizlandirin.

SIDDETTE KRiZ YONETIMI

Saglk sektoriinde en 6nemli risklerden birisi siddettir. O ytzden kriz yonetimi ve siddetle basetme egitimi alin.
Hizli ylrime, sinirli hareketler, ylikselmis ses tonu duvarlara, esyalara vurma ve kendine vurma siddetin ayak sesleri
demektir. Ona gore hemen siddet yonetimine gegin. Bunun icin siirekli degerlendirme yapin. Can guvenliginizi sag-
layin. Sakin olun ve saldirganla yeterli fiziksel mesafeyi koruyun.

Yoneticiler ise, tartismanin tarafi olan personeli hemen uzaklastirir. Kriz yaratan grup temisilcisi ile gorisar. Dinler ve
aciklayici olur. Bir coziim secip ve uygular. Saldirganin bedenine dokunmaz ve elle miidahale etmez. Gerekirse 6zur
diler.

Saghk calisanina fiziksel siddet 6nlenebilir mi?
Saglikta siddetin 6nlenmesinde, Saglik Bakani, Tiirk Babipler Birligi, sendikalar ve sivil toplum orgitleri gibi saghk
ortaminin tum bilesenleriyle; is birligi yapmali ve saglikta siddet yasasi ivedilikle ¢ikariimahdir.
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Bagisikhgi Giliclendirmek Miimkiin mii?

Doktor Ogretim Uyesi Ayca Kiykim
Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cocuk Saghdi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Allerji ve immiinoloji BD

Primer immun yetmezlikler bagisiklik sistemi elemanlarinin kalitsal bozukluklarini iceren nadir olmayan hastaliklar-
dir. Yilda 8 veya daha fazla tst solunum yolu enfeksiyonu, 4 veya daha fazla otit, 2 veya daha fazla sayida ciddi sinis
infeksiyonu, 2 veya daha fazla pndmoni gecirme, iki ya da daha fazla derin doku yerlesimli enfeksiyon, tekrarlayan,
derin cilt ya da organ absesi, buytme ve gelisme geriligi, bir yasindan sonra persiste eden cilt ya da agiz ici mantar
enfeksiyonu, iki aydan daha uzun sireli antibiyotiklere yetersiz yanit, enfeksiyonlar icin parenteral antibiyotik ihti-
yaci ve ailede primer immiin yetmezlik 6yklsi uyarici bulgulardir. Kanitlanmis ilag tedavileri icerisinde antibiyotik
profilaksisi, immiinglobulin yerine koyma tedavileri yer alir. Bunun yaninda kanit diizeyi diisiik pek ¢ok ilag benzeri
molekil/besin maddesi bagisiklik gliclendirici olarak bazen hekimler tarafindan dnerilmekte bazen de hastalar tara-
findan bilingsizce kullanilmaktadir.

Bu baslik altinda beta glukan, probiyotikler, karamirver, sarimsak, bakteriyal lizatlar, zerdecal ve diger besin/ajanla-
rin literaturdeki yeri ve kanit diizeyleri hakkinda derleme sunulmaktadir.

Sonug olarak 6ncelikle hastaya zarar vermeden yarar gosterebilecek maddeler hastayi izleyen birincil hekimin goze-
timinde dikkatlice kullaniimalidir.

Anahtar sozciik: bagisiklik sistemi, cocuk, bitkisel tedavi, paramedikal
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Asi Reddi

Prof. Dr. Ayper SOMER
Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali

Asilar, insan sagligina temiz su saglanmasindan sonra yapilmis en buytik katkidir. Cocuklarin ve toplumun saghgi
acisindan atilacak en biiyiik adimdir. Ulkemizde cocuklarimiz 13 hastaliga karsi, ticretsiz olarak asilanmaktadirlar ve
asilanma oranlari %90'in Uzerindedir. Bununla birlikte son yillarda giderek artan oranlarda asi reddi vakalarina rast-
lanmaktadir. Ayrica, sosyal medyada asi karsiti sdylemler ve asiya saldirilar olmaktadir. Asi reddi ve asi karsithginin
nedenleri cok cesitlidir. Bunlarin baslcalarn dini nedenler, asi gtivenligi ile ilgili sorular, kisisel ve felsefi inanislar ve
bilgi yetersizligidir.

Asilarin sayesinde hastaliklarin cok azalmasi veya bazilarinin hi¢ gériilmemesi toplumda olmayan hastaliklar icin ge-
reksiz asi yapildigi diisiincesinin dogmasina neden olmaktadir. Bunun yani sira asilamaya bagli istenmeyen etkiler de
aileler acisindan 6nem kazanmaktadir. Asi icerikleri ile ilgili zaman zaman yapilan olumsuz yayinlarin da bu duruma
katkisi olmaktadir. Asi iceriginde bulunabilen thimerosal veya aliminyumun otizm ve benzeri hastaliklara neden ol-
dugu mitinin dogru olmadiginin kanitlanmasi ¢cok uzun ve zorlu bir sire¢ sonunda saglanabilmistir. Toplumda sikhgi
artan durumlarin asilamaya baglanmasi ne yazik ki sosyal medya giiciiniin arttigi dinyamizda asi hakkinda anlamsiz
mitlerin dogmasina neden olmustur. Tim bu durumlarin asilabilmesi, asi reddinin ve asi karsitliginin 6nlenebilmesi
icin belki de asi karsiti gruplar gibi organize olmak ve asi savunuculugunu her ortamda yapmak gerekmektedir.
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Degisen Diinyada Yasam Stili Esliginde Cocuklarda Yeme Bozukluklari

Prof. Dr. Ayse Rodopman Arman

Klinik arastirmalar, diinyada her li¢ cocuktan birinin fazla kilolu, her on ¢ocuktan birinin ise obez oldugunu belirt-
mekte ve cocukluk ¢cagi obezitesi hizla artis gostermektedir. Cocuklarda sismanhdin artmasi, diyabet, yliksek tan-
siyon, kalp hastaliklari gibi kronik hastaliklarin 40°’li yaslardan 10’lu yaslara kaymasini beraberinde getirmektedir.
Bu durum gelisen neslin hayat kalitesini ve beklenen yasam siresini olumsuz etkilemektedir. Yiksek teknoloji ve
sehir hayatinin getirdigi yeni hayat modelinde cocuklar giderek daha az hareket etmekte, daha fazla oturmakta
ve ¢ok daha az kalori harcamaktadir. Dikkat ve konsantrasyon sorunlari, uygunsuz yeme davranisini tetiklemek-
tedir. Yani sira ekran karsisinda gegen zaman giinden gline artmakta ve beraberinde ciddi uyku sorunlarini da
getirmektedir. Uyku kalitesinde bozulmanin yani sira kilo kontroltinde yasanan zorluklar, son yillarda en ¢ok s6zi
edilen ikili bulgulardandir.

Bu sunumda, glincel duruma bagli cocuklarda yeme davranisi ve obezite nedenleri yeni bitlincll paradigmalar
1Isiginda tartisilacaktir. Cocuklarda obeziteyi tetikleyen epigenetik mekanizmalar goézden gecirilecektir. Davranis
stilinin degisimi adina; aile ve okul ortamindaki yaklasiminin yani sira glincel saglik politikalari tizerinde durula-
caktir.
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Primordiyal Koruma: Yasamin Erken Doneminde Saglikli Beslenme Aliskanlhiklari
Gelistirme

Uz. Bahar Kural, PhD.

Sagligin gelistiriimesi ve korunmasindaki temel korumaya “Primordiyal Koruma” denmektedir. Bu koruma diizeyi,
risk faktorlerinin ortaya cikmasinin engellenmesi asamasidir. Hastaliklarin olusmasinda rolii oldugu bilinen sosyal,
ekonomik ve kiilturel yasam 6riintllerinin ortaya ¢citkmasinin engellenmesidir. Cocuk gelisimi saglik, uygun beslen-
me, glivenlik ve sevgi dolu bakimi gerektirmektedir. Bu destekleyici ¢cevrenin hamilelikten 6nce ve dogum sonrasin-
da mevcut olmasi saglikh cocuk gelisimi icin dnemlidir (1,2).

Literatlirden elde edilen kanitlar, gebelik siiresinde bebegin metabolizmasi ile annenin beslenmesi arasindaki iliskiyi
desteklemektedir. Hamilelik sirasinda annenin beslenme yetersizligi veya asiri beslenmesinin, cocuklarda obezite
ve diyabet gibi metabolik hastaliklar icin bozulmus programlanmaya yol actigi gosterilmistir. Saglikh beslenmenin
tesvik edilmesi ve hamile kadinlarda makro ve mikro besin eksikligi dnlenmesi halk sagliginin temel taslarindan
olmaldir (3).

Cocuklarda tad 6grenme anne karninda baslamaktadir. Anne tarafindan tiiketilen tatlar, amniyotik siviya gegcmekte
ve dogumdan sonra bebekler daha 6nce amniyotik sivida deneyimledikleri lezzetleri tercih etmektedirler. Anne siiti
ile beslenen bebekler, annenin yedigi yiyeceklerin tadinin anne sitline gecmesi ile, lezzet 6grenmeye devam eder.
Tamamlayici beslenmeye gecildiginde de, bebekler maruz kaldiklari lezzet ve gidalar daha kolay kabul etmektedir-
ler(4). Cahismalarda, anne sitti ile beslenen bebeklerin anneleri diizenli olarak sebze ve meyve yiyorlarsa, bu bebek-
lerin bu yiyecekleri formiille beslenen bebeklerden daha cabuk kabul ettikleri gosterilmistir (4).

Yeni tadlari, gidalar kabul etme kolayligi yasla birlikte degismektedir. Yasamin ilk iki yili, hayatin sonraki donemlerin-
de saglikh beslenme aliskanliklarinin gelistirilmesinde kritik bir donem oldugunu bildirmistir (5).

Ebeveynler, cocuklarinin yiyeceklerinin icerigine karar verirler. Cocuklarina beslenmeyle ilgili tutum ve inanclarini
ileterek, cocuklarinin yeme davranislarini sekillendirirler. Cocuklariyla etkilesim sekilleri de yeme davranislarini et-
kileyebilmektedir. Meyve ve sebze acisindan zengin ve saglikli beslenme davranislarini modelleyen ebeveynlerin
yetistirdigi cocuklar, hayatin erken donemlerinde meyve ve sebze iceren gida tercihleri olusturmaktadirlar (6).

Sonug olarak, hamilelikte tiiketilen yiyeceklerin ¢esitliligi ve cocuk diyetinde dmdir boyu etkilidir. Hem hamile, hem
de emziren kadinlar icin cesitli ve yeterli bir diyetin 6nemi, saglik calisanlar tarafindan vurgulanmalidir. Anne st
ile beslenme, ¢ocuklarin daha sonra lezzet kabul edilebilirligini etkilemektedir. Tamamlayici beslenmeye gecgen ¢o-
cuklar ise, neyi, nasil yeneceklerini 6grenmek icin ebeveynlerini érnek alirlar. Ebeveynlerin saglikli gida segimleri ve
tekrar tekrar cocuklara sunulan besinler, cocuklarinin saglkli beslenmeleri ile pozitif iliskilidir. Erken cocukluk do-
neminde yapilacak girisimlerin 6nemi sadece eriskin doneme degil, tim toplum saglhdina fayda getirecek, sagligin
korunmasina katkida bulunacaktir.
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Yenidogan ve Cocukta TSH Yiiksekligine Yaklasim

Belma Haliloglu

Subklinik hipotiroidizm TSH diizeyinin normalin Ustiinde seyretmesi ile karakterizedir. Altta yatan sebebe gore asikar

hipotiroidiye gecis gorulebilir.

Subklinik hipotiroidizm ¢ocuklar ve yenidoganlar arasinda sik rastlanan benign ve inisli-cikish bir durumdur. Normal
serum TSH seviyesi 0.4-4.5 mlU/L arasinda degismektedir. Subklinik hipotiroidi tanisi, TSH diizeyinin hem 6l¢im

metodlarindaki hem de birey icindeki farkll
konulmaz. En az iki 6lcimde TSH dulzeyinin

iklari nedeniyle varyasyon gostermesinden dolayi tek bir degere gore
Ust sinirn zerinde saptanmasi subklinik hipotiroidi olarak tanimlanir.

TSH degeri 4.5-10 mIU/L arasindaysa hafif, >10 mIU/L ciddi subklinik hipotiroidi olarak degerlendirilmektedir.

Sebepleri arasinda Hasimato tiroiditi, persis
(Down sendromu, Turner sendromu vb), iyot

tant neonatal hipertirotropinemi, gen defektleri, genetik sendromlar
eksikligi, ilaglar, radyasyon, obezite ve idiopatik nedenler yer almakta-

dir. Tedavi ve takibi altta yatan sebebe ve TSH yuksekliginin seviyesine gore kisisellestirilmelidir (Algoritma 1). Ciddi

subklinik hipotiroidide levotiroksin tedavisi
karari kisiye gore verilmelidir.

baslanmasi gerekirken hafif derecedeki subklinik hipotiroidide tedavi

Mevcut cogu calismalar hafif subklinik hipotiroidide biyliime ve nérokognitif sonuglari etkilenmedigini gostermek-
le beraber bazi ¢calismalarda orta diizeydeki TSH ytiksekliklerinin ¢ocuklarda hafif proaterojenik degisikliklere yol

acabildigi saptanmistir. Bu nedenle subklinik

hipotiroidili cocuklarda kardiyovaskuiler risk degerlendirmesi yapilarak

takip ve tedaviye karar vermek eriskin donemdeki kardiyovaskdler hastaliklardan korumak agisindan da yardimci

olabilmektedir.

Algoritma 1:

TSH >4.5 miU T m—
eck for aetiology an:
l' TTSH, LFT, g treat with levothyroxine
Check TSH and FT, _J
after 4-12 weeks Transient SH and/or
| - e i, tomm ety
'nthe narmatrange in TSH concentration
TSH >4.5 miU/l and FT, levels
‘within the normal range
+Nogaitre < TSH and FT, every 6 months
oL He = Anti-thyroid antibodies and
- Hae of CL ultrasonography every
e e
= History of neanatal hyperthyrotropinaemia P  Signs and/or Consider levothyroxine
+ Autoimmune and/or genetic disorders |~ Aufeimmune of idi i
= Medications or exposure to radiation 4
* lodine deficiency TSH >10 mlU/L
» Family history of SH, goitre, endacrine,
autoimmune and genetic diseases
Obesity — Weight loss —= Reassess.
:
* Signs of hypothyroidism Fh — lodine — Reassess
* Goitre
* Obesity and/or dysmorphic features | Non-
Anti-thyraid antibodies Ve . TSH4.5-100mlU/l — Monitor every 6 months.
. feations TSHs10miUl  —» Consider levathyroxine until
Thyroid ultrasonagraphy J i e
* No goitre Moni
« No si Monitor on
= Y
: W"'W’"“%‘iw based timing
Syndromic and/or TSH 4.5-10.0 mlU/L
neonatal onset = Goitre.
* Signs and/or
wmplbms%f Y
ST Consider
Idiopathic TSH >10mlUA levothyroxis
treatment

Salerno M et al.

Nat Endo Review 2016 Dec;12(12):734-746
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Hiperlipidemi, Obezite, Metabolik Sendrom

Berna Saylan CEViK

Hiperlipidemi:

Kan yaglarinin oranlarinin ve diizeylerinin saghgimizi bozacak yondeki degisiklikleri

o Silomikronlar en biyuk lipoproteinlerdir. Barsak tarafindan olusturulurlar. Diyetle emilen yaglari tasirlar.
Silomikronlar biyiik ve hafiftir. Dansiteleri cok dusuktdir.

VLDL ; cok diistik dansiteli lipoprotein, karacigerde olusturulan trigliseridden zengin bir partikildr.
IDL; orta dansiteli lipoprotein, trigliseridlerin VLDL den uzaklastirilmasi ile olusur.

LDL; kotu kolesterol, diisiik dansiteli lipoprotein, IDL nin metabolize olmasiyla olusur.

HDL; iyi kolesterol, yiiksek dansiteli lipoprotein, trigliseridden zengin lipoproteinlerin metabolizmasinin
yan Urlinu ve periferik dokulardan esterifiye edilen kolesterolden olusur.

8 8 8 38

ETYOLOJI:
o PRIMER HIPERLIPIDEMI
o SEKONDER HIPERLIPIDEMI

OBEZITE

Obezite, yluksek enerji ahmina sekonder olarak viicutta asiri yag birikimi ile gelisir. Viicut yag ytizdesini belirle-
mek kolay olmadidi icin obezite, asiri yagdan ziyade asiri kilo olarak tanimlan- maktadir. Obezite tanim ve dere-
celendirmesinin beden kitle indeksi (BKi)'ne dayanarak “BKi= Agirlik (kg)/Boy (m2)” formiilii ile degerlendirilir.
Obez ¢ocuklarda bazal laboratuar testler

«  Aclik kan sekeri, riskli hastalarda OGTT

«  Ayrintil biyokimya (ALT GGT dabhil)

«  Lipid profili

+  Tiroid fonksiyon testleri

+  Erken sabah kortizolu

« idrar testi (mikroalbuminiri)

METABOLIK SENDROM
Metabolik sendrom, temelinde insilin direncinin bulundugu, sismanlik, tansiyon ytiksekligi, trigliserid (bir tr
kan yagi) yuksekligi, HDL (iyi kolesterol) diisikligi ve aglik kan sekerinin normal degerlerden yiiksek olmasiyla
karakterize bir durum.
- Popllasyon verilerine gore artmig bel cevresi
« sistolik kan basinci 130 mmHg veya Uzerinde ve/veya diastolik KB 85 mmHg veya lzerinde
veya HT tedauvisi aliyor
«  Achk kan sekerinin 100 mg/dl tGizeri olmasi ya da hiperglisemi tedavisi aliyor olmak
« TG >150 mg/dL veya TG yuksekligi nedeni ile tedavi aliyor olmak
« HDL kollesterol erkeklerde 40 mg/dl kadinlarda 50 mg/dl altinda olmasi veya dusik HDL ne-
den ile tedavi aliyor olmak

COCUKLUK CAGINDA KESIN KRITERLERI NET DEGIL.
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Cocuklarda Enteral Beslenme

Burcu Piggin

Cocukluk caginda saglikh bir yasam surdurulebilmesi, uygun biiylime ve gelismenin saglanabilmesi icin tim enerji
ve besin 6gelerinin yeterli miktarda alinmasi gerekmektedir. Saglikli ve dengeli beslenme fiziksel, zihinsel gelisimin
yani sira viicudun herhangi bir strese karsi koyabilmesinde ¢ok 6nemlidir.

Diinya Saglik Orgiiti'niin verilerine gére, diinyada cesitli hastaliklar sonucunda élen hastalarin %50’sinde malnditris-
yon bulunmaktadir (1). Yapilan ¢alismalarda, hastanede yatarak tedavi géren ¢ocuklarin ve adolesanlarin %50'sinde
malntrisyon gelisme riskinin oldugu, ciddi hastaligi olan ¢ocuklarda ise bu riskin daha da arttigi bildirilmektedir (2).
Kronik hastaligi olan cocuklarin beslenme durumlarinin degerlendirilerek uygun beslenme desteginin verilmesi ve
izlenmesi, bu hastalarda malnttrisyon gelisme riskini azaltacagi gibi altta yatan primer hastaligin seyrine de olumlu
katkida bulunacaktir (3).

Cocuk hastalarda beslenme destegi icin kabul edilmis kesin 6lcltler yoktur. Hasta i¢in en uygun beslenmenin nasil
olacagina; hastanin yasina, klinik durumuna, gastrointestinal sistem (GiS)'in fonksiyonlarina (sindirim ve emilim isle-
vi), oral olarak yeterli alabilmesine, beslenme aliskanliklarina, beslenmenin maliyeti ve uygulanabilirligine bakilarak
karar verilmelidir. Bu Olcitler ve hastanin genel durumu dikkate alinarak kalori ve diger besin 6gelerinin ne sekilde
hastaya verilecedi (parenteral veya enteral veya her ikisi) kararlastirildiktan sonra, gatrointestinal sistemi ¢alisan has-
talarda oncelikle oral, oral yoldan almasi miimkiin olmayan veya sakincali olan hastalarda enteral yol tercih edilerek
beslenme destegi verilmelidir (4).

GIS fonksiyonlari normal olup, aspirasyon riski olmayan hastalarda oral yol tercih edilmelidir. Agizdan beslenemeyen
veya ihtiyaci olan enerji ve mikro besin 6gelerinin tamamini agizdan alamayan ¢ocuklarda ise tlp ile enteral beslen-
me kullanilmalidir. Enteral beslenmenin yapilamadigi mekanik veya paralitik ileus, nekrotizan enterokolit, intestinal
obstriiksiyon, perforasyon, intestinal dismotilite, gastrointestinal kanama, hemodinamik bozukluklar gibi durumlar-
da ise parenteral beslenme uygulanmasi gereklidir.

Tablo 1. Enteral beslenme endikasyonlari

Besin aliniminda yetersizlik
Emme ve yutkunma bozukluklari
Prematurite
Norolojik problemler (serebral palsi, travma, agir mental retardasyon)
Ust gastrointestinal bélgenin dogumsal anomalileri
Trakeadsefageal fistll, 6sefagus atrezisi, koanal atrezi
Buyuk yarik damak, Pierre Robin sendromu
Adiz ve 6zofagus yaralanmalari ve yaniklar
Kritik hastalar (mekanik vetilatdre bagli, yanik, kanser)
Tumorler (agiz, bas, boyun)
Ciddi gastrotzofageal reflii
Besin alim reddi, anoreksia, depresyon
Sindirim ve emilim bozukluklari
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Kistik fibroz
Kisa barsak sendromu
inflamatuar barsak hastalig:
Gida alerjisine bagli malabsorbsiyon (inek sttt ve diger)
Enteritler, siit cocuklugunun durdurulamayan ishalleri
immun yetersizlik (AIDS, agir kombine immiin yetersizlik)
Kronik karaciger hastaliklar
Graft-versus-host hastalgi
intestinal fistdil

Gastrointestinal motilite bozukluklar
Kronik psédo-obstriiksiyon
ileokolonik Hirschprung hastahg

Besin ihtiyacinin veya kayiplarin artmasi
Kistik fibroz
Kronik hastaliklar (bobrek, kalp, karaciger)
inflamatuar barsak hastaliklari (Crohn hastald, tilseratif kolit)
Goklu travma, genis yanik

Blylume geriligi yada kronik malnitriisyon (yukaridaki sebepler ek olarak)

Anoreksia nervosa, psikososyal nedenler
Solid organ nakli, kronik karaciger hastahgi

Metabolik hastaliklar

Akut veya akut/kronik pankreatit

Enteral beslenme uygulama yollar

Enteral beslenme intragastrik veya transpilorik yerlestirilen beslenme tlpleriyle uygulanabilir. Hangi yolun kullanila-
cagina GiS'in morfolojik ve fonksiyonel devamliligi, enteral beslenmenin siiresi ve aspirasyon riski, cocuk ve ailenin
uyumu g6z oniline alinarak karar verilir. Mideye beslenme; tliptin bakiminin ve yerlestirilmesinin daha kolay olmasi,
mide asidinin bakterisidal etkisinden faydalanilabilmesi ve daha fizyolojik olmasi nedeniyle ince bagirsaga beslen-
meye gore daha cok tercih edilir. intragastrik beslenme mide bosalma zamani normal olan ve aspirasyon riski diistik
olan/olmayan hastalarda tercih edilmelidir (4). Transpilorik beslenme (duodonal veya jejunal) ise; mide ¢ikisinda
tikanikhk, gastroparezi, pankreatit, ciddi gastrodzofageal reflli ve aspirasyon riski olan hastalarda, mide ameliyatlari
veya buyuk abdominal cerrahi sonrasinda uygulanir.

Enteral beslenme destegi ¢ikarilabilir sondalar ile (hazogastrik, nazoduodenal, nazojejunal yol) ya da tiip os-
tomi (gastrostomi, jejunostomi) yoluyla verilebilir. Kisa siireli (2-3 aydan kisa) beslenme destegdi gereken hastalarda
nazogastrik veya nazoenteral tiipler, uzun sireli beslenme destedi gereken hastalarda ise mide veya proksimal ince
barsaga acilan stomaya yerlestirilen kalici tliplerle (gastrostomi, jejunostomi) beslenme tercih edilmelidir.

Nazogastrik ve nazoenteral tiiplere ait mekanik komplikasyonlar:
1- Tupln tikanmasi, yerinden oynamasi
2- Nazofarengeal rahatsizlik (bogaz agrisi, disfaji, susama)
3- Trakeadsefageal fistl
4- Tipln yalnis yerlestirilmesi (endobronsial, intraplevral, intraperikardial)
5- Visseral organ perforasyonu (6zofagus ve trakeabronsiyal agag, pnémotoraks, ampiyem, mediastinit, pno-
matozis intestinalis)
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Ufiiriim ve Kalp Seslerinin Degerlendirilmesi

Elif Erolu

Kalp sesleri, kalbin ¢alismasi sirasinda kalp kapaklarinin mekanik hareketleri ve kanin kardiyovaskuler sistemde ha-
reketindeki degisimler sonucu olusan seslerdir. Oskiiltasyon ile kalp seslerinin degerlendirilmesi, dinleyen kisinin
deneyim ve yetenegine baglidir. Steteskopun diyafram kismi segici olarak yiksek frekansl sesleri alirken, can sek-
lindeki kismi diisiik frekansli sesleri saptar. Yalnizca diyafram kisminin kullaniimasi mid-diyastolik rulman, pulmoner
regUrjitasyon Ufurimu ve hafif still masum Gflrimind gibi bazi 6nemli disik frekansli Gflirimlerin veya seslerin
duyulmamasina yol acabilir. Muayene dort geleneksel dinleme alanti ile sonlandirilmamalidir. Tim prekordiyum, go-
gus duvarinin yanlari ve arkasi steteskop ile dinlenmelidir.

Kalp hiz1 ve diizenliligine dikkat edilmelidir. Cok hizli veya yavas kalp hizi varligi ve ritimdeki diizene dikkat edilme-
lidir. Kalp seslerinin siddeti ve niteligi, 6zellikle 2. Kalp sesi degerlendirilmelidir. Birinci kalp sesinin ve 3. Kalp sesinin
anormallikleri ve galo ritmi veya 4. Sesin varligina dikkat edilmelidir. Kalp seslerinin siddetindeki azalmaya dikkat
edilmelidir. Erken sistoldeki ejeksiyon kligi aort kapagi veya pulmoner kapak darhgi icin, midsistolik klik mitral kapak
prolapsusunun tanisi icin ipucu olusturur. Diyastolde duyulan agilma sesine (mitral darliginda da bulunur) dikkat
edilmelidir, fakat ¢cocuklarda ¢ok nadirdir. Kalp Gflirimleri siddet, zaman (sistolik veya diyastolik), yerlesim, yayilim
ve nitelik yoniinden degerlendirilmelidir. Kalp disi seslerden perikardiyal stirtinme (frotman), kalpbin perikarda str-
tlnmesi ile olusan kulak tirmalayan to-and-fro bir sestir. Hasta dne dogru egildiginde sesin siddeti artabilir. Cok mik-
tarda sivi birikmesi (perikard eflizyonu) frotmanin kaybolmasina yol acabilir. Perikardiyal vuru, kronik (konstriktif)
perikardit ile iliskili kalbin disindan gelen bir sestir. Cocuklarda nadiren duyulur.
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Colyak Hastaligi Ve Gluten

Dog¢. Dr. Engin Tutar
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali Ogretim Uyesi

Girig: Colyak hastahidi (CH), genetik yatkinligi olan bireylerde gliiten ve ilgili prolominlere maruziyet sonucunda geli-
sen, immun aracili bir sistemik hastaliktir. Gliten bagimli klinik bulgular, CH-spesifik antikorlar, insan 16kosit antijeni
(HLA)-DQ2 ve/veya DQ8 haplotipleri ve enteropati birlikteligi ile karakterizedir.

Colyak hastalgi, intestinal kaynakh malabsorbsiyon bulgularinin olmasi durumunda “klasik CH” veya bu bulgular
olmaksizin bagirsak disi farkli belirtiv e bulgularin olmasi halinde ise “klasik olmayan (non-klasik) CH" olarak nitelen-
dirilmektedir.

Colyak hastaligi baska bir bicimde, “semptomatik’, “sessiz (silent)” ve “gizli (latent = potansiyal)” CH seklinde de sinif-
lanabilir.

Epidemiyoloji: Colyak hastaligi sikligi diinya genelinde cografi durum ve irklara gore farkliliklar gostermekle bir-
likte genel ortalama olarak %1 civarindadir. Sahra Coli ¢ocuklarinda %5.6 sikligi ile en yliksek oranda iken, Ameri-
ka yerlilerinde, Orta Afrika ve Dogu Asya'da daha az siklikta bildirilmektedir. Colyak hastaligi prevalansi arastirilan
popiilasyona gore de degiskenlik gdstermektedir. Ornegin ABD'de, risk grubunda olmayanlarda prevalans 1:133
iken, semptomatik hastalarda 1:56, CH olanlarin ikinci derece akrabalarinda 1:39, birinci derece akrabalarinda 1:22
bulunmustur.

Benzer olarak, bir kisim otoimmiin hastaliklarda da CH riski artmistir. Bunlar arasinda Tip-1 diyabetes mellitus (Tip-1
DM) CH ile iliskili olan en sik otoimmin hastaliktir, Tip-1 DM'li hastalarda siklik %3-12 arasinda bildirilmektedir. Oto-
immdn tiroid hastaligi, otoimmin karaciger hastalidi ve jlvenil kronik artrit gibi otoimm{in hastaliklarda da CH riski
artmistir.

Colyak hastahgi icin risk durumu olusturan diger hastaliklar IgA eksikligi, Down sendromu, Turner sendromu ve Wil-
liams sendromudur.

Patogenez: Gliiten terimi bugdayin alkolde ¢6ziinen protein fraksiyonuna isaret eder ve bir prolamin veya depo
proteinidir. Arpada bulunan hordein ve cavdarda bulunan sekalin de aminoasit dizilimi yoniinden bugdaydaki gliite-
ne ¢ok benzer bir yapiya sahiptirler, bu nedenle de literatiirde gliiten olarak tanimlanirlar. Glitenler, monomerik glia-
dinler ve polimerik gluteninlerden olusmaktadir. Yapilarinda fazla miktarda yer alan prolin ve glutamin aminoasitleri
nedeniyle gastrointestinal enzimatik sindirime direnclidirler. Colyak hastaliginda bagirsak gecirgenliginin de artmis
olmasi nedeniyle, gliiten paraseliler ve transselller yollarla lamina propriaya ulasabilir. Lamina propriada yer alan
doku transglutaminaz (tTG) enzimi tarafindan gliadin deamide edilir, antijen sunan hiicre (APC) ylizeyinde yer alan
HLA-DQ2 ve/veya DQS8 ile deamide gliadin siki bicimde baglanir, HLA-gliadin kompleksi ile gliten-spesifik CD4+ T
hicreleri uyarihr. Aktive CD4+ T hiicrelerinden, yogun olarak IFN-yolmak tzere, yiiksek miktarda Th-1 tipi proinfla-
matuvar sitokinler salinarak ¢élyak hastaliginda goriilen mukozal epitel harabiyet gerceklesir. Ek olarak aktive CD4+
T hiicrelerinden salgilanan Th-2 sitokinleri aracihgiyla B hiicreleri aktivasyonu olur, bu B hiicreleri plazma hiicrelerine
diferansiye olarak antigliadin ve anti-tTG antikorlari Gretimi gerceklesir.
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Klinik Bulgular: Gastrointestinal belirtiler 6zellikle ¢ocuklarda hala baskin olarak goérilmektedir. Erken ¢ocukluk
doéneminde baslayan CH'de malnitrisyon, bliylime geriligi ve protein kaybettiren enteropati ile sonu¢lanabilen cid-
di gastrointestinal belirtiler gorilebilir, ancak bu belirtiler glinimiizde daha az siklikta gorilmekte, CH daha hafif
belirtiler ile prezente olmaktadir. Kabizlik, bircok hastada ilk belirti olarak gozlenebilmektedir. Her ne kadar CH tipik
olarak tarti kaybi ve blyltme geriligi ile iliskili olarak disliniilmekte ise de, tarti fazlaligi ve obezite de ilk belirtiler
olabilir. Daha az olarak akut elektrolit bozukluklari, hipotansiyon, letarji ve tekrarlayici intusepsiyonlar prezentasyon
bulgulari olarak gordlebilir.

CH'de bircok bagirsak disi belirtiler de s6z konusudur ve herhangi bir viicut sistemi tutulabilir. Biyuk ¢ocuklar ve
eriskinler daha cok gastrointestinal olmayan belirtiler ile prezente olurlar. Klinik belirtilerin degisken karakteri ve
CH'nin gercekte asemptomatik de olabilmesi, CH olgularinin blyiik bolimuanin tani alamamasinin nedenidir. Her 1
GH tanih olguya karsilik tani almamis 7 hasta (1:7) s6z konusudur.

Cocuk yas grubunda, CH karaciger enzimlerinde hafif ylikseklik ile prezente olabilir, nedeni aciklanamayan transami-
naz yuksekligi olan ¢ocuklarin %12'sinden CH sorumlu bulunmustur. Glutensiz diyet (GFD) baslandiktan 4-8 ay sonra
hastalarin buyuk kisminda transaminazlar normale dénmektedir.

En sik olarak demir eksikligine bagli olarak gortlen anemi, yeni tanili CH olgularinin %12-%69'unda gorulmekte-
dir. izole boy kisahigi da CH'de iyi tanimlanmis bir prezentasyon bulgusudur ve boy kisalidi ile arastirilan cocukla-
rin %10'una kadarinda etyolojik faktordir. Derpetitis herpetiformis (DH) CH'nin bir cilt prezentasyonudur, daha ¢cok
blyuk cocuk ve eriskinlerde gorulir. Diger belirtiler; dental enamel hipoplazi, tekrarlayaci oral aftoz ulserler, diisiik
kemik mineral yogunlugu ve artrit/artraljidir.

GH'de bas agrisi, periferal néropati ve konvilzif nébetler gibi norolojik semptomlar sikliginda hafif bir artis gozlen-
mektedir. CH olan eriskinlerde anksiyete, tekrarlayici panik ataklar, halGisinasyonlar, depresyon, artmis intihar egilimi
bildirilmistir. Sizofreni ve otizm ise CH ile iliskilendirilmemektedir.

Colyak Hastaligi Acisindan Kimler Test Edilmeli?

Colyak hastaligi prezentasyon belirtileri cok cesitli olabildigi ve hastalarin biyuk kismrasemptomatik oldugu igin, CH
tanisi guclikler olusturmakta ve yuksek bir klinik stiphe indeksini gerektirmektedir. Ek olarak, ¢dlyak hastaligi, bug-
day allerjisi ve non-¢Olyak gliten hassasiyeti (NCGS) olgulari benzer belirtileri gosterebildiklerinden, sadece klinik
belirtilere dayanarak bu hastaliklarin ayirt edilebilmesi mimkiin degildir.

Kronik diyare, karin agrisi, distansiyon ve tarti kaybi gibi tipik gastrointestinal semptomlarin varhiginda CH 6ncelikle
disunulmelidir. Daha az tipik semptomlar olup baska sekilde agiklanamayan kabizlik, boy kisaligi, anemi, yorgunluk,
artralji ve karaciger enzim yuksekligi olan olgular da CH agisindan arastiriimalidir. Direncli veya tekrarlayan demir
eksikligi, agciklanamayan osteopeni, dental enamel defekti, tekrarlayici oral aftdz lezyonlar ve DH olgulari da CH
acisindan tetkiki gerektirirler.

Asemptomatik veya cok hafif belirtilere sahip olmakla beraber, CH yéniinden risk grubunda oldugu bilinen durum-
lar da CH acisindan tetkik edilmelidirler. Colyak hastahdi tanili hastanin birinci derece yakinlari, Down sendromu,
Turner sendromu, Williams sendromu, IgA eksikligi ve otoimmun hastalik (Tip-1 DM, otoimmdin tiroidit, otoimmun
karaciger hastaligi, juvenil kronik artrit gibi) varhgi risk gruplarini olusturur.
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Colyak Hastaligi Tanisi

GUnumuzde CH tanisinda kullanilan serolojik testlerin duyarlihk ve 6zgulligu oldukga yiiksektir. Bu nedenle de CH
suphesi olan hastalarda tanisal yaklasimda serolojik testlerle baslanmasi gerekli ve uygundur. Ancak serolojik tetkik-
ler dncesinde hastanin gluten iceren normal bir diyetle besleniyor olmasi ok énemlidir, serum antikorlarinin yari-
lanma 6mrii 30-60 glin arasinda oldugundan, gliitensiz diyetle beslenen hastalarda testlerin negatif cikma olasilig
yuksektir. Ticari kullanimda olan anti-EMA IgA, tTG IgA, ve anti-DGP IgA/IgG antikorlarinin duyarhhk ve 6zgillikleri
%90'dan daha yuksektir. Anti-gliadin antikor (AGA) ise disuk tanisal degere sahip oldugundan artik kullanilmamak-
tadir. Colyak hastaligi tanisal tetkikinde anti-tTG IgA'nin dncelikle ve tek basina kullanimi 6nerilmekte, anti-EMA veya
anti-DPG ile kombinasyonun ek bir yarar saglamadigi ifade edilmektedir.

Selektif IgA eksikligi olan olgularda anti-tTG ve anti-DPG IgG kullanilmalidir. iki yas altindaki cocuklarda anti-tTG ve
anti-EMA testleri daha az, AGA and DGP antikorlar ise daha fazla duyarliliga sahiptirler, iki yas altindaki serolojik
incelemede, anti-tTG IgA ve anti-DGP testleri kombinasyonu tercih edilmelidir.

Colyak hastaligi tanisi ince bagirsak histolojisindeki karakteristik degisiklerin gosterilmesi ile dogrulanmalidir. Karak-
teristik mikroskobik 6zellikler; intraepitelyal lenfositlerde artis, kript hiperplazisi ve villuslarda ilerleyici diizlesmelidir.
Colyak hastaligi histolojik degisiklikleri ilk kez Marsh tarafindan tanimlanmis, daha sonra da Oberhuber tarafindan
modifiye edilmistir (modifiye Marsh siniflamasi).

Avrupa Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegi (ESPGHAN)'nin 2012 yilinda yayinladigi kilavuz-
da, klasik semptomlari olan hastalarda anti-tTG IgA’nin normal Ust sinirinin > 10 kati olmasi durumunda, anti-EMA ve
HLA-DQ2 ve/veya DQ8 pozitif ise biyopsi yapilmaksizin gliitensiz diyet baslanabilecegi ve semptomlarin diizelmesi
ile de ¢colyak hastaligr tanisinin kesinlik kazanacagd bildirilmistir. Ancak bu yaklasim hentiz Kuzey Amerika Pediatrik
Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegdi (NASPGHAN) ve eriskin kilavuzlarinda kabul gérmemis olup, ha-
len CH tanisinda intestinal biyopsi alinmasi dnerisi gecerliligini stirdiirmektedir.

Colyak Hastaligi Tedavisi

Colyak hastaliginin gliniimuzde tek gecgerli tedavisi 5mur boyu gliitensiz diyet uygulanmasidir. Glutensiz diyet, bug-
day, arpa ve cavdar iceren gidalardan kati bicimde uzak kalmayi gerektirmektedir. Saf icerikteki yulaf hastalarin bi-
yuk cogunlugu tarafindan tolere edilebilirse de, bir kisim hastada CH semptomlarina yol acabildiginden, dikkatli bir
klinik ve serolojik takibi zorunlu kilmaktadir.

Yeni tani almis CH olgulari demir, folik asit, B12 vitamini ve D vitamini gibi mikronutrient eksiklikleri agisindan test
ve tedavi edilmelidir.

Besinlerle alinabilecek zararsiz en distk gliiten miktari tam olarak bilinmemekle beraber, glinde 10 mg'in altinda
olmasi 6nerilmektedir. Uluslararasi Gida Kodeksi'ne gore kilograminda 20 mg'dan daha az gliiten iceren gidalar “glu-
tensiz gida” olarak tanimlanmaktadir.

Glutensiz gida ile beslenmenin kati bicimde yapilmadigi hastalarda morbidite ve mortalite artmaktadir. ince bagir-
sak adenokarsinomu, 6zofagus kanseri, B-hiicre ve T-hiicreli non-Hodgkin lenfoma gibi malignensi sikliginda artis
gorilmektedir. Tedavisiz ¢olyak hastalarinda disik kemik mineral yogunlugu ve fraktir riski prevalansi yuksektir.
Yine ¢olyakli kadinlarda infertilite, spontan diisik, prematiire ve diistik tartili dogum sikligi fazladr.
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Colyak hastaligi olgularinda gliitensiz beslenmeye uyumun ¢ok gli¢ ve distik olmasi nedeniyle, gliiten iceren gida-
larla beslenmeyi mimkin kilabilecek tedavi yontemleri izerinde ¢alismalar yiritilmektedir. Gliniimiizde iki farma-
kolojik tedavi yaklasimi dikkat cekmektedir. Daha 6nce ALV003 olarak isimlendirilen ve oral olarak uygulanan “latig-
lutenase” iki rekombinan endopeptidaz kombinasyonundan olusmakta olup, alinmis olan gliitenin midede yikilarak
ince bagirsaktaki immduinojenitisinin azaltilmasina yoneliktir. Diger bir oral ajan, “larazotide acetate” bagirsak hiicresi
arasindaki gecirgenligin azaltilmasina yoneliktir. Diger diyetsel olmayan tedavi arastirmalari; desenzitizasyon (Nex-
vax 2 asisi), genetik olarak modifiye edilmis gliiten, probiyotikler, parazitler, transglutaminaz inhibisyonu, TNF-alfa
inhibitorleri gibi uygulamalardir.

Colyak Hastaligi Takibi

Colyak hastaligi olgular devam eden veya yeni gelisen semptomlar, gliitensiz diyete uyum ve komplikasyon gelisimi
bakimindan dizenli sekilde takip edilmelidirler. Takipte ¢olyak hastaligi tzerinde deneyimli bir diyetisyenin yer al-
masi ¢ok gerekli ve dnemlidir. Glitensiz diyete uyumun monitdrizasyonu, 6yku ve serolojik tetkik kombinasyonuna
dayanmalidir. Glutensiz beslenmeye yanitin olmadigi veya glitensiz diyete ragmen semptomlarin niks ettigi olgu-
larda intestinal biyopsi ve histolojik inceleme 6nerilmektedir. Glitensiz beslenme rejimi altindaki hastalarin takibin-
de, hastalik baslangicinda yiiksek olan serolojik testlerin normalize oldugu verifiye edilmelidir.

Yanitsiz veya Direncli Colyak Hastaligs

Glutensiz diyete yanitsiz ¢olyak hastaligi (Non-Responsive Celiac Disease - NRCD) olgulari ilk asamada ¢olyak sero-
lojisi yoniinden tetkik edilmeli ve deneyimli bir diyetisyen tarafindan degerlendirilmelidir. Glitensiz beslenme ile
6-12 ay sonra hastalarin %80'inde ¢dlyak serolojisinin normale dénmesi beklenir. Yine yanitsiz hastalar CH tanisinin
dogrulugu agisindan tekrar irdelenmeli ve ayirici taniya giren hastaliklar agisindan degerlendirilmelidir.

Direncli ¢olyak hastaligi (Refracter Celiac Disease - RCD) tip 1 ve tip 2 olmak Uzere iki farkh sinifta degerlendirilir,
c6lyak hastaligi olgular arasindaki sikhdi %1-2 diizeyindedir. iki farkli RCD arasindaki ayrimin yapilmasi énemlidir,
tip 2 RCD prognozu daha kotudir. RCD tedavisinde gliitensiz beslenme yaninda steroid ve diger immiin baskilayici
ajanlar kullanihr.
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Olgu Ornekleri Uzerinden Uygulamalar

Esra Polat

Ozge¢mis ve soygecmisinde dzellik olmayan onbir yasindaki kiz hasta, son 5 glindiir siddetli karin agrisi, kusma ve
ates nedeniyle basvurusunda perfore akut beslenme agisindan degerlendirildi.

Hastanin 7 guindir oral alimi olmadig, ikili antibiyotik tedavisi almasina ragmen hala subfebril atesi oldugu 41 kg ‘a
(1 haftada -2 kg) diistiga ogrenildi.

Fizik muayenede ; genel durum duskiin olan hastanin KTA: 102/dk, TA: 93/ 64 mmHg, atesi: 37.9°C, mukozalar kuru,
turgor tonus azalmis, goz kureleri ¢okuk idi. Douglas’ ta ve operasyon alaninda olmak tizere 2 adet dren olan has-
tanin gaz ve gaita ¢ikisi mevcuttu. Apse tanisi disanmis, ancak subileus klinigi olan hastanin nazogastrik sondasin-
da yaklasik 100 ml/giin safrali geleni vardi.

Laboratuvar degerlendirmesinde hastanin serum sodyum degeri 131 mEq/L, potasyum degeri 3 mEq/L, idrar dan-
sitesi: 1032 saptandi. Yaklasik 1 haftadir orl alimi olmayan hastaya periferik yoldan parenteral beslenme planlandi.

Periferik Parenteral Beslenme icerigi:
Total Sivi: 2100 mL
+  24saatlik inflizyon
+  Periferik venoz yol
« 410ml %1710 aa
« 205 ml %20 lipit
+ Na: 38 cc Serum Sale (3 mEq/kg)
+  K:67 cc (2 mEg/kg)—KPO4 ile toplam
«  Ca:40cc (11 mg/kg)
+  P:13 mLKPO4 (0.2 mmol/kg)
+ Tracutil 10 cc
+  Cernevit5cc
+  2100-1200= 900 cc kalan sivi
« 900 cc’dea 262 gr dekstroz olmali
« 800 cc: %30; 240 gr dekstroz
« 100 cc: %20, 20 gr dekstroz
«  Toplam: 260 gr dekstroz
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COCUK YOGUN BAKIMDA KOMPLIKASYONLARDAN KORUMAK
ENFEKSiYONDAN KORUMAK

Uzm. Dr. Feyza INCEKOY GIiRGIN
Cocuk Yogun Bakim Uzmani, Marmara Universitesi, istanbul

Hastane enfeksiyonu (HE), hastanede kalis sliresini uzatan ve hastane maliyetini artiran, agir klinik seyre yol agmasi
nedeniyle, yiiksek morbidite ve mortalite ile sonuclanan enfeksiyonlardir. Cocuk yogun bakim tinitelerinde (CYBU)
yatan hastalarin klinik durumlarinin adir olusu, immdn sistemleri dahil bircok organ sistemlerinin bozuk olmasi ve
invazif girisimlerin uygulanmasi gibi risk faktérleri nedeniyle HE gelisimine daha yatkin olmaktadirlar. HE lari CYBU'
lerinde % 6-15 oraninda gorilmektedir(1,2). HE' larina yol acan risk faktorlerinin belirlenerek uygun énlemlerin alin-
masi ve HE oranlarinin azaltilmasi, hastanede verilen saglik hizmetinin kalitesini belirleyen bir géstergedir. Bu ne-
denle hastane yonetimleri ve ulusal saglik kurumlari tarafindan bu enfeksiyonlarin tespiti ve dnlenmesi icin diinya
capinda surekli olarak calismalar ylritilmektedir(3).

CYBU'lerinde yatan hastalarda bir veya daha fazla organda fonksiyon bozuklugu olmasi, gecirilen operasyonlar,
damar yoluyla beslenme, transflizyonlar, santral venoz katater, arter katateri, entibasyon tlip, trakeostomi kanuld,
sonda gibi invazif girisimler, sedasyon uygulamalari HE riskini artirmaktadir(4). Kronik hastaliklarin varligi, viicudun
savunma sistemini etkilemektedir(5). Bu hastalarda hastanede ve yogun bakim Unitelerinde yatis ihtiyacinin sik
olmasi ve daha uzun stirmesi, invazif girisimlerin daha sik olmasi HE riskini belirgin olarak artirmaktadir. Coklu anti-
biyotik uygulamalari, kan ve kan riind transflizyonlari HE riskini artiran diger faktorlerdir. Sedasyon uygulamalari
aspirasyonlara ve akcigerde atelektazilere yol acabilmekte, bu da HE gelisimine yol agmaktadir. Bu Uinitelerde inva-
zif girisimler de siktir. invazif girisim orani (santral vendz katater glinii + arter katater giinii + Uriner katater giinii +
mekanik ventilasyon glinii / HE gelisinceye kadar cocuk yogun bakim Unitesinde gegen siire) yogun bakim unitele-
rinde HE gelisimi icin 6nemli bir risk faktoriddr. Yine gecirilen cerrahi operasyonlar, parasentez, torasentez, diyaliz,
bronkoskopi gibi cerrahi islemler HE icin risk faktorleridir(6).

HE'lar yogun bakimda ve toplam hastanede kalis siiresini, bu da hastane maliyetini, morbidite ve mortaliteyi artir-
maktadir.

CYBU'lerinde en sik gériilen HE'lari ventilatdr iliskili pnédmoniler, santral katater iliskili kan dolasim enfeksiyonlari,
Uriner katater iliskili Griner sistem enfeksiyonlari ve yara yeri enfeksiyonlaridir. Coklu ila¢ direnci olan bakteriler hizla
yayllmakta, morbidite ve mortaliteyi belirgin olarak artirmaktadir(7).

Bu kadar ciddi sonuclari olan HE'larini dnleme konusunda hastanelerde yogun bakim ve enfeksiyon kontrol komite
birimleri ve ulusal saglik kurumlari enfeksiyonlarin tespit edilmesi ve dnlenmesi konusunda oncelikli olarak ¢alis-
malar yuritmekte, kilavuzlar yayinlamakta ve egitimler diizenlemektedirler. Yogun bakimda calisan personelin ve
tiim hastane calisanlarinin periyodik olarak yapilan egitimlerle bilgilendirilmeleri cok dnemlidir. Unitelerin fiziksel
sartlarinin enfeksiyon kontroliine uygun olarak diizenlenmesi, dezenfeksiyon kontoli, uygun ekipman kullanimi
dikkat edilmesi gereken diger hususlardir. invazif girisimlerin gerekliliginin ve devaminin islem éncesinde ve has-
tanin yatisi siiresince degerlendirilmesi, girisimler esnasinda tiim malzemelerin steril oldugundan emin olunmasi
ve egitimli personeller tarafindan uygulaniyor olmasi 6nemlidir. Hastalara uygulanacak antibiyotikler ve kan- kan
Urtind transflizyonlarinin bilingli olarak yapilmasi gerekmektedir. Gerekli olmadigi diistinllen uygulamalarin erken
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sonlandiriimasi enfeksiyon kontroliinde cok 6nemlidir.

GYBU' leri is ylikiiniin ve hasta sayisinin fazla oldugu, HE gelisimi acisindan yiiksek risk alanlaridir. Unitelerde en-
feksiyona yonelik dnlemlerin alinmasi ve uygulanmasinda personelin egitimi ve bu konudaki farkindahgr artirmak
onemlidir.
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| Tip Fakiiltesi

COCUGA YONELIK iHMAL

Figen Pasl, Dr. Ogretim Uyesi
Kocaeli Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi Sosyal Hizmet Béliim(i

Cocuga yonelikihmal, cocugun bakimindan sorumlu olan kisilerin cocugun gereksinimlerini saglikh gelisimini olum-
suz etkileyecek diizeyde ve yeterince karsilayamamasi durumudur @

ihmal, tiim ihmal tiirlerinden daha sik goriilmektedir. Fiziksel istismardan iki kat, cinsel istismardan bes kat daha fazla
gorilmekle birlikte, ihmale iliskin calismalar daha az oldugu icin genel olarak sikhdin gercek durumunu belirlemek
zordur @, Turkiye'de ihmalin sikhgina iliskin ulusal diizeyde yapilan ¢alisma bulunmamaktadir. Kisilerin cocuga, ¢o-
cuk bakimina iliskin algilari toplumlara ve kdiltirlere gore farklilik gostermektedir. Bazi toplumlarda ihmal davranisi
olarak degerlendirilen davranislar, bazilarinda cocugun ihmali olarak degerlendirilmeyebilir.

OLGU ORNEGI:

8 aylik kiz bebek, bir yaya st gecidinde annesinin kucaginda dilendirilirken morardigini géren bir vatandas tarafin-
dan polise bildirilmistir ve 112 acil servis ile hastaneye getirilmistir. Hastaneye geldiginde genel durumu kétd, bilinci
kapali, agrili uyarana yanit veriyor, malnutrisyonu ve buytme gelisme geriligi var. Siyanotik, hijyeni cok bozuk, 4 ayhk
bebek buyukliglinde ve gérinimuindedir.

Psikososyal oykii:

Annenin planli olmayan 4. gebeliginden 4. Yasayan cocuk olarak miadinda, normal agirlikta, zor bir dogum sonrasi
hastanede dogdugu, dogdugunda da morardigi, hastanede yattigi, taburcu olduktan sonra da 2 kez hastanede so-
lunum sikintisi nedeniyle yattigi 6grenilmistir. Hi¢ anne siiti almadigi ve asilarinin yapilmadigi da gérismede elde
edilen bilgilerdendir.

Anne 28 yasinda, okuryazar degildir ve calismamakta, baba 22 yasinda, okuryazar, hurdacilik yaparak ailenin gegi-
mini saglamaktadir. Cocuklar;

1. Gocuk: 8y, kiz, (babasi farkli)

2. Cocuk: 6y, oglan, (babasi farkh)

3. Cocuk: 3y, oglan, (bu babadan)

4. Cocuk: 8 aylik, kiz cocuk ( bu babadan, olgumuz).

Bu olguda istismar ve ihmal agisindan risk etmenlerine bakildiginda; istenmeyen gebelik sonucunda dogdugu, do-
gumdan itibaren solunum sikintisi, dolayisiyla kronik hastaligi bulunmasi cocuga ait risk etmeleri olarak degerlen-
dirilebilir. Annenin egitimsiz, dolayisiyla ¢ocuk yetistirme konusunda bilgi yetersizligi olmasy, ilk kez 20 yasinda ve
babalari farkli 4 cocuklu anne olmasi, diisiik 6zdegerlilik, diirti kontrol bozuklugu, zihinsel yetersizlik gibi 6zellikler
anneye iliskin; diisuk egitim duzeyi, issizlik ve genc yasta baba olmak (ilk kez 17 yasinda iken) babaya iliskin risk et-
menleri olarak degerlendirilebilir.

Bu bebegin kisisel hijyen ve bakiminin yetersiz olmasi, biylime ve gelisiminin geri olmasi fiziksel olarak; asilarinin
yapilmamasi da tibbi olarak ihmal edildigini gdstermektedir.
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Bu olguyu degerlendirirken tibbi degerlendirmeyle es zamanli, cocugun fiziksel, bilissel, sosyal gelisim diizeyi deger-
lendirilmeli, dncelikli ihtiyaglari belirlenmelidir. Cocugun saglikh ve glvenli bir ortamda yasama kosullari dnemlidir.
Mutlaka ebeveynlerin psikososyal degerlendirmesi yapilmalidir. Gegmisteki ve simdiki yasantiya iliskin dyki alinma-
I, aile yapisi, dinamikleri, ebeveynlik becerileri degerlendirilmelidir. Bunlarla birlikte sosyal hizmet mesleginin “cev-
resi icinde birey” yaklasimi ¢cercevesinde cocugun yasadigi ortamin kosullari, ailenin psikolojik, sosyal ve ekonomik
durumu, kulttrel degerleri, sosyal destek sistemleri degerlendirilmelidir. Evdeki diger cocuklarin duygusal, bakim,
koruma, saglik ve sosyal hizmet gereksinimleri mutlaka degerlendirilmelidir.

Butin bu degerlendirmeler yapildiktan sonra ebeveynlerin anne babalik becerilerinin gelistirilmesi, ihmalin ¢ocu-
gun gelisimini nasil etkiledigine yonelik farkindalik kazanmalari, bilinglendirilmeleri saglanmalidir. Psikososyal de-
gerlendirme sonrasinda aile egitimi ve danismanligi almalar uygun olacaktir. Babanin kalici isinin olmamasi, an-
nenin ¢alismamasi ailenin ekonomik yonden desteklenmeleri gerektigini de gostermektedir. Ailenin sosyal destek
sistemlerinin mimkin oldugu 6lctide harekete gecirilmesi de aileyi rahatlatacaktir.

Oncelikli ihtiyaclarin belirlenerek, tibbi tedavi ve destekler sonrasinda izlemin yapilmasi, cocugun giivenli ve saglikli
ortamda yasamini surdirmesi icin korunmasi, ebeveynlere psikolojik, sosyal ve ekonomik destek saglanmasi igin
sosyal hizmet bildirimi yapilmalidir. Sosyal hizmet kurumu (Aile, Calisma ve Sosyal Hizmetler il Midurlikleri) gerek-
li sosyal inceleme ve degerlendirmeleri yaptiktan sonra cocugun korunmasina yonelik barinma tedbiri ya da aile
yaninda desteklenmesi amaciyla ¢ocuk adina aileye danismanlik, ekonomik destek hizmetlerini sunacaktir. Diger
cocuklarin da ihtiyaglarina gore desteklenmeleri saglanmis olacaktir. Ayrica bu cocugun, diger ¢cocuklarin, ebeveyn-
lerin tibbi izlemi ve sosyal hizmet miidahalesinin izlemi acisindan buttincil yaklasimla yirutilmelidir.

Bu olguda ¢ocuga karsi islenen ihmal suc¢ olarak degerlendirilse de, bu sucun adli bildiriminin dncelikle ¢cocuklara
ve sonra ebeveynlere saglayacagi yararin ne olacagi degerlendirilmelidir. Cocuga kasitli zarar vermekten ¢ok, bilgi
eksikligi, sosyal ve ekonomik yoksunluk nedeniyle cocugun bakim, korunma ve saglik gereksinimlerinin karsilana-
mamasi s6z konusudur. Dolayisiyla sorun, buttinciil olarak ele alinmali, saglik ve sosyal hizmet gereksinimleri; yani
tibbi tedavi, sosyal, psikolojik ve ekonomik destekler es zamanli olarak planlanarak uygulanmalidir.

ihmale ve istismara ugrayan cocuga yaklasim, tiniversitelerin cocuk koruma arastirma ve uygulama merkezleri biin-
yesinde yer alan “Hastane Temelli Cocuk Koruma Birimleri” tarafindan saglanmalidir. Cocuk koruma birimleri ¢ok
disiplinli battncual yaklasim temeline dayali, Gniversite hastaneleri icinde yer alan yapilardir ¢ Cocuk koruma birimi
sosyal hizmet kurum ve kuruluslar, kolluk kuvvetleri, adli kurumlar, barolar, egitim kurum ve kuruluslari, sivil toplum
kuruluslanyla isbirligi ve esgiidiim icinde ¢alismaktadir.
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Cocuklarda Esansiyel Hipertansiyondan Korunma ve Tedavi

Prof. Dr. Giilendam Kocak

Hipertansiyon eriskin hastalarda 6liime yol acan risk faktorleri icerisinde ilk sirada yer almaktadir. Bu nedenle hiper-
tansiyonun onlenmesi ve tedavisinin eriskinde kardiyovaskuiler mortalite ve morbiditeyi azaltacagi asikardir. Hiper-
tansiyon sadece yetiskinleri etkileyen bir hastalik degildir, glinlimiiziin sagliksiz beslenme ve yasam kosullari, kiictik
bebeklerde dahi hipertansiyon olusmasina neden olabilmektedir. Hipertansiyon vicuttaki tim damar sisteminin
duvar yapisini bozarak, ayni eriskinlerde oldugu gibi cocuklarda da beyin, goz, kalp, bobrek gibi hayati organlarda
onemli hasara yol acabilir. Cocukluk caginda genellikle hipertansiyonun komplikasyonlarini gérmeyiz fakat bilin-
melidir ki cocukta hipertansiyon biyik olasilikla eriskinde hipertansiyon olarak devam edecek ve yillarin birikimi
ile komplikasyonlar daha erken yaslarda ortaya cikacaktir. Bu nedenle cocuklarda hipertansiyonu etkin bir sekilde
tedavi edebilirsek eriskin hayattaki hipertansiyondan ve erken kardiyovaskdler hastalik risklerinden korunabiliriz.
Sonug olarak etkin tedavi ile kardiyovaskiler mortalite ve morbiditeyi azaltabiliriz. Burada hipertansiyonun sekon-
der nedenlerinin tedavisi degdil esansiyel hipertansiyondan korunma ve tedavisinden s6z edilecektir.

2017 AAP kilavuzuna gore Evre 1 primer hipertansiyon tanisi alan ¢ocuklarda 6ncelikle tedaviye nonfarmakolojik
tedavi ile baslanir, 3-6 aylik siirecin sonunda hipertansiyon devam ediyorsa farmakolojik tedavi eklenir. Evre 2 hi-
pertansiyonda ise nonfarmakolojik ve farmakolojik tedavi birlikte baslanmalidir. Sekonder hipertansiyonda hastali-
gin primer tedavisi ile birlikte farmakolojik ve nonfarmakolojik tedavi birlikte baslanir. Hasta semptomatikse, hedef
organ hasari varsa, diyabet veya kronik bobrek hastaligi eslik ediyorsa nonfarmakolojik ve farmakolojik tedaviye
birlikte baslanmalidir.

Nonfarmakolojik tedavi bir hayat tarzi degisikligidir ve hipertansiyon tedavisinin her asamasinda 6nerilir. Diyet mo-
difikasyonu, tuz kisitlamasi, diizenli fizik aktivite, obezitenin tedavisi ve diizenli uyku onerilerini icerir. Bunlarin ya-
nisira hastada eger varsa diger kardiyovaskiiler risk faktorleri de (dislipidemi, sigara, alkol) kontrol altina alinmalidir.
Diyet tedavisi ana hatlariyla DASH diyeti (dietary approaches to stop hypertension) uygulamasidir. Bu diyet cocugun
glinde 8-10 porsiyon meyve- sebze, en az iki 6glin az yagl sut Griinleri, tam bugday-hububat Griinleri, balik-kiimes
hayvanlari, yagsiz kirmizi et, baklagiller, zeytinyadi ve potasyumdan zengin gidalarla beslenmesini onerir. Tath ve
sekerlemelerden, beyaz un ve doymus yaglardan, islenmis Grlinlerden, kafein ve gazli iceceklerden uzak durulmal
ve tuz tiiketimi azaltilmalidir. Tuz tiiketiminin azaltilmasi masadan ekstra tuzu kaldirarak, hazir gidalardan ve disarda
yenilen yemeklerden uzak durularak, evde yapilmis taze gidalari tiiketerek saglanabilir.

Obezite esansiyel hipertansiyon gelismesinde ¢cok dnemli bir rol oynar. Hipertansiyon tanisi almis ¢ocuklarda vi-
cut kitle indeksinin (VKi) % 10 azaltilmasi kan basincini 8-16 mmhg kadar diisiirebilir. Hastanin VKi degeri %85'in
altindaysa hastadan kilosunu korumasini, %85-95 arasindaysa kiiclik cocuklarda kilonun korunmasini, bilyiik cocuk-
larda yavasca (1-2 kg/ay) %85'in altina diistiriilmesini, %95'in lizerindeyse %85'in altina diistirilmesini bekleriz. VKI
%99’'un lizerindeyse tedavide multidisipliner yaklasim gerekir.

Fiziksel aktivitenin kalp saghgi icin gerekli oldugunu ve kan basincini diistirlict etkisinin oldugu bilinmektedir. Hi-
pertansiyonlu cocuklarin haftada en az 3-5 glin, ortalama 40 dk (30-60 dk) orta ve agir aktiviteli sporlari yapmalarini
oneririz. Cocuk glinde 2 saatten fazla hareketsiz aktivitelerde bulunmamalidir (TV, bilgisayar). Evre 2 hipertansiyonu
olan hastalarda kan basinci diistinceye kadar yaris sporlari ve agir statik sporlar 6nerilmez. Yine AHA ve ACC sol
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ventrikil hipertrofisi eslik eden hipertansif cocuklarda kan basinci kontrol altina alinincaya kadar yarisma sporlarini
onermemektedir.

Nonfarmakolojik tedavide hastaya yaklasim bireysel olmayip tiim aile bireylerince paylasiimalidir. Oneriler hastanin
ve ailesinin yapisina uygun olmali ve gercekgi hedefler konulmalidir.

Cocuklarda farmakolojik tedavide kullanilan ilaglar eriskinlerde kullanilan ilaglardir ve doz modifikasyonu yapilarak
kullanihirlar. Maalesef pek cok ilag icin cocuklarda yapilmis karsilastirmali etkinlik ve yan etki ¢calismalari yoktur. Ca-
lismalarin ¢cogu yeni ilaclarda yapilmis, firma destekli, kisa surreli tek ilag etkinligi calismalarndir. Hastanin tedaviye
uyumunu saglamak icin genellikle glinde tek doz kullanilabilen ilaglar gelistirilmis ve 6nerilmektedir. Cocuklarda
en siklikla kullanilan, 6nerilen ilaglar ACE inhibitorleri, Anjiotensin reseptor blokorleri (ARB), diliretikler ve direkt va-
zodilatorlerdir. ilac tek ilag ve diisiik dozda baslanir, hasta 2-4 haftada bir degerlendirilir, duruma gére maksimum
doza kadar arttirilir. Yan etki ortaya cikarsa veya maksimum doza ragmen yanit alinamamissa ila¢ degistirilir veya
ikinci bir ilag eklenebilir. ARB ve ACE inhibitorlerinin birbirleriyle kombine edilmesi 6nerilmez. Genellikle ARB ve
ACE inhibitorleri tiyazid diuretikler ve kalsiyum kanal antagonistleri ile kombine edilirler. ACE inhibitorleri ve ARB
hamilelikte 6nerilmez, yan etkiler ise bas agrisi, bas donmesi, hiperkalemi, akut renal hasar ve fetal toksitedir. ACE
inhibitérleri ayrica dksiriige yol acabilirler. Tiyazid diiiretik kullanan hastalar ise hasta bas dénmesi, elektrolit imba-
lansi, glukoz-irik asit-lipit metabolizma bozukluklari, aritmi, diyabet, pankreatit ve sarilik gibi yan etkiler yoniinden
takip edilmelidir. Kalsiyum kanal blokoérlerinin 6dem, bas donmesi, anjiodem gibi yan etkileri olabilir.

Hedef kan basinci genel popiilasyonda kan basincinin 90 persentilin altinda tutulmasidir. Diyabetik hastalarda kro-
nik bobrek hastaligi varsa 75 persentilin, kronik bobrek hastaligi ile birlikte proteiniri varsa 50 persentilin altinda
tutulmasi 6nerilir. Kronik bobrek hastaligi olan hipertansif hastalarda hedef kan basinci 75 persentilin alti, proteitiri
varsa 50 persentilin altinda tutulmalidir.

Hastalarin takibinde ilag etkinligi ve yan etkiler yonliinden hasta izlenmelidir. Baslangicta 2-6 haftada bir hasta go-
rilirken etkinlik saglandiktan sonra gortisme sikhdi 3-6 ayda bire cikarilabilir. Hasta evde kan basinci 6l¢iimii veya
ambulatuar kan basinci 6lctimleri ile takip edilebilir. Hastalara hedef organ hasari yéniinden durumuna goére 6-12 ay
araliklarla ekokardiyografi ve oftalmolojik muayene yapilmalidir.
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iletisim Kazalarindan Korunmak

Giintiilii Sik
Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim BD

iletisim; duygu, diisiince ve bilgileri cesitli yollarla baskalarina aktarma siirecidir. iletisim kisaca <bilgi Giretme, aktar-
ma ve anlamlandirma siireci olarak tanimlanabilir. iletisim kazalari bilerek ve isteyerek yapilmayan, ortaya cikan zarar
ve kayipla orantili olarak kriz yaratan énlenebilir kazalardir. is ve iletisim hedefine uygun davranista bulunmak riskleri
azaltir. iletisimi gelistirme cabalari sonuclarin iyilesmesine katkida bulunur,

Saglik konusunda gorev dagiliminin ¢ok cesitli olmasi ve her calisanin birbiriyle iletisim icerisinde olmasinin gerek-
liligi saghk ile iletisim kavramlarinin bir araya gelmesini saglamaktadir. Saglik calisanlarinda, hasta kaynakh ylksek
kaygi seviyesi bilgi, aciklama ve geri bildirim eksikligi gibi cesitli memnuniyetsizliklere yol acabilir. Tedavi slirecinin
dogru bir sekilde ilerlemesi icin saglik personeli, hemsire, doktor, hasta ve hasta yakinlari arasinda iletisim ve uyum
sorunu yasanmamalidir. Acik ve anlasilabilir iletisim ¢ok dnemlidir. Bunu saglamanin yollarindan biri de medikal
uygulamalar sirasinda ortaya cikan iletisim problemlerinin giderilmesine yonelik iletisim ¢alismalaridir. Saghk cali-
sanlari arasinda iletisimi gelistirmek icin glinliik bakim plani, tamamlanacak gorevler ve giinlik hedefleri belirleyen
cesitli formlar mevcuttur.

iletisimde yetersizlik veya hatalar hastanin cesitli sekillerde zarar gérmesi ile sonuclanabilir. Her brans icin dnemlidir
ancak yogun bakimda hastalarin hayati risklerinin daha yliksek olmasi nedeniyle ayrica 6nem tasimaktadir.

Yapilan calismalarda saglik hizmetlerine bagli sorunlarin en sik nedeninin operasyonel ve iletisim kaynakli oldugu
gosterilmistir. iletisim kazalarinin en sik yasandigi durumlardan biri hasta transportudur. Ulkemizde hastaneler arasi
transfer ve bu slrecte gelisen sorunlar ile ilgili veriler kisithidir. Transfer sirasinda hasta glvenligi ve iletisim kazalari-
nin gorilme sikligi transferin siiresi, hastaligin siddeti ve refaket eden saglik personelinin deneyimi ile orantilidir. En
sik karsilasilan sorunlarda saglanan bakimin, agiklamanin ve ekipmanin yetersizligi ile iliskilidir.

Saglik calisanlarinin ekip performansi, yogun bakim Unitesindeki hastalar icin optimal sonugclarin elde edilmesinde
dnemli rol oynar. iletisim, ekip performansinin vazgecilmez bir bilesenidir. Saghk Bakim Kuruluslar Akreditasyon
Komisyonu (The Joint Commission for Accreditation of Healthcare Organizations), iletisim hatalarinin hastanelerde
goriilen olaylarin neredeyse %85'inden sorumlu oldugunu bildirmektedir. iletisim hatalari yogun bakim hastalarin-
da hastane yatis siiresinin uzamasi ve morbiditenin artmasi ile sonuclanir. Ozellikle hasta teslimi sirasinda teshislerin
ve hedeflerin uygun bir sekilde iletiimemesi, yanlis uygulamalarin %20 sinden fazlasindan sorumludur ve gereksiz
testler ile artan maliyete neden olur. Bu nedenle YBU'de kalitenin iyilestirilmesi icin iletisimin élciimii ve gelistiriimesi
onemli alanlardir. Yapilan ¢alismalarda ortaya ¢ikan veriler iletisimi gelistirme cabalarinin, devir teslim sirasinda kont-
rol listesi kullaniminin ve sireg icin bir protokol yaratmanin hata yapma olasiligini azalttigini gostermektedir.

Yogun bakim hastalari icin dnemli konulardan biride konstiltasyonlar sirasinda yeterli bilgi aktariminin saglanmasi-
dir. Kritik hastalarin yatisi sirasinda bircok farkli branstan goris alinmasi gerekebilir. Bu stirecte hastanin klinigi, takip
ve tedavi plani, konsiiltasyon istenen branstan hastanin tedavisi ve takibi icin beklentinin ifade edilmesi ve konsiil-
tasyonlar sirasinda hekimlerin birebir stirece dahil olmasi, tam ve eksiksiz bilgi verilmesi ve dnerilerinde ayni kalitede
alinmasi olusabilecek hatalari en aza indirir.
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Sonug olarak, hasta verileri ve elektronik tibbi kayit belgeleri kullanilarak planlanan, yuzyize iletisimin saglandig,
varsa eger operasyona bagh bilgilerin detayh olarak paylasildigi, devir siiresinin kisith tutulmadigi, hasta muayene-
sinin yapildigi ve soru sormak icin agik bir ortamin saglandigi hasta teslimi, transportu ve hasta konsiiltasyonu ideal
olanidir. iletisime bagli kazalarin olusma sikligini ve hata yapma olasiligini azaltir.
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Cocuklarda idrar Yolu Enfeksiyonu Tehlikeli midir?

Harika ALPAY
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilimdali

idrar yolu enfeksiyonlari (IYE) cocukluk cagi enfeksiyonlari arasinda ilk siralarda gériilmektedir. En sik gériilen etken
% 80-90 oraninda Escheria Coli'dir. Yasamin ilk U¢ ayi hari¢ hayatin tim dénemlerinde kizlar erkeklerden daha fazla
idrar yolu enfeksiyonu gecirirler. Ozellikle yenidogan déneminde olmak tizere kiiciik cocuklarda IYE'nin klinik bulgu-
lar1 8zg(il olmayabilir. idrar yolu enfeksiyonu tanisi idrar kiiltiiriinde anlamli sayida koloni tiremesi ile konulur. Koloni
sayisi son yillardaki bazi yayinlarda 100.000 cfu/ml'den 50.000 cfu/ml’ye indirilmistir.

idrar yolu enfeksiyonunda gériintiileme konusunda fikir birligi olmamakla birlikte, birinci basamak tetkik olarak tiri-
ner ultrasonografi (USG) istenmesi tim kilavuzlarda ortak karardir. Voiding sistogram ve DMSA sintigrafisi konusun-
da farkl yaklagimlar mevcuttur. Tekrarlayan iYE'de, atipik mikroorganizma ile enfeksiyonda ve triner USG'de patoloji
olmasi durumunda genellikle ileri inceleme onerilir.

Tekrarlayan IYE cocuklarda uriner sistemin yapisal ve fonksiyonel anormalliklerinin sonucunda ortaya cikabilir, bb-
rekte kalici hasara ve bunun sonucunda da ileri dénemde hipertansiyon ve kronik bobrek yetmezligi gibi 6nem-
li komplikasyonlara neden olabilir. IYE'nin erken tani ve tedavisi tehlikeli komplikasyonlara engel olabilmek icin
dnemlidir. Ancak bazen IYE tanisi alan cocuklarda gereksiz ileri tetkikler ve hastane yatislari da yapilabilmektedir. Bu
nedenle son yillarda cocuklarda IYE tani ve tedavisi sorgulanmakta, dnceden kabul edilen invazif ileri tetkikler ve
gereksiz uzun sireli antibiyotik kullanimi énerilmemektedir. Cocukluk ¢aginda idrar yolu enfeksiyonu tani ve tedavi-
sinde yol gosterici olarak farkl Glkelerden cesitli kilavuzlar (NICE, APA, ISPN) hazirlanmistir. Hastayi izleyen doktorun,
hastasinin klinigi ile beraber (lkesininin gerceklerini g6z 6niinde tutarak tani, tedavi ve izleme karar vermesi en
dogru karar olacaktir.

Cocuklarda IYE'nin zamaninda ve uygun tedavi edilmemesi ve tekrar etmesi son dénem bébrek yetmezligi ve hiper-
tansiyon gibi tehlikeli sonuglara sebep olabilir.
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Sedanter Yasam ve Fiziksel Aktivitenin Artirilmasi

Prof. Dr Hizir Kurtel
Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi Fizyoloji Anabilim Dali, Spor Fizyolojisi Bilim Dali

Fiziksel aktivite, iskelet kasi lifleri tarafindan enerji harcanarak gévde ve kisimlarinin hareket ettirilmesi demektir.
Fiziksel aktivite egzersiz ile kanistilmamalidir. Egzersiz, programli, tekrar eden ve hedefe yonelik fiziksel aktiviteyi
tarif etmektedir. Fiziksel inaktivite (sedanter yasam/fiziksel aktivite yetersizligi) global mortalitenin (global 6limlerin
% 6 sin dan sorumlu) 4. dnde gelen risk faktoriddr (1). Cocukluk obezitesi, 6zellikle sehirlerde yasayan ve disiik/orta
gelirli ntfusu etkileyen 6nemli bir halk saghdgi sorunudur. Diinyada 5 yas alti kilolu ¢ocuk prevalansinin 41 milyonun
Uzerinde oldugu hesaplanmaktadir (1). Kilolu ve obez cocuklar yetiskinliklerinde de obez olma egilimi gostermekte,
diyabet, kalp damar hastaliklari gibi bulasici olmayan hastaliklara geng yaslardan itibaren yakalanmaktadirlar.

Fiziksel aktivite fizyolojik ve psikolojik anlamda saglikli olma durumu ile yakindan iliskilidir. Diinya Saglik érgtd,
Amerikan Spor Tibbi Birligi, Kanada Egzersiz Fizyolojisi Birligi gibi kuruluslar tim yas gruplari icin fiziksel aktive ilke/
onerilerini belirlemislerdir. Buna gore 5-17 yas grubu icin giinde en az 60 dakika orta veya agir (kalp hiz/ ve solunum-
da gozle gorilir yikselme) yogunlukta, eglenceli, oyuna uygun, grupsal aerobik aktiviteler (kosular kisa yuriyusler,
ylzme, dans, bisiklet) onerilmektedir (2,3). Ayrica haftada 3 veya daha fazla glinde 60 dakika, yapilandiriimis (@girlik
kaldirma, cesitli bandlar ile ¢calisma vb) veya yapilandiriimamis (oyun sahalarindaki aletler, agaca tirmanma, halat ¢cek-
me vb) kas gliclendirici aktiviteler ile kemik gliclendirici (kosu, ip atlama, basketbol,tenis vb) aktiviteler de 6neriler
arasindadir.

Son yillarda gelistirilen“egzersiz ilactir” gorusu ile egzersizin doz bagimli bir sekilde kronik hastaliklarin seyrine olum-
lu etkilerde bulundugu bildirilmektedir (4). Bu goris dogrultusunda egzersiz recetelendirilmesi kavrami gelistirile-
rek egzersizin tipi, sliresi, progresyonu ve yogunlugu recetelendirilmektedir. Egzersiz regetesi olusturulmadan énce
var olan tibbi ve ailevi hikayenin sorgulanmasi ve mevcut form durumunun anlasiimasi yol gostericidir. Ancak bu
islemler daha ¢ok yetiskinlere odaklandigindan, cocuklarda egzersiz recetelendirilmesi 6zellikle de pediatrik hasta-
hklara 6zgui fiziksel aktivite onerileri ile ilgili bilgiler oldukga sinirlidir. Bu konuda yeni ¢ikan bir derleme kistik fibroz,
astim, konjenital kalp hastaliklari ve metabolik hastaliklarda recetelendirme konusunu ele aldigindan ilgilenenlere
katkida bulunabilir (5).

Sonug olarak, dnemli bir risk faktori olan sedanter yasam tarzinin degistirilmesine yonelik yaklasimlar sadece birey-
sel degil bir halk sagligi sorunu oldugundan toplumsal diizeyde de ele alinmali saghkli veya hasta cocukta egzersiz
recetelendirilmesinin temel ilkeleri hekimlerin glindeminde yer almaya devam etmelidir.
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Maternal Nutrisyonun Fetal Hipotalamus Uzerine Etkisi

Prof. Dr. Hiilya Iliksu Gozii

Hipotalamus hormon sisteminin genel yéneticisidir. insan viicudunda i¢ istikrarin saglanmasinda hayati bir nemi
vardir. Hipotalamus icerisinde lateral hipotalamus adli achgi uyaran bir bolim bir de ventromedial ¢ekirdek olarak
adlandirilan toklugu uyaran bir merkez vardir. Hipotalamusta cesitli noronlar ve peptidler bu merkezlerde islev gos-
tererek aclik ve tokluk hissinin olusmasini saglar.

Beyinde ndrogenez embriyojenik donemde oldukga hizli olup, neurolasyon déneminden sonra baglar. Néurolasyon
dénemini, noral proliferation, néral migration ve myelinizasyon dénemleri takip eder. 3. ventrkiliin etrafinda mev-
cut bulunan néroprogenitor hiicrelerden; epandimal hiicreler, radial glial hiicreler yada néronlar olusarak prolifere
olurlar. Prolifere olan ndronlar intermediate zondan gecerek hipotalamusdaki yerlerine go¢ ederler. Bu arada radial
glial hiicrelerden de astrosit ve oligodendrositler olusur. Bu hiicrelerde néronlarin oldugu yere giderek, hipotalamik
nikleuslarin gelisimine katkida bulunurlar.

Siddetli kalori kisitlamasi, plasental yetersizligine neden olarak, diisik dogum agirligina neden olur. Annede hipog-
lisemi, fetusda pankreas gelisimini etkileyerek, neonatal ddonemde diabete neden olur.

Small gestasyonel age( SGA) velarge gestasyonel age( LGA) olan bebeklerde obesite riski artmistir. Bu ylizden intra-
uterin donemde beslenme ¢ok 6nemlidir. Intraliterine donemde beslenmenin optimal olmasi gereklidir.

Hipotalamusdaki aclk ve tokluk merkezlerinin gelisimi fetal donemde tamamlanir ve neonatal dénemde siirer. Bin-
dan dolayr annenin beslenmesi, fetal ddnemde bebegdin hipotalamusdaki aglik ve tokluk merkezlerinin gelisimini
etkileyerek, ileriki dénemlerde bebegdin metabolik programlanmasini belirler.
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Prematiire Bebekleri Nasil Asilayalim?

Hiilya OZDEMIR
Marmara Universitesi-Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Otuz yedi gebelik haftasindan kiiclik veya 2500 gramin altinda dogan diisik dogum agirlikli bebekler bazi durum-
lar disinda, normal dogum adirliginda ve zamaninda dodan bebeklerde oldugu gibi asilanmalari 6nerilmektedir.
Gebelik yasi ve dogum agirligi klinik olarak stabil bir bebekte kisitlayici bir faktor olmamali ve prematiire bebekler
zamaninda asilanmalidir.

Cok duslik dogum agirlikh (<1500 gram) ve cok kiiclik gebelik haftasindaki (<29 hafta) prematiire bebeklerin asiya
imman yanitinda azalma oldugu gosterilmesine ragmen kronik akciger hastaligi icin steroid alan kicik prematire
bebeklerde bile 6nlenebilir hastaliklara karsi yeterli immiin yanitin gelistigi bildirilmistir.

Term bebeklere benzer sekilde prematire bebekler asilamayi cok iyi tolere ederler. Aselliiler bogmaca, difteri ve te-
tanoz toksoidi (DTaP) iceren asida asiri diisiik dogum agirlikl bebeklerde sik ve agir apne epizodlarinin gelismedigi
bildirilmistir. Ancak, dogumdan sonra ciddi sorunu olan, asidan dnceki 24 saat icinde apne saptanan bebeklerde
apne gorulme riskinin arttigi gosterilmistir. Asi zamaninda hastanede yatiyor olmak bir prematiire bebekte apne
acisindan risk olusturdugundan bu bebekler en azindan asidan sonra 48 saat boyunca monitorize edilmelidir. Asi
sonrasi olusan apne ile iliskili uzun dénem olumsuz sonug bildirilmemis olup, apne riski nedeniyle asi geciktirilme-
meli ve atlanmamalidir.

Klinik olarak stabil prematiire bebekler hastanede yatiyor iken kronolojik olarak 2. ayinda iseler 0-18 yasa uygun asi
semasi ile asilanmalari dnerilmektedir. Klinik olarak stabil olmanin tanimi; tedavisi devam eden ve klinik seyir olarak
iyilesme doneminde olan ve diizenli bir biiylime seyri olan bebeklerdir. Kronolojik olarak 2. ayda yapilmasi gereken
tim asilar (oral rota viriis asisinin taburculuga kadar ertelenmesi 6nerilir), canli viriislerin olasi nozokomiyal yayili-
mini 6nlemek icin es zamanli verilebilir. Premature ve diisik dogum agirlikli bebeklerde asi dozu azaltilmamali veya
bolinmemelidir. Klinik olarak stabil prematiire bebeklere term bebeklerdeki gibi ayni dozda verilmesi uygundur.
ikinci ayda yapilacak asilar icin enjeksiyon sayisini azaltmak icin kombine asilar kullanilabilir.

Klinik olarak stabil ve 2000 gramin altinda olan ve blyliyen prematiire bebeklerde Hepatit B asisina antikor yanitinin
dusuk, ancak yeterli oldugu gosterilmistir.

Prematire bebekler influenza virlisiiniin neden oldugu komplikasyonlar agisindan riskli bir grup oldugu icin 6 ayhk
olduklarinda bir ay ara ile inaktif influenza asisi ile asilanmasi 6nerilmektedir. Alti aydan kicik prematire bebekler
ve herhangi bir yasta premattire dogumun kronik komplikasyonlarina sahip olan prematiire bebekler influenza vi-
riisi enfeksiyonuna cok yatkin olduklarindan dolayi, evde temas eden kisiler, prematiire bebege bakim yapan saghk
calisani yillik olarak influenza asisi yaptirmahdir.

Primer immiinizasyon semasi tamamlanmis 6 aydan kiiclik prematire bebekler pertusis enfeksiyonu ve pertusi-
se bagli komplikasyonlar acisindan riski fazladir. Bu amacla, tetanus toksoidi, azaltilmis difteri toksodi ve aselliiller
bogmaca (TdaP) tiim gebelere ve her gebelikte verilmesi (bebekte en yiiksek antikor seviyesi olstugu 27-36 haftalar
arasinda onerilir) 6nerilmistir. TdaP daha 6nce almamis postpartum dénemde de kadinlara verilmelidir. Gebe kadina
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veya bebege bakan saglik calisani ve evde birlikte yasayanlar ve cocuk bakicilari e§er daha 6nce TdaP yapilmamissa
TdaP yapilmasi dnerilmektedir.

29 haftadan 6nce prematiire doganlar, bazi konjenital kalp defekti olan bebekler kronik akciger hastaligi olan baz
prematiire bebeklere RSV (Respiratuar Sinsisyal Virlis) mevsiminde aylik olarak RSV monoklonal antikor olan Palivi-
zumab ile immunoprofilaksi uygulanmasi dnerilmektedir. Palivizumab rutin cocukluk asilariile birlikte uygulandigin-
da immun yaniti etkilemedigi bildirilmektedir.

Prematire bebeklere taburculuk sonrasi veya taburculukta kronolojik olarak 6-15. haftalarda ve medikal olarak stabil
ise Rotaviris asisinin ilk dozu verilmesi 6nerilmektedir.

Zamaninda dogan ve dogum agirligi normal olan bebeklerde oldugu gibi prematire bebeklerin asilanmasinda da
“Genisletilmis Bagisiklama Programi Daimi Genelgesi”nde yer alan uygulama kurallari uygulanmasi 6nerilmektedir.
Prematiire bebeklerde asilar tam doz verilir, asi dozlari béllinmez ve asilama takvim yasina gore yapilir. Bebek klinik

olarak stabil ise takvim yasi 60 giin olunca asilamaya baslanmasi 6nerilmektedir.
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Tibbi Uygulama Hatasi/Olgu ornekleri

Prof. Dr. Mehmet Akif inanici
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Adli Tip Anabilim Dali Ogretim Uyesi

insan viicudu tizerinde tibbin ve biyolojinin uygulanmasi icin yapilan her tiirlii islem tibbi uygulama olarak belirtil-
mektedir (Hakeri H, 2016).

Bir tibbi uygulamanin amaci; (1) Hastaligi dnleme, tanima, tedavi etme ve rehabilitasyon, (2) Sug delillerini toplama,
(3) Bilimsel amaclarla arastirma yapma, (4) Salt glizellesme, (5) Ureme ve (6) Gelenek ve inanclari yerine getirme
seklinde sayilabilmektedir (Yiicel O, 2017).

Bir tibbi uygulama sirasinda; olaylar NORMAL seyredebilecegi gibi, hastada ISTENMEYEN SONUC/LAR (yani zarar/
lar) da gelisebilmektedir.

Hemen her tur tibbi uygulamanin bir takim riskleri bulunmaktadir. Hastanin tedavisi sirasinda bu risklerin ortaya
¢ilkmasi istenmeyen sonug olarak degerlendirilmektedir. Bir tibbi uygulama; bu riskleri géze alarak, ayni zamanda
bu risklerin ortaya cikmasinin hasta acisindan yarar-zarar dengesi hesaplanarak yapilmaktadir (Tablo 1).

Tablo 1. Hasta icin tibbi uygulamada gelisebilecek sonuclar ve tibbi hata agisindan deger-
lendirilmesi

1. Her sey normal seyredebilir.

a. Ongoériilemeyecek durum-
lar
A. Izin verilen risk b. Ongériilebilir, dnlemi yok
(Standart bakimda sap- — g" ——— . Y
. ma yok) c. Ongoérdlebilir, 6nlemi alin-
2. Istenmeyen sonuc/lar gelise- mis
bilir. B
d. Ongorilir, goze alinmig
B. izin verilmeyen risk Ongériilebilir, yeterli énlem
(Standart bakimda sapma | alinmamis durumlar
var) (TIBBI HATA)

Prof. Dr. Nesime Okboy Yayci'dan alintidir.

Bu riskleri, oncelikli olarak dort bashk halinde topladigimizda;,

1. Somut olayda kesin ortaya cikacagi bilinmeyen (6ngoriilemeyecek),

2. Somut olayda ortaya ¢ikma olasiligi bulundugu bilinen ancak 6nlemi olmayan (6ngérilebilir &nlemi yok),

3. Cikma olasiligi bulundugu bilinen ancak dnlemi alinmig (6ngérdlebilir &nlemi alinmis) durumlar,

4. Cikma olasiligi bulundugu bilinen ancak yarar-zarar dengesi hesaplandiginda gtize alinabilen durumlar (6ngé-
riiliir, gbze alinmig) olarak gruplandirabiliriz.
Tip biliminin gliniimizde ulastigi bilimsel ve teknik diizey, uygulamanin yapildigi ortamin kosullari ve uygula-
mayI yapanin egitim diizeyi g6z 6nlinde bulunduruldugunda; ayni ortam kosullarinda, ayni yetkinlik diizeyinde
bir hekimin gdstermesi gereken 6zen standart bakim olarak anilmaktadir.

55



Yukarida dort grup halinde verilen riskler; yapilan bir tibbi uygulama sirasinda ortaya ciksa dahi, bir hekimin
goOstermesi gereken 6zende, yani standart bakimda herhangi bir sapma bulunmamaktadir ki, hukukta bunlar
izin verilen risk kavrami altinda degerlendirilmektedir.

5. Birdiger risk grubu ise, bir tibbi uygulama sirasinda ¢ikma olasiligi bulundugu bilinen ancak énlemi alinmamis
(6ngorilebilir, yeterli dnlemi alinmamis) durumlardir. Uygulama sirasinda ortaya ¢ikan bu riskler, izin verilme-
yen kavrami altinda degerlendirilir ki, bilirkisi bu tip durumlari tibbi hata olarak kabul etmektedir.

Cocuk sagligi ve hastaliklari alaninda tibbi uygulama hatasi konulu calismalarda, sirasiyla; ti¢ yillik donemde 105
olgudan 32'si (Sarica N ve ark. 2008), bes yillik dénemde 378 olgudan 109'u (Ozkaya N ve ark. 2011) tibbi hata
olarak degerlendirilirken, 32 olguda tibbi uygulama hatasi olarak belirlenen eylemler: 17'sinde tani yetersizligi,
12'sinde tedavi ve takip yetersizligi, tedavi sirasinda kontrolsiiz 1sitma, premattire retinopati taramasinda gecikme
ve fenil ketoniri tarama testinin yapilmamasi olarak verilirken, 109 olguda 59’unda tani yetersizligi, 42'sinde tedavi
ve takip yetersizligi, tedavi sirasinda kontrolsiiz 1sitma, ameliyatta koter yanigi, ameliyat sahasinda yabanci cisim
unutulmasi, sezeryan ile dogum gerceklestirilirken bebegin yliziiniin nester ile kesimi, prematire retinopatisi tara-
masinda gecikme, bir olguda fenil ketoniri tarama testinin yapilmamasi olarak verilmektedir.

Bu bildiride, tibbi uygulama konusunda temel bilgiler paylasildiktan sonra olgu 6rnekleri verilip, hatalari dnleme
konusunda neler yapilabileceginin ortaya konmasi amaclanmstir.
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Kardiyovaskiiler ve Solunumsal Komplikasyonlardan Korumak

Dr. Muhterem Duyu

Cocuk yogun bakim Unitelerine en sik yatis ve takip nedenini solunum yolu problemleri olusturmaktadir. Bu hasta-
larin bir bolimi invaziv mekanik ventilator desteginde izlenmekle birlikte, noninvaziv mekanik ventilasyon (NIV) ve
ylksek akimli nazal oksijen tedavisi (YANKOT) diger destek sistemleridir. Yogun bakim Unitesinde yatan hastalarin
yatis tanilarina bakilmaksizin kardiyovaskuler ve solunumsal yénden yakin izlem ve moniterizasyonu gerekmektedir.
invaziv mekanik ventilatér destedi verilen cocuk hastalarda, solunumsal komplikasyonlari dnlemede iyi bir sedasyon
ve analjezi mutlaka gereklidir. Sedasyon ve analjezinin etkili ve 6l¢lli olmasi hastanin solunum cihazi ile uyumlu
olmasini saglamakta, planlanmamis ekstiibasyonlarin 6niine gecmekte, ventilator ile iliskili barotravma riskini azalt-
maktadir. Mekanik ventilator destegindeki hastalarda sedasyon ve analjeziyi saglarken cesitli sedasyon-analjezi ska-
lalari kullanimi, uygun sedoanaljezi diizeyi icin objektif bir kriter saglamaktadir. Bu sayede fazla diizeyde sedasyona
bagh ventilatérde kalis stiresinin uzamasi, hipotansiyon gibi risklerin de 6nline gegmek miimkun olacaktir. Sedoa-
naljezi skorlama sistemlerine ilave olarak BIS (bispektral Index) moniterizasyonu hastanin uyanikh diizeyi hakkinda
saglikh veriler sunmaktadir. Invaziv mekanik venitasyon destegi olan 6zellikle ytiksek dlizeyde oksijen ihtiyaci olan
kritik hasta cocuklarda derin trakeal aspirasyon islemlerinin hassas sekilde, bir dizi kurallara uyularak uygulanmasi
gerekmektedir. Bu kurallar arasinda, aspirasyon islemi 6ncesinde gerekli analjezi ve sedasyonun saglanmasi, islem
oncesinde %7100 oksijen destedi verilmesi, acik aspirasyon teknigi uygulaniyor ise tek kisi ile aspirasyon, pozitif
basing destedi gerekli ise balon maskenin basing valvinin acik kullaniimasi, aspirasyon isleminin 20 saniyeden uzun
tutulmamasi yer almaktadir. Mekanik ventilator alarm parametrelerinin dogru kullaniimasi akciger mekaniginde
olusacak degisikliklerin hizlica fark edilmesini saglayacak bir diger unsurdur. Hastanin hedef saturasyon araliginin,
nabiz oksimetresi alarm limitlerine girilmesi erken miidahale ve farkindalik icin bir diger glivenlik yontemidir. Olasi
planlanmamis ekstubasyon olaylarina tedbir olarak hastaya uygun balon maske ventilasyon ve maskeleri de hasta
basinda hazir bulundurulmalidir. NIV ve YANKOT tedavilerinde kullanilacak araytizlerin hastaya uygun olmasi tedavi
basarisiniarttiracak ve hasta anksiyetesini azaltacaktir.

Yogun bakim Unitesinde yatis tanisindan bagimsiz olarak gerceklesitirilen bir diger moniterizasyon yontemi hemo-
dinamik moniterizasyondur. Nabiz oksimetresi, invaziv ya da noninvaziv kan basinci izlemi, EKG ve ritim analizi bun-
larin bashcalardir. Ozellikle (ist diizey hastalarda iki ayri saturasyon izlemi hasta giivenligini arttirici tedbirlerdendir.
Hasta basi monitorler ile siirekli ritm takibinin yapilmasi gelisebilecek aritmi problemlerinin erken farkina variimasi
ve miidahalesi konusunda destek saglayacaktir. Hasta basi monitorleri kullanirken alarm tanimlama ve limitlerinin
dogru kullanilmasi etkin bir alarm sistemi saglayacak ve miidahalelerdeki gecikmenin 6niline gececektir. Hemodina-
mik moniterizasyonda invaziv kan basinci moniterizasyonu hasta izlemini giivenli kilan, tibbi girisimlerin etkinligini
arttiran bir ydntemdir. Ancak bu yéntem gerekli hastalarda kullanilmalidir. invaziv kan basinci moniterizasyonunda,
komplikasyonlar agisindan daha az risk teskil eden bolge secilmelidir. Radial arter ve posterior tibial arter kollateral
dolasiminin diger periferik arter bolgelerine gore daha iyi olmasi nedeni ile tercih edilmelidir. Radial arter girisimi
planlanan hastalarda kollateral dolasimin etkinligini degerlendirirken éncesinde phalen testinin yapilmasi, distal
bélgede yasanabilecek iskemi riskini azaltacaktir. invaziv kan basinci moniterizasyonu uygulanan hastalarin kulla-
nilan arter bolgesinin distali solukluk, sogukluk gibi arter tombozu bulgular yéniinden yakin takip edilmeli, stiphe
halinde invaziv arter kantili derhal ¢ekilmelidir.
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Yenidogan Tarama Prpgrami (Ntp) ve Vaka Ornekleri

Nafiye Emel Cakar

Ulkemizde yenidogan dénemi taramalari;

-Saghk Bakanhgi sorumlulugunda,

-Tim yenidoganlar tarama kapsaminda,

-Taramalar belirli bir akis semasi dogrultusunda yurttilmektedir.

Ulkemizde;

-Yenidogan tarama programi (NTP)

Yenidogan isitme taramasi programi (YiTP)

-Gelisimsel kalca displazisi (GKD) tarama programlari mevcut.

Yenidogan tarama ile, taranacak hastaliklarin;

-Sik gorilen,

-Kesin ve etkin tedavisi olan,

-Erken teni/tedavi ile zararlarini dnleyebildigimiz hastaliklar olmal.

Yenidogan tarama testleri;
-Her yenidogana uygulanmal,
-Kolay uygulanabilir,

-Ucuz olmal.

Ulusal yenidogan tarama programi;
1-Fenilketoniri

2-Konjenital hipotiroidi
3-Biyotinidaz eksikligi

4-Kistik fibrozis

Fenilketoniiri; otozomal resesif gecisli. Tlirkiye PKU hastaliginin en sik goriildiigu tlkelerden biri (1/6500). Fenilalani-
nin tirozine dénisimua bozuk. Fenilalanin hidroksilaz (PAH). enzimi eksik. Klasik PKU/Hafif PKU/Hiperfenilalaninemi.

PKU tedavi edilmezse seboroik ve egzematdz dokiintu, agik tenli, ndbet, spastisite, mikrosefali, blylime geriligi,
hiperaktivite, otistik davranislar, agir motor ve mental reterdasyon. Tedavi prensipleri; kan fenilalanin diizeyini azal-
tarak noropatolojik etkileri engellemek, diyetle alinan fenilalanin miktarini sinirlamak, 6zel beslenme Griinleri.

Biyotinidaz Eksikligi; biyotin H vitamini, karboksilaz enzimlerin kofaktori. Biyotinidaz eksikligi (BE) OR gecisli, Tiir-
kiye'de 1/11000 sikhkta. BE'de seboreik ve atopik dermatit, alopesi, konjunctivit, HSM, hipotoni, miyoklonik nébetler,
gelisim geriligi, sensorindral isitme kaybi, optik atrofi. Belirgin BE/Kismi BE. Tedavi de 5-10 mg biyotin tablet.

Gelecekte;

-GOrme taramasi

- Konjenital kalp hastaliklari,

-Primer immiin yetmezlikler,

-Genisletilmis yenidogan tarama programi...
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idrar Yolu Enfeksiyonu Tedavisi ve Korunma Yollari

Neslihan CiCEK
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Béliim(i

Cocukluk caginda idrar yolu enfeksiyonunda amag akut enfeksiyonun tedavisi, yenidogan ve siit cocugunda rosep-
sisin  ©nlenmesi, renal hasara engel olma ve iye’nun tekrarinin 6nlenmesidir.

idrar yolu enfeksiyonu tedavisi 6ncesi mutlaka idrar tahlili ve idrar kiiltiiri alinmalidir, tedavi genellikle ampirik ola-
rak baslanir ve kiltiir antibiyograma gore devami diizenlenir. Ampirik tedavi, hastanin yasi, klinik bulgulari ve o bol-
genin antibiyotik duyarlilik ve direng oranlari g6z 6ntine alinarak yapilmalidir. Ampirik tedavide (g ayin Gzerindeki
hastalar icin iv ve oral tedavide 3. kusak sefalosporinler kullaniimaktadir. Ozellikle ilk 3 ayda Urosepsis riski yiiksek
oldugu icin hastane yatisi ve ampirik olarak iv ampisilin ve aminoglikozit veya 2. kusak sefalosporin tedavisi 6neril-
mektedir. Atesli, oral alamayan, toksik goriinen hastalarin da klinik bulgulari gerileyene kadar hastanede izlenmesi,
sonrasinda ayaktan tedaviye devam edilmesi 6nerilmektedir. Diger hastalarda oral ve parenteral antibiyotik tedavi-
sinin etkinliginin ayni oldugu gosterilmistir, tedavi stiresi 7-14 glin arasinda degisir. Atessiz sistit tedavisinde dnerilen
tedavi sliresi 3-7 glin arasinda degismektedir.

IYE tedavisinde yol gésterici olarak farkh tlkelerden cesitli kilavuzlar (NICE, APA, ISPN) hazirlanmistir. VUR’lu cocuk-
larin cerrahi tedavisi, profilaksinin gerekliligi, verilecek olan tedavi yonteminin oral veya parenteral uygulanmasi ve
antibiyotigin verilme siliresi, asemptomatik bakteritrinin tedavi gerekliligi en ¢cok tartisilan konulardir.

Koruyucu énlemler olarak kabizligin énlenmesi ve iseme disfonksiyonunun diizeltilmesi dnemlidir. Stinnetin iYE'nun
sikligini azalttigr bircok ¢alismada gosterilmistir. Probiyotik ve kizilcik kullanimi bazi ¢calismalarda onerilmekle be-
raber faydalari tartismalidir. Hastayi takip eden doktorun hastasinin klinigi ile beraber ulkesininin gerceklerini g6z
onlinde tutarak tani, tedavi ve izleme karar vermesi en dogru karar olacaktir.
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Olgu Ornekleri Uzerinden Cocuklarda Total Parenteral Beslenme

Uzm. Dr. Nevzat Aykut Bayrak
Zeynep Kamil Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Klinigi

Adiz yoluyla yeterli beslenemeyen bebek ve cocuklarda, yasamin strdirilebilmesi, mikro ve makro besin 6geleri-
nin alinabilmesi ve buyime ve gelismenin saglanabilmesi icin parenteral beslenme gerekmektedir. Agir hastalarda
parenteral beslenme hayat kurtaricidir. Ginlik pratigimizde her gegcen giin daha fazla hastaya parenteral beslen-
me destegi baslanmasi gerekmektedir. Hasta secimi, uygulama ydnteminin se¢imi, gelisebilecek komplikasyonlarin
bilinmesi, dnlenmesi ve yonetimi ve uzun sireli hasta takibi icin hem teorik hem de pratik yeterlilik ve deneyime
ihtiyac vardir.

Kisa bagirsak sendromuna bagli uzun donem total parenteral beslenme ihtiyaci olan bir servis olgusu Uzerinden
pratik ve interaktif olarak parenteral beslenme sollisyonu hazirlanmasi, degisik uygulama yontemleri, gelisen komp-

likasyonlar ve hasta yonetimi tartisilacaktir.

Amacimiz, total parenteral beslenme konusunda kurs katilimcilarinin pratik becerilerinin arttiriimasidir.




Bradikardilerde Tani ve Tedavi

Niliifer Cetiner

Cocuklarda normal kalp hizi yasla birlikte degiskenlik gostermektedir. Bu nedenle yetiskinlerde kullanilan bradikardi
(<50 vuru/dk) degerleri cocuklar icin uygun degildir. Bunun yerine yasa uyan degerin alt sinirin altinda olan kalp hizi
bradikardi olarak tanimlanmaktadir.

Bradikardiler, kalbin ileti sisteminde yer alan otomatisite 6zelligi bulunan pacemaker hiicrelerinden kaynaklandiklari
yere gore 1) Sints nodu kaynakli bradiaritmiler, 2) Nodal ve ventrikiler kacak vurular, 3) AV ileti bozukluklari olarak
siniflandirilir. Sinlis nodu kaynakli bradiaritmiler genellikle iyi tolere edilir ve altta yatan nedenin tedavi edilmesi ye-
terlidir. Bunlar icerisinde sinls bradikardisi, sinisal aritmi, sino-atriyal ¢ikis bloklari, sintis duraklamasi ve sintis nod
disfonksiyonu yer alir. Ancak hastanin semptomatik olmasi durumunda sinis hizini arttirmaya yonelik olarak medi-
kal tedavi (atropin) veya sints nod disfonksiyonunda kardiyak pacemaker dustiniilebilir. Nodal ve ventrikiler kagis
vurulari ise, sinlis nodunun surekli olarak fonksiyon gérmemesi durumunda, AV nod kalbin ana pacemakeri olarak
gorev alir ve daha yavas hizda uyari ¢ikarir. Bu tipte bradikardiler genellikle iyi tolere edilir ve tedavi gerektirmez,
ancak persiste ediyorsa altta yatan neden tedavi edilmeli, hastanin semptomatik olmasi durumunda ise atropin veya
isoproterenol kullaniimalidir. AV ileti bozuklulari ise, atriyal impulslarin AV digum ve His demeti Gzerinde iletimde
bir gecikme veya kesilmesi ile belirlenir ve agirligina gore 3 tiptir. 1° AV blok; PR interval uzamasi, 2° AV blok; bazi at-
riyal impulslarin ventrikiile gecememesi ve 3° AV blok ise komplet kalp blogu ile karakterizedir. Bunlardan, 1 ve 2° tip
1 AV blok tedavi gerektirmezken, 2° tip 2 AV blok ve 3° AV blokta kardiyak pacemeker implantasyonu endikasyonu
bulunmaktadir.

Bradikardiler genellikle iyi tolere edilmekle birlikte, semptomatik bradikardilerde acil tedavi gerekmektedir. Oncelikli
olarak varsa geri donusli potansiyel nedenler tedavi edilmeli, hasta perfliizyon bozuklugu yoniinden degerlendiril-
meli, belirti olmasi durumunda 6ncelikle medikal tedavi olarak atropin veya isoproteronol verilmeli, cevapsiz olmasi
durumunda gegici pacemaker implantasyonu diisiintlmelidir.
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Prenatal Tarama ve Tani Yontemleri

Prof. Dr. Nursel Elcioglu
Marmara Universitesi Cocuk Genetik Hastaliklari BD

Down sendromu, 1/700 siklikla karsilasilan ve yenidoganda en sik karsilasilan kromozomal bir anomalidir. Kromo-
zomal anomaliler ve diger andploidilerin dogum Oncesi kesin tanisi icin amniyosentez, koryon villus biyopsisi ve
kordosentez gibi ancak invaziv uygulamalarin yani prenatal TANInin yapilmasi gereklidir. Bunlarda Fetal kayip orani
koryon villis biyopsisinde %1-1,5, ikinci trimesterde yapilan amniyosentezlerde ise % 0,5 dir. Bu nedenle Fetustaki
kromozomal anomalilerin invazif girisimsiz dogum 6ncesi saptanmasi amaciyla prenatal TARAMA testleri gelistirilm-
stir. Temel olarak bu testler anne kanindan bakilan hormon dedgerleri, anne yasi ve USG ile 6l¢lilen bazi dederleri bir
araya getirerek istatistiksel hesaplama yapan bir program araciligi ile taranan hastaliklar icin risk oranlarinin belirlen-
mesi islemidir. Degerlendirme riskin diistik veya yliksek olmasi seklinde yapilir. Yarar ve kisitliliklar dikkate alinmali-
dir. Bunlar tarama testleridir kesin tani testleri degildir

1. Trimester tarama 2. Trimester tarama
Ense PAPP-A Serbest-B- uks; AFP Serbest-B-hCG
kalinhd hCG
Tr21 Artmis 7 Azalmis | | Artmig 7 Azalmig | | Azalmig | | Artmis T
Tr13 Artmis 1 Azalmis | | Azalmis | Azalmig | | Azalmig | | Azalmis |
Tr13 Artmig 1 Azalmig | | Azalmis | Azalmig | | Azalmig | | Azalmig |
NTD Dedismez - | Artmis T | Degismez -

Prenatal Ultrason : Ultrasonografi prenatal inceleme icin 6zellikle son 20 yilda konjenital anomalilerin saptanma-
sinda vazgecilmez bir gériintiileme yontemi olmustur. ilk trimester ultrasonografisi genellikle intrauterin gebeligin
tespiti, gestasyonel yas belirlenmesi, pelvik anatominin degerlendirilmesinde kullanilir. Fetal anoploidi taramasinda
biyokimyasal parametrelere ilave, ense kalinligi gibi yapisal anomaliler USG'de degerlendilmektedir. Down send-
romlu fetiislerde prenatal ultrasonda % 50 oraninda herhangi bir bulgu bulunmamaktadir. 18-20 gestasyon haf-
talarinda yapilan ultrason, standart ultrasondur. Ozellikli ileri diizey ultrasonografi ise fetal ekokardiyografi, fetal
Doppler calismalarina ilave biyometrik calismalardir

Fetal anoploidinin taranmasi, hiicre disi —serbest Fetal DNA: Hiicre disi serbest fetal DNA normalde maternal do-
lasimda gebelik boyunca mevcuttur. Gliniimizde yeni nesil dizileme teknigi ve biyoinformatif yonlemlerin yardimi
ile artik yiksek riskli gebelerde noninazif bir fetal tarama testi olarak kullanilmaya baslanmistir. Serbest fetal DNA
gebelik sirasinda plasentadan anne kanina gecen ve hiicre disinda serbest olarak saptanan fetal genetik materyaldir.
Serbest fetal DNA'nin yari émri cok kisadir ve dogumdan yaklasik 2 saat sonra anne kaninda saptanamadigi bildiril-
misir. Testler gelistiriime asamasindadir

Preimplantasyon genetik tani: Tup bebek yontemi ve yardimci tireme tekniklerinin gelismesinden sonra, olusturu-
lan tlipteki genetik inceleme miimkiin olmustur. Fetal genomik materyal molekiiler veya sitogenetik teknik ile analiz
edilir. Analiz sonucu saglikli embriyolarin transfer edilmesi islemine “preimplantasyon genetik tani (PGT)” adi verilir
ve prekonsepsiyonel donemde genetik hastaliklarin degerlendirilmesi icin kullaniimaktadir.
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Konjenital Notropeniler

Dr. Ogr. Uyesi Nursah Eker
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali

Giris: Notropeni periferik kandaki mutlak notrofil sayisinin (MNS) yasa gore normal sinirlarin altinda seyretmesidir.
Yasa gdre baktigimizda 2 hafta -1 yas arasi cocuklarda <1000/mm?, 1 yas Ustii cocuklarda ise <1500/mm? olarak
tanimlanmaktadir. MNS degerine gére ise <100/mm? cok agir, <500/mm? agir, 500-1000/mm? orta, 1000-1500/mm?
hafif nétropeni olarak siniflandiriimaktadir (1,2). Klinik Snemini eslik eden enfeksiyonlar olusturmaktadir.

Konjenital nétropeniler (KN) ise kalitsal, heterojen bir grup hastaligin olusturdugu nadir goriilen hematolojik bozuk-
luklardir. Kahtsal gecisi heterojenite gostermekle birlikte 6zellikle otozomal resesif (OR) kalitim ile gecisli hastaliklarin
gorilme sikliginda, akraba evliligin fazla oldugu Ulkelerde artis mevcuttur. Klinik olarak, nadir goriilmelerine karsin
kronik seyretmeleri ve tekrarlayan enfeksiyonlara neden olmalari nedeni ile 6nem tasimaktadirlar (3).

Prevalans: Nadir gorulen hematolojik bozukluklardir ve tahmini prevalansi bir milyon bireyde 3-8,5 olgu olarak
bildirilmektedir (4,5).

Prognoz: Agir konjenital nétropenilerde mortalite oranlari antibiyotiklerin devreye girmesinden énce %90’larin (6)
Uzerinde seyreder iken hastaliklarin taninmasi, antibiyotik ve grandilosit koloni stimule edici faktor (G-CSF) tedavileri
ile bu oran anlamli derecede azalmistir. Gliniimuzde genel sag kalim oranlari malignite gelistirmis olgularla birlikte
%80’lerin Uzerinde seyretmektedir (7,8).

Patogenez: Glinimuze kadar tanimlanmis 20'den fazla gende meydana gelen ¢esitli mutasyonlara bagh olarak n6t-
rofillerin maturasyonunun etkilenmesi ve myeloid seri apotozisinin artmasi nedeni ile matur nétrofil ve comaklarin
olusamamasi olarak 6zetlenebilir. Etkilenen bazi genlerin hematopoetik sistem disindaki sistemlerde de 6nemli go-
revleri mevcuttur. Bu nedenle etkilenen gene bagl olarak nétropeni disinda da etkili olduklar sistemlere ait klinik
bulgular olusmaktadir. Genetik mutasyonlara bagl olusan bazi konjenital nétropeni nedenleri ve klinik ozellikleri
tablo-1'de 6zetlenmistir.

Tablo-1 Konjenital notropeniler

Etkilenen gen |Kalitim sekli | Klinik ve Laboratuvar
Adir konjenital |ELANE oD No&tropeni, monositoz, eozinofili, AML/MDS gelisim riski + os-
notropeni teopeni
Siklik nétropeni | ELANE oD Siklik nétropeni, AML/MDS gelisim riski
Agir konjenital | GFI 1 oD Notropeni, lenfopeni
notropeni
Adir konjenital |HAX-1 OR Notropeni, AML/MDS gelisim riski £ norolojik bulgular
notropeni
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Adir konjenital | G6PC3 OR Notropeni, trombositopeni, AML/MDS gelisim riski, kardiyak/

notropeni Urogenital defekt, belirgin ylizeyel venler, endokrin bozukluk-
lar

Scwachman SBDS OR Notropeni, trombositopeni, anemi, aplastik anemi, AML/MDS

Diamond Send- gelisim riski, ekzokrin pankreas yetersizligi, iskelet/kalp ano-

romu malileri

Glikojen depo | SLC37A4 OR Notropeni, hipoglisemi, karacigerde glikojen depolanmasi,

hastaligi Tip1b kolit, pankreatit, osteoporoz

Cohen sendro- |VPS13B OR Notropeni, psikomotor retardasyon, mikroensefali, iskelet

mu displazisi, hipotoni, myopi

Chediak Higashi | LYST OR Notropeni, okulokutanéz albinizm, genisX lizozomlar, norolojik

sendromu fenotip, makrofaj aktivasyon sendromu

Griselli sendro- |RAB27A OR Notropeni, okulokutanéz albinizm, defektif sitotoksisite, hipo-

mu, Tip2 gammaglobulinemi, trombositopeni, anemi, hemofagositoz

Konjenital n6t- |WAS X'e bagli Notropeni, monositopeni, lenfopeni

ropeni

** OR: otozomal resesif, OD: otozomal dominant

Klinik: Ozellikle yasamin ilk yilinda meydana gelen, tekrarlayan ve hayati tehdit edebilen enfeksiyonlar olusturmak-
tadir. Bu enfeksiyonlar, yenidogan doneminde omfalit, ilerleyen haftalarda ise gingivit, periodontit, selllit, pnémoni,
yumusak doku derin abseleri ve sepsis gibi hayati tehdit de edebilen enfeksiyonlar olarak karsimiza ¢ikabilir. Enfek-
siyon etkenleri arasinda Stafilakok, Psodomonas, Klebsiella, gram negatif enterik basiller ve mantar enfeksiyonlari
siktir (7). Dikkat cekici diger bir 6zellik ise enfeksiyonlarin tekrarlayici 6zellikte olmasidir. Bu nedenle 6yki bu has-
talik grubunda da 6nemini korumakta olup kalitsal seyrettiginden aile hikayesi, kardes 6lim 6ykusi, anne-baba
akrabalik 6ykusiine de dikkat edilmelidir. Agir konjenital nétropenilerin seyri sirasinda gelisebilen G-CSF reseptor
mutasyonlari ve RUNX-1 gibi I6semiiliskili genetik mutasyonlar ile monozomi 7 gibi sitogenetik degisiklikler MDS ve
I6semi gelisme riskine neden olurlar.

Tan: Klinik bulgular ile konjenital nétropeniden siiphe duyulan hastalarda tam kan sayimi ve periferik yayma ile
notropeni belirlenir. Fakat enfeksiyonlara bagh olarak notrofil sayilar gecici olarak dusiik veya yiksek saptanabilece-
ginden tekrarlanan kan sayimindaki notrofil sayilari dikkate alinmalidir. Bu nedenle 6nerilen, haftada 1 veya genelde
2 olmak Uizere 2-3 hafta nétrofil sayilarinin takip edilmesidir. Siklik nétropeni ayirici tanisi icin bu siire 6 haftaya kadar
uzatilabilir. Persiste eden notropeni saptanan ve KN stiphesi olan yani aile hikayesi varligi ve/veya tekrarlayan ciddi
infeksiyonlar tarifleyen hastalarda 2.basamak tani metodu kemik iligi degerlendirmesidir. Yapilan kemik iligi aspi-
rasyon ve biyopsisi ile 16semi, aplastik anemi, MDS gibi hematolojik hastaliklar ekarte edilir. KN" nin tipik kemik iligi
bulgusu ise promyelosit ve myelosit sayilarinda artma, metamyelosit, comak ve matur nétrofil sayilarinda anlamh
derecede azalma olarak karsimiza ¢cikan granulopoez maturasyon arrestidir (9). Maturasyon arresti de saptanan has-
talarda mutlaka genetik inceleme de yapilarak tani dogrulanmalidir. En sik etkilenen genler ELANE ve HAX-1 olmakla
birlikte klinik ipuglar bir sendromu destekliyor ise o sendromun genetik incelemeleri 6ne ¢ekilebilir.

Tedavi: G-CSF ilk tercih edilen tedavi secenegidir. Burada amag¢ MNS'yi 1000/mm? lizerine cikarmaktir. Baslangicta
subkutan olarak, guinliik 1-3 mcg/kg gibi diisiik doz veya 5mcg/kg doz baslanir (10). Hastanin yanitina gore doz ya-
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vas yavas 10-14 giin araliklarla MNS kalici olarak >1000/mm? olana kadar arttirilabilir (11). G-CSF dozu >50mcg/kg
olmasina ragmen MNS < 500/mm? olan olgular tedaviye yanitsiz kabul edilir (10). Enfeksiyonu olan hastalarda G-CSF
ile birlikte antibiyotik tedavisi en kisa zamanda baslanmalidir. Hematopoetik kok hicre nakli (HKHN) ise dnemli di-
ger bir tedavi secenegidir. G-CSF yaniti olmayan, MDS ya da AML gelisen, izlem siiresinde G-CSF mutasyonu gelisen
olgularda HKHN endikasyonu vardir.

Ulkemiz Saglik Bakanligi HKHN endikasyonlari ise asagidaki gibidir;

1-  G-CSF tedavisine yanitsizlik (G-CSF dozu >20 mcg/kg/glin olarak en az 1 ay siireyle uygulanmasina karsin total
nétrofil sayisinin <1000/ mm? olmasi)

2- Klonal sitogenetik bozukluklarin ortaya ¢cikmasi veya MDS/AML gelismesi

3-  GATA2 mutasyonunun olmasi (I6semik transformasyon riski ylksek oldugu igin)

4-  Total nétrofil sayisinin >500/mm? olmasini saglayacak idame G-CSF dozunun >8.0 mcg/kg/giin olmasi VEYA yil-
da 3 aydan fazla G-CSF’in dozu >10.0 mcg/kg/gtin olacak sekilde kullaniimasinin gerekli olmasi

Izlem:

a. Agiz bakimi: duizenli dis kontrolQ, oral hijyenin saglanmasi, antibakteriyal agiz yikama

b. Asilamalar BCG haric yapilmali, pnémokok, influenza mutlaka énerilir

c¢. Im injeksiyon ve rektal ates 6l¢lim{, rektal suppozituar kullanimi 6nerilmez

d. Okula gidebilirler, diet kisitlamasi gerekmez

e. El yikama, glinliik banyo yapilmasi, dogru rektal temizlik gibi hijyen kurallarina dikkat edilmeli

f. Yillik kemik iligi aspirasyon/ biyopsi/sitogenetik, 7. ve 21 kr anomalileri, GCSF reseptor mutasyonu degerlendiril-
melidir.

Sonug olarak, agir ve yasami tehdit eden enfeksiyonlar ile hastalik seyri sirasinda gelisebilen MDS ve 16semi riskleri
nedeni ile konjenital notropenilerde amacimiz hastaligi erken taniyarak, gelisme ihtimali olabilen bu komplikasyon-
lari 6nlemek, erken ve etkin tedaviler ile hastalara uzun ve kalitesi ylksek bir hayat sunmaktir.
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Ruhsal Bir Bozuklugun Bedensel izdiisiimii: Anoreksiya Nervoza

Uzm. Dr. Onur Tugce Poyraz Findik
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk ve Ergen Ruh Sadligi ve Hastaliklari ABD

Yeme bozukluklari her yastan, cinsiyetten, cinsel yonelimden, irktan ve etnik kokenden bireyi etkileyebilmekle bir-
likte, kiz ergenler 6zellikle risk altindadir (1). Genetik risk faktorlerine ek olarak, beden bicimi ve yeme davranisi lize-
rine yogun zihinsel ugrasilar tetikleyebilecek cevresel uyaran maruziyeti hastaligin ortaya cikisinda 6nemli etkenler
olarak sayllmaktadir. Yeme bozukluklari, seyri siirecinde siklikla tibbi komplikasyonlarin ortaya ¢iktigi bilinmektedir.
Bu acidan yeme bozukluklari, ruhsal bozukluga ciddi bedensel islev bozuklarinin eslik ettigi fenomenolojik yapisi ile
diger psikiyatrik bozukluklardan farkl olarak éne cikmaktadir. Ozellikle Anoreksiya Nervoza (AN) seyrinde, hastali-
gin bir parcasi olarak ortaya cikan tibbi komplikasyonlar yasamsal risk olusturmaktadir. ilerleyici yetersiz beslenme
durumuna ikincil gelisen komplikasyonlar hemen hemen tiim organ sistemlerini etkilemekte ve siklikla hipotansi-
yon, bradikardi ve hipotermi gibi fizyolojik bozukluklari icermektedir (2). Ek olarak, alan yazini AN'li ergenlerde tibbi
komplikasyonlarin eriskinlerde bildirilenlerden farkh oldugunu, erken baslangicli olmasi ve bu komplikasyonlarin
gelisimsel siirecte bilinmeyen uzun donem etkileri ile 6zel bir klinik tabloyu meydana getirdigini gostermektedir
(3). Bazi komplikasyonlarin basarili bir beslenme rehabilitasyonu ve kilo restorasyonu programi uygulansa bile kalici
etkileri oldugu bildirilmektedir. Ek olarak, hastalik seyrinde, genel popiilasyondan 10-12 kat daha fazla oldugu bil-
dirilen 61Um oranlari ile AN en yiksek 6lim oranina sahip psikiyatrik bozukluk olarak ele alinmaktadir (2). AN tedavi
sureci hastaligin psikiyatrik, medikal ve beslenme acisindan genis bir bakis acisi ile ele alindigi karmasik ve multisip-
liner bir slirectir. Tedavisi zor, uzun ve pahali oldugundan, toplumsal ve egitsel anlamda koruyucu ve onleyici cabalar
ise biylik dnem tasimaktadir. Bu sunumda, Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk ve
Ergen Psikiyatrisi klinik deneyimleri kapsaminda, AN olgularinin klinik 6zellikleri, cocuk ve ergen popilasyonunda
komplikasyonlardan etkilenen viicut sistemlerinin gézden gecirilmesi ve AN seyrinde erken donemde teshis edilme-
digi takdirde kalici sekeller ile sonuglanan durumlara yénelik glincel bilgilerin vurgulanmasi amaglanmistir.

Kaynaklar:
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Mebhler, P.S., & Brown, C. (2015). Anorexia nervosa—medical complications. Journal of eating disorders, 3(1), 11
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Notropenik Hastaya Yaklagim, izlem ve Korunma

Omer Dogru

Notrofiller bagisiklik sisteminin ilk savascilaridir. Nétropenik hastalarda bakteriyel ve mantar enfeksiyonlara duyarlilik
artmistir. insan viicudunda her giin 1-1,5x10%kg nétrofil yapilir ve bunlarin %60-70'i kemik iligindeki depo havuzun-
da bulunur, sadece %2-5'i dolasima katilir. Notrofillerin ortalama yasam siiresi 7-10 glindir. Noétrofillerin dolasimda
apoptoza gitmeden sadece 7-12 saat yasarlar. Enfeksiyon, enflamasyon veya doku hasari oldugunda hizla damar dis
dokulara gecerler. Bu ylizden 6zellikle rezervleri iyi olmayan hastalarda enfeksiyon dénemlerinde nétropeni goriile-
bilir. Yenidogan sepsislerinde nétropeninin sik olmasi da bu nedenledir.

Tanim

Notropeni, mutlak nétrofil sayisinin (MNS) 1500/mm?'iin altina diismesine denir. MNS sayisi total 16kosit sayisinin
noétrofil + comak (band, stab) yuzdelerinin carpiminin 100’ e béliinmesiyle elde edilir. Notrofil sayisi 1000-1500/mm?3
arasinda ise hafif nétropeni olarak tanimlanir ve enfeksiyon riski distktir. Notrofil sayisi 500/mm?*nin altinda ise agr,
200/mm?*nin altinda ise ¢ok agir nétropeni olarak tanimlanir ve ciddi enfeksiyon riski cok yuksektir.

Notropeni dederlendirilirken yas, cinsiyet ve irk gibi faktorler g6z dniinde bulundurulmalidir. Afrika kokenli ve Arap-
larda etnik notropeni siktir. Afrika kokenlilerin %25'inde notrofil sayilart 1000/mm?*nin altindadir. Ancak artmis bir
enfeksiyon riski s6z konusu degildir. Bir yas alti cocuklarda ndtropeni siniri 1000/mm3tiir, prepubertal donemde de
benzer sekilde tekrar notrofil sayilari yetiskinlere gore dustktir. Beklenmeyen nétropeni saptandiginda yanhs labo-
ratuvar sonuclarini ekarte etmek icin kan sayimi tekrari ve periferik yayma mutlaka yapilmahdir.

Cocukluk caginda en sik nétropeni nedenleri viral enfeksiyonlar ve immiin nétropenilerdir. Kemik iliginde notrofil
Uretimi veya salinimi kaynakli notropeniler, kemik iliginin normal oldugu periferik nétropenilerden ¢ok daha fazla
enfeksiyon riski tasimaktadir.

Oykii ve fizik muayenede 6nemli bulgular nelerdir?

Yeni gecirilen viral enfeksiyon, ilag kullanimi, daha 6nceki kan sayimlari, dnceki enfeksiyon siklidgi, enfeksiyon bélge-
leri ve enfeksiyon siddetti, ailede nétropeni dykiis, sik veya alisiimisin disinda enfeksiyon ataklari dykiide 6nemlidir.
Fizik muayenede persentiller, iskelet, cilt, tirnak anomalikleri, mukozit, gingivit, perianal lezyonlar, ekimoz, kanama,
organomegali, LAP degerlendirilmelidir.

ilk basamak degerlendirilmesi

Hastanin genel durumu iyi degilse mutlaka kiilttrler alinip hemen antipsédomonal etkinligi olan genis spektrumlu
ampirik antibiyotik tedavisi baslanmalidir. Kemik agrisinin, kol bacak agrisinin eslik ettigi ndtropeniler tipik 16semi
basvuru bulgulandir. Bircok ilag nétropeniye yol acabilir; antitiroid, antikonviilzan, antipsikotik ve antibiyotikler en
sik sebeplerdir.

Hastanin genel durumu iyi, 6yku ve fizik muayenede belirgin bir patolojisi yoksa birka¢ hafta boyunca kan sayimi
kontroliine ¢cagrilmahdir. Viral enfeksiyon sonrasi gelisen notropeniler 4-6 hafta icinde diizelir. Bu izlem slresince
hastanin genel durumunda bozulma olmasi ates olamsi durumunda mutlaka hemen hastaneye basvurmasi icin ai-
leye detayl bilgi verilmelidir. S. aureus, brusella, riketsiya ve tiiberkiiloz gibi bakteriyel enfeksiyonlarda da nétropeni
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gorulebilir.

ileri tetkik gereken hastalar

Persistan notropenisi olan hastalar, kronik nétropeniyi distindiiren 6yki ve fizik muayene bulgulari, sik veya alisil-
madik enfeksiyon dykusu olan hastalar ileri tetkik gerektirir. Siklik ndtropeniyi tanimlayabilmek icin haftada 2-3 kez,
6-8 hafta kan sayimi gerekir.

Tetkikler

* Kan sayimi, mutlak nétrofil sayisi ve retikilosit

* Antinotrofil antikor (pozitif prediktif degeri ylksek ancak yanlis negatif oranlari siktir)

* Viral testler (HIV) dahil

* B12vefolate diizeyi

* Direk Coombs

* Antinukler antikor, C3, C4, CH50

*  PNH paneli (akim hiicre 6l¢ctimi CD55-CD59)

* Igduzeyleri

* Tve B lenfosit altgruplan

*  Kemik grafileri

* Metabolik tarama, aa ve organik asit duzeyleri,

« Kemikiligi aspirasyonu granulositer seride olgunlasma evreleri ve duraklamaya degerlendirilmeli,
MDS ve I6semi gelisme riski acisindan karyotip ve FISH calisilmali

* Gen mutasyon incelemeleri (HAX1, ELA2, G6PC3, WAS, RUNX1, SBDS (Shwachman-Diamond sendro-
mu), Fanconi genleri, LYST (Chediak Higashi sendromu) gibi

Tedavi

Notropeni tedavisi etiyolojiye gore degisiklik gosterir. Agir konjenital ndtropenide hastalarin cogu median 7.3 mcg/
kg/glin dozuna G-CSF’e yeterli yanit verirler. Granulocyte-colony stimulating factor (G-CSF) en sik iki formu kullanilr.
Lenograstim (glikolize trlin) nétrofil sayisi artisinda filgrastim'den (glikolize olmayan Uriin) daha etkin bulunmustur.
Ancak enfeksiyon sikhginin degiskenlik gdstermedigi saptandigindan iki Griin de esdeger oldugu disiinilmastur.
G-CSF tedavisi ile amag notrofil sayisinin 1000-5000/ mm3 araliginda tutmaktir. Yiiksek doz G-CSF'e ragmen 1000/
mm3 nétrofil sayisina ulasmayan yani tedaviye yaniti iyi olamayan hastalar ve 20mcg/kg/giin dozuna ulasan G-CSF
tedavisine ragmen kotl enfeksiyon kontroll olan hastalar icin akraba veya akraba disi uygun dénerlerle kok hiicre
nakil endikasyonu vardir. Yiiksek doz G-CSF'in prelésemik transformasyona yol agma riski transplantasyon endikas-
yonunu dogurur. izlemde hastalarda G-CSF reseptdr mutasyonu gelismesi de MDS/AML riskini artiracagindan bu
hastalarda da transplant distintlmelidir.

Siklik nétropenide hastalarin cogu duiisiik doz G-CSF'e iyi yanit verirler. Agir sepsiste kemik iligi depo havuzlarinin
bosalmasi ve bu sirada (iretimin yetersiz olmasina bagli gelisen nétropenik hastalarda G-CSF kullanimi fayda sagla-
yabilir.

izoimmun neonatal nétropeni

Yenidoganin Rh hemolitik hastaligina benzer. Bebek nétrofillerindeki antijenlerine karsi, duyarlanmis annede olusan
antikorlarin plasenta yoluyla bebege ge¢mesi sonucu nétrofillerin yikilmasi ile olusur. Nadiren 6 ay sirebilir. Ge-
nelde ¢ok sorun yaratmasa da agir enfeksiyon geciren nétropenik yenidoganlarda kemik iligi incelenmeli ve erken
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olgunlagsmada duraklama saptanirsa G-CSF verilmelidir.

Otoimmun nétropeni

Cocuklarda nadir degildir. N6trofil otoantikorlarinin gosterilmesi taniyi dogrular ancak yalanci negatif degeri yiiksek
bir test oldugundan antikor negatifligi taniy1 dislamaz. Kemik iligi normaldir. Agir nétropeniye ragmen enfeksiyonlar
hafiftir. Gerektiginde G-CSF kullanilabilir.

Antibiyotik profilaksisi

Agir konjenital ndtropenili hastalarin cogunda koruyucu antibiyotik trimetoprim-sulfo- meteksazol (TMP_SMX) ve-
rilir, ek bir antibiyotik profilaksisinin, enfeksiyon gelistiginde tedavi etmek ile karsilastirildiginda belirgin bir tstlin-
g gosterilemediginden onerilmemektedir. Ampirik tedavi notrofil sayisi ve G-CSF tedavisine bakilmaksizin genis
spektrumlu olmasi gerekir. immiin yetmezlik dislanan nétropenik ¢ocuklarda rutin agilanma programina devam
edilmelidir. TMP-SMX da notropeni yapabilecedi unutulmamalidir.
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Asi-Thiomersal-Otizm iliskisi

Perran Boran, MD, PhD
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadligi ve Hastaliklari ABD, Sosyal Pediatri BD

Halk saghginda asilar, yirminci ylizyilin en bliylk basarilardan biri olarak kabul edilmekte olup, asilama ile diinyada
her yil yaklasik 2.5 milyon olimin engelledigi bildiriimektedir. Asi uygulamalari her tibbi girisimde 6n gorildig
Uzere birtakim istenmeyen yan etkilere sahip olmakla birlikte, ciddi istenmeyen yan etkiler nadiren gorilmektedir.
Hastaliklara bagh komplikasyonlar ise cok daha sik gériilmekte ve iki risk karsilastirildiginda asilarin koruyucu etkileri
risklerin 6nline gegmektedir.

Cocuk hekimlerinin yaklasik %87’sinin son bir yil icerisinde asi reddiyle karsilastigi bildirilmektedir. Ebeveynlerin asi
reddi ise asilama oranlarinin toplumsal bagisikligi koruyacak diizeyin altina inmesiyle, Kaliforniya'da 2015 yilinda ve
Avrupa'da 2018 yilinda kizamik salgini 6rneklerinde oldugu gibi salginlarla sonuglanmaktadir.

Asilar hakkinda eksik ve asi glivenligi konusunda yanlis bilgilerin asi karsiti gortslerde rol aldidi ileri stirlilmektedir.
Internet bloglari, tinli aktivistler ve cesitli medya kaynaklari higbir bilimsel kanit olmamasina karsin asi-otizm iliski-
sini ileri sirmektedir.

KKK, otizm iliskisi 1998 yilinda Dr. Andrew Wakefield ve arkadaslari tarafindan Lancet'de yayinlanan yazi ile ileri si-
rilmis ancak vaka seciminde tarafli davranildiginin, verilerin degerlendirilmesinin gercedi yansitmadiginin tespit
edilmesi ve yazarin ¢ikar ¢atismasinin gosterilmesi Gizerine 2010 yilinda yazi Lancet’in editéri Dr. Richard Horton
tarafindan geri cekilmistir.

Thimerosal, 1927 yilinda gelistirilen kozmetik ve asilar dahil ila¢ endistrisinde antiseptik ve antifungal 6zellikleri
dolayisiyla koruyucu olarak kullanilan, agirliginin yaklasik %50’si civa olan organik civa bilesiginin ticari adidir. Meta-
bolize edildiginde etil civa ve thiosalisilat’a dontsdr.

Civa'nin zararli etkileri formuna (etil/metil), viicuda giris yoluna, dozuna, kisinin yasina bagh olarak degismektedir.

Metil civa bilinen bir nérotoksin olup, bu etkisi 1950’lerin sonunda Japonya'da Minimata Korfezine atilan endstriyel
atiklar icerisinde yer alan civanin kontamine ettigi baliklarin yenmesiyle ortaya ¢ikmistir. Irak’ta ise 1970’lerde metil
civa iceren bocek ilaci kullanilan tahillarin ekmek yapilmasiyla metil civa zehirlenmesi gorilmustir. Bu epidemiler
sirasinda fetusun eriskinlere gore bu zehirlenmeye daha duyarl oldugu ortaya ¢ikmis, gebelik sirasinda maruz kalan
annelerin bebeklerinde serebral palsiye benzer bir durum gelismistir.

Asilarin icinde bulunan etil civanin ise, civa bilesiklerinin zararli etkilerinin arastirildigi metil civadan farkh oldugu ve
daha az norotoksik olup, viicuttan daha hizli atildigi bildirilmektedir.

Temmuz 1999'da, yasamin ilk 6 ayinda thimerosal iceren asi uygulanan ¢ocuklarda civa maruziyetinin ABD Cevre
Koruma Ajansi (EPA) tarafindan 6nerilen givenilir limitin Gstlne ¢iktiginin gosterilmesi nedeniyle, koruyucu 6nlem
olarak Amerikan Halk Saghgi Hizmetleri ve Amerikan Pediatri Akademisi (AAP) mimkin olan en kisa slirede asilarin
icerisinden Thiomersal'in ¢ikarilmasini dnermistir.
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Thiomersal'in asilarda koruyucu olarak kullanimina iliskin karsit gorusleri iceren ¢alismalarin bircogunda bir gene-
tikci olan Mark Geier ve aile hekimi olan oglu David Geier dikkat cekmektedir. Otizm spektrum bozuklugunda (OSB),
azalmis glutathione kapasitesine bagli detoksifikasyon kapasitesinde yetersizlik oldugu ve bu durumun civa’'nin tok-
sik etkilerine duyarhlik yaratacagu ileri striilmektedir.

Bu calismalar metodolojik eksiklikleri dolayisiyla elestirilmistir.

Epidemiyolojik kohort calismalarina bakildiginda ise otizmle thiomerosal iceren asilar arasinda bir iligkinin saptan-
madid ileri siirilmektedir. Andrew ve arkadaslarinin ingiltere’den yaptiklar retrospektif kohort calismasinda, 1988-
1997 yillan arasinda dogan yaklasik 109 bin olguda DTP asilarina bagh thiomersal maruziyeti ile otizm iliskisi in-
celenmis ve gosterilmemistir. Hviid ve arkadaslarinin Danimarka'dan yaptiklari kohort ¢alismalarinda 1990-1996
yillari arasinda dogan ¢ocuklar thiomerosal iceren ve icermeyen asi uygulamasina gore karsilastirismig, otizm riski
acisindan anlamli bir fark saptanmamis, arastiricilar ¢alisma sonuglarinin thiomersal iceren cocukluk cagi asilariyla
OSB gelisimi agisindan nedene yonelik bir iliskiyi desteklemedigini bildirmistir.

Pichichero ve arkadaslarinin calismalarinda 2-6 ay arasi cocuklarda thiomerosal iceren asi uygulanan sut ¢cocuklarin-
da civa seviyelerinin glvenilir sinirlarin Gzerine ¢ikmadigi saptanmis, etil civanin vicuttan atiliminin gayta yoluyla
oldugu ve yarilanma dmriiniin 4 ile 10 glin arasinda oldugu gosterilmistir.

Price ve arkadaglarinin gozlemsel calismalarinda ise benzer etil civa miktarina maruz kalmig 256 Otistik Spektrum Bo-
zuklugu olan ¢ocuk, kontrol grubundaki 752 ¢ocuk ile karsilastirilmis, prenatal dénemde ya da yasamin ilk 1 ayinda
etil civaya maruz kalmak OSB ile iligkili saptanmamistir.

Asilardaki thimerosal iceriginin giderek azalmasina karsin otizm tanisinin giderek artis gostermesi de thiomerosalin
otizme yol actigi iddialarini zayiflatmaktadir.

AAP, 2002 yilinda thimerosal ve nérogelisimsel bozukluklar konusunda yapilan ¢alismalarin iligskiyi desteklememesi
Uzerine bu kanitlarin 1999'da bilinmesi halinde thimerosal’in asi iceriginden ¢ikariimasi 6nerisinin yapilmamis olaca-
g1 konusunda géris bildirmistir. DSO, Kiiresel Asi Giivenligi Oneri Komitesi (GACVS) 2012'de tiim calismalari deger-
lendirerek, thiomersalin glivenligi konusunda ki kanitlarin yeterli olduguna, nérogelisimsel sorunlarla iligskisine dair
yapilan 3 ekolojik calismanin ciddi metodolojik eksiklikler icerdigine ve thiomersalin guvenilirligi konusunda daha
fazla kanita ihtiya¢ olmadigina dair goris bildirmistir. Ayni toplantida thiomersal'in diinyada milyonlarca insanin
hayat kurtarici asilara ulasabilmesini sagladigi, bir cok asi icin daha glivenilir ve esit derecede etkin alternatif bir
koruyucunun olmadigini belirtmislerdir. Kaynaklari kisitli tGilkelerde Thimersal asi koruyucusu olarak 6nemini stirdiir-
mektedir. Coklu doz kullanilabilen asilar asi maliyetini dnemli dlctide azaltmaktadir.

Asilanmamis kisilerde gelisen hastaliklara bagh ciddi komplikasyon riski, asi icerigine bagli gelisebilecek olasi olum-
suz etki riskinden ¢ok daha fazladir.

Sonug olarak agi otizm iliskisini gosteren kanita dayali veri bulunmamakta olup, ailelerin bu konuda kaygilar ¢ocuk
hekimleri tarafindan giderilmelidir.
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Saglikh Diisiinmek: Perinatal depresyonun yonetimi, cocuk saglgi iizerine etkileri

Perran Boran, MD, PhD.
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadligi ve Hastaliklari ABD, Sosyal Pediatri BD

Perinatal depresyon gebelikte ya da dogum sonrasi ilk bir yilda gorilen depresyon gériilmesini ifade etmektedir.
Depresyon, kaygi bozukluklari basta olmak lizere perinatal mental hastaliklarin yaklasik her 5 kadindan birini etkile-
digi bildirilmektedir. Bu oran farkli calismalarda %40’lara kadar cikmaktadir. TC Saglik Bakanhgi Marmara Universitesi
Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi'nde yaptigimiz calismada tarama sonuglarina gore peripartum depresyon sik-
11 %34.6 olarak saptanmistir. Cocuk saghidi tizerine de olumsuz etkileri olmasi ve yaygin olarak goriilmesi nedeniyle
onemli bir halk saghgi sorunu olarak degerlendirilmektedir.

Son yillarda yapilan calismalar prenatal donemde yasanan stresin (fiziksel, enfeksiyon, beslenme, ila¢ kullanimi, psi-
kolojik) eriskin duygusal gelisimi Uzerine etkilerini arastirmakta, fizyolojik stres yanitini yoneten hipotalamik-pitu-
iter-adrenal (HPA) aks programlamasi lizerinden etkilerini vurgulamaktadir. Gebelik 6ncesi veya gebelik sirasinda
yasanan stresin bebek Uzerine etkileri ise strese maruziyetin zamanlamasina, siddetine ve siiresine bagli olarak de-
gisebilmektedir. Cevresel etmenlerin yani sira genetik yatkinlik, cinsiyet gibi etmenler de karsilasilan strese duyar-
lilik/dayanikliligi etkileyebilmektedir. Bilissel islevsellik tizerine etkiler konusunda ¢alismalar sinirli olmakla birlikte,
dogum agirliginin ileri donem serebral korteks boyutu ve bilissel islevsellikle iliskili oldugu MRI ¢alismalariyla des-
teklenmektedir. Prenatal stresin diisiik dogum agirhidi ve preterm dogum ile iliskisi ise bircok klinik calismada sap-
tanmistir.

Perinatal stresin beyinde bolgesel (6zellikle hipokampus ve prefrontal korteks) yapisal ve fizyolojik degisikliklere yol
actigi kanitlarla desteklenmektedir. Strese maruziyetin glukokortikoid seviyelerini arttirdigi ve dopaminerjik siste-
min gelisimini bozarak beyin islevselligi Gizerine uzun dénem olumsuz etkilerinin oldugu ileri stirilmektedir. Prenatal
ve postnatal olumsuz cevre, artmis glukokortikoid maruziyeti kalp hastaliklari, diyabet, depresyon, kaygi bozukluk-
lari gibi eriskin hastaliklari ile iliskilendirilmektedir.

Bebekleri dokuz aylikken depresif bulgulari olan annelerin cocuklari yirmidort aylik olduklarinda ifade edici dil be-
cerilerinin daha diisiik oldugu gérilmektedir. Bir baska calismada cocuklari okul éncesi donemdeyken depresif
bulgulari olan annelerin ¢cocuklari anaokulu bitirdiklerinde okuma ve matematik becerilerinin daha disik oldugu
gosterilmektedir. Ayrica maternal depresyon cocuklarin davranis diizenleme becerilerini olumsuz yonde etkiledigi
bildirilmektedir.

Ancak maternal depresyonun taranmasi, tanisi ve tedavisinde ciddi zorluklarla karsilasilmaktadir. Maternal saglik
hizmetlerinde rutin tarama uygulanmamakta, taranip tani konulsa bile hasta tedaviye ulasamamaktadir. Sadece (l-
kemizde degil, tim diinyada 6zellikle gelismekte olan Glkelerin en 6nemli sorunlarindan biri ruh saghgi hizmetlerine
ulasimda zorluk yasanmasi talebin karsilanamamasidir. Uzman olmayan saglik calisanlari ve hatta anneyle ayni ¢cev-
reden, egitimli yasitlarinin bile perinatal depresyonun tedavisinde etkin olarak kullanilabilecegi calismalarda kanita
dayali olarak gosterilmektedir.

Thinking Healthy: a manual for psychosocial management of perinatal depression, uzman olmayan kisilerin peri-
partum depresyonu tedavi etmesine yonelik olarak gelistirilen bir programdir. Uygulamalari Pakistan, Hindistan ve
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Vietnam da gerceklestirilmis olup, Diinya Saghk Orgiitii tarafindan peripartum depresyonun tedavisinde diinyada
kullaniimak tizere énerilmektedir. Program kitabinin Tiirkce cevirisi yapilmis olup, kitap Marmara Universitesi yayin-
lari tarafindan yapilmistir.

Sonug olarak prenatal ve postnatal maternal depresyonun disiik dogum agirhgi, prematiir dogum, disiik kafa cev-
resi, intrauterin blyime geriligi, fetal anomaliler, ilk bir yasta hastane yatislari, mortalite, cocuklarda baglanma so-
runlari, duygusal, davranissal sorunlarla iliskilendirilmesi nedeniyle, maternal depresyonun énlenmesi ve/veya teda-
visi cocuk saghginin gelistirilmesinde 6nemli bir strateji olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Gebe okullari ve diizenli cocuk
saghgi izlemleri annelerin saglik hizmetleri ile bulusmasinda énemli firsatlardan biri olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
Bu nedenle cocuk hekimlerinin postpartum depresyon yonetiminde roli biyuktir. Amerikan Pediatri Akademisi
postpartum depresyon tarama ve izlemini 1, 2, 4 ve 6. aylarda 6nermektedir.

Kaynaklar:

1. Braun K, Bock J, Wainstock T, Matas E, Gaisler-Salomon | ve ark. Experience-induced transgenerational re-programming of neuronal stru-
cture and functions: Impact of stress prior and during pregnancy. Neuroscience and Biobehavioral Reviews 2017;

2. Baker C, Kuhn L. Mediated pathways from maternal depression and early parenting to children’s executive function and externalizing
behavior problems. Inf Child Dev 2018; 27:e2052.

3. McPeak KE, Sandrock D, Spector ND, Pattishall AE. Important determinants of newborn health: postpartum depression, teen parenting,
and breastfeeding. Curr Opin Pediatr 2015; 27: 138-144.

4. Jacques N, de Mola CL, Joseph G, Mesenburg MA, da Silveira MF. Prenatal and postnatal maternal depression and infant hospitalization
and mortality in the first year of life: a systematic review and metaanalysis. J Affective Disorders 2019; 243: 201-208.

5. Surkan PJ, Patel SA, Rahman A. Preventing infant and child morbidity and mortality due to maternal depression. Best Practice Research
Clinical Obstetrics and Gynecology 2016; 36: 156-168.

6. PatelV, Saxena S, Lundt C, Thornicroft G, Baingana F ve ark. The Lancet Commission on global mental health and sustainable develop-
ment. Lancet 2018; http://dx.doi.org/10.1016/50140-6736(18)31612-X

7. Bhutta ZA, Guerrant RL, Nelson CA. Neurodevelopment, nutrition, and inflammation: the evolving global child health landscape. Pediat-
rics 2017; 139: e2 0162828

8. Strobino DM, Ahmed S, Mistry K, Wasserman E, Hossain MB, Minkovitz C. Maternal depressive symptoms and attained size among
children in the first 2 years of life. Acad Pediatr 2016; 16(1): 75-81.

9. Thinking Healthy-A manual for psychosocial management of perinatal depression. WHO generic field-trial version. Series on low intensity
psychological interventions-1. http://www.who.int/mental_health/maternal-child/thinking healthy/en/.

10. Boran P.Saglkl Diisiinmek: Perinatal depresyonun psikososyal yénetimi icin el kitabi. Marmara Universitesi Yayinevi, 2017. ISBN: 978-975-
400-411-3. https://apps.who.int/iris/bitstream/handle/10665/152936/97897540041 13-tur.pdf?sequence=5

11. Van der Zee-van den Berg Al, Boere-Boonekamp MM, Groothuis-Oudshoorn CGM ve ark. Post-up study: postpartum depression scree-

ning in well-child care and maternal outcomes. Pediatrics 2017; 140(4): €20170110

74



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR
“Once koruma, pediatristin rolii”

Beslenme prematiirenin akciger hasarini etkiler mi ?

Tugba Erener Ercan
Maltepe Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Neonatoloji Boliimdi

Akciger gelisimi, postkonsepsiyonel 3. haftada baslayan ve postnatal hayatta da devam eden cesitli evrelerden
olusan bir slirectir. Bronkopulmoner displazi (BPD) ise prematiritenin dnemli ve sik gorilen bir morbiditesidir. Pa-
tofizyolojik olarak alveoler septasyonda ve pulmoner vaskiler gelisimde duraklama ile giden bir tablodur. Giincel
olarak BPD, 36. gestasyon haftasinda devam eden oksijen veya mekanik ventilasyon ihtiyaci olarak tanimlanmak-
tadir. Patogenez multifaktoriyeldir. Diisiik gestasyon haftasi (<26 GH) ve diisik dogum agirligi, hiperoksi, mekanik
ventilasyon, koryoamnionit, postnatal enfeksiyonlar, intrauterin biytime kisitliligi (IUBK) ve preeklampsi risk faktor-
leri arasinda siralanabilir.

Beslenme, prenatal akciger gelisiminde 6nemli bir role sahiptir. Beslenmenin, akciger gelisim mekanizmalari (ize-
rinde direkt etkisi oldugu ve bunu epigenetik degisikliklerle gelisimsel programlanmayi etkileyerek yapabilecegi
bildirilmistir.

IUBK, prenatal donemde bozulmus beslenmenin en 6nemli sonucudur. En sik olarak plasental yetmezlik sonucu
fetusa yetersiz oksijen ve besin 6gelerinin iletilmesi sonucu gelisir. Plasental yetmezlik genellikle gebeligin ikinci
yarisinda ortaya ¢ikar ve bu dénem asinar ve alveolar gelisimin oldugu evredir. Bu nedenle IUBK’'nin en olasi olumsuz
etkilerinin distal akciger lzerine oldugu bildirilmektedir. Hayvan calismalari, [IUBK'nin bozulmus stirfaktan protein
ekspresyonu, pulmoner vaskiiler bliylimede azalma, artmis ekstraseliiler matriks ve kan-gaz bariyerinde kalinlasma
ile iliskili oldugunu gostermistir. Pek ¢ok klinik calisma ile de SGA olmanin veya IUBK'nin BPD gelisiminde bagimsiz
bir risk faktori oldugu gosterilmistir.

Postnatal donemde de beslenme preterm dogan 6zellikle akciger gelisiminin sakkiler-alveolar evresinde olan ¢ok
dusik dogum agirlikh (CDDA) bebeklerde kritik bir role sahiptir. Hayvan modellerinde postnatal yetersiz beslenme-
nin etkileri, alveolarizasyonda bozulma, epitel hiicre béliinmesinde azalma, ekstraseltiler matrikste artis olarak bildi-
rilmistir. Ekstrauterin blylme kisithliginin (EUBK), BPD gelisiminde rol oynadidi klinik calismalarla da gosterilmistir.
Suboptimal beslenme, biylime geriligine yol acar ve bu durumun BPD gibi morbiditeler ile iliskili oldugu bilinmek-
tedir. Bu nedenle standardize bir beslenme protokollinlin olusturulmasi, postnatal ilk haftalarda yeterli protein ve
enerji alimiin saglanmasi icin gereklidir. Sonug olarak beslenme, normal akciger gelisimi ve matiirasyonu icin hayati
Oneme sahiptir. Malnutrisyon, somatik blylmede ve alveol gelisiminde gecikmeye yol acar. Bunun yani sira mikro-
besinler de, akciger matiirasyonun cesitli evrelerinde etki gosterirler. Vitamin A, havayolu gelisimi ve alveolarizasyon
icin gerekli ekstraselliler matriks proteinlerinin ekspresyonunu kontrol eder. Vitamin D, siirfaktan metabolizmasinda
ve epitel-mezenkim etkilesiminde rol oynar. Omega 3 yag asitlerinin ise enflamasyonu ve hiperoksik akciger hasarini
azaltug bildirilmektedir.

Mikrobesinler

Mikrobesinlerden glutamin, antienflamatuvar ve antioksidan etkiye sahip esansiyal bir aminoasittir. Hayvan model-
lerinde, hiperoksik akciger hasarini azalttigi gosterilmistir. Ancak glutaminin, BPD Uzerine etkisini arastiran bir insan
calismasi olmayip etkisi mortalite, geg sepsis, nekrotizan enterokolit gibi diger morbiditeler lizerinde degerlendiril-
mis ve herhangi bir etkisi saptanmamistir.

75



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR
“Once koruma, pediatristin rolii”

N-asetil sistein (NAS), sisteinin bir prekiirsoru olup glutatyon duzeylerini artirmada 6nemlidir. NAS, etkili bir anti-
oksidandir. Ancak klinik ¢alismalar NAS kullaniminin BPD veya 6lim azaltmadigini gostermistir. Eldeki kanitlar,
parenteral sivilara rutin NAS destegini onermemektedir.

Selenyum, glitatyon peroksidaz aktivitesi icin gerekli bir eser elementtir. Preterm bebeklerde daha dusuk dizey-
lerde bulunur ve bu dusik plazma degerleri 6 aylik olana kadar devam eder. Ancak bir Cochrane metaanalizinde,
selenyum desteginin BPD ve ROP gelisimini azaltmadigi bildirilmistir.

Dokozaheksanoik asitin (DHA), hayvan modellerinde enflamasyonu ve hiperoksik akciger hasarini azalttigi, stirfak-
tan miktarini artirdigi, alveolarizasyonu desteklegi, IlUBK'a bagli akciger degisikliklerini dlizelttigi ve hiperoksiye bagli
gelisen pulmoner Iokosit infiltrasyonunu azalttigi gosterilmistir. Bir klinik calismada ise 30 haftanin altindaki bebek-
lerde dusik DHA duzeylerinin BPD riskini 2.5 kat artirdigi gosterilmistir. Ancak 2017 yilinda yapilan bir calismada,
oral 60mg/kg DHA destegi verilen < 29 hafta prematirelerde kontrol grubuna gére BPD insidansinda bir farkhlik
olmadigi (%53.2 calisma grubu, %49.7 kontrol grubu) gosterilmistir. 2015 yilinda yayinlanan Cochrane metatanali-
zinde de balik yagi iceren lipid soltisyonlari verilen bebeklerde BPD insidansinda bir azalma olmadigi gosterilmistir.
Vitamin A'nin, havayolu epitelinin gelisimi ve devamliligi, alveol olusumu ve gelisimi, Tip 2 pndmosit proliferasyonun
regilasyonu, siirfaktan protein B ve C sentezinin regiilasyonu ve ekstraseliiler matriks proteinlerinin 6zellikle elastin
ekspresyonunun modyulasyonu gibi etkileri oldugu bildirilmistir. Cochrane metaanalizine gore, vitamin A desteginin,
CDDA'll bebeklerde BPD insidansini azaltmada ufak da olsa etkili oldugu ancak mekanik ventilasyon siresi, hastane-
de kalis stiresi ve 18-22. aylarda norogelisimsel sonuclar Gizerine etkili olmadigi gosterilmistir. 2018 yilinda yapilan bir
metaanalizde de vitamin A destegdinin BPD gelisim riskini azalttigi gosterilmistir.

Vitamin E antioksidan bir vitamindir ve oksijen toksisitesine karsi koruyucu roli oldugu bilinmektedir. Ancak Vitamin
E’nin BPD’yi 6nlemede yarar veya zararina iliskin yeterli kanit yoktur. Preterm dogum riski olan gebeye veya postna-
tal donemde preterm bebege vitamin E destegi verilmesi ile ilgili yeni ve kanit diizeyi gu¢li ¢calismalara ihtiyag vardir.
Sonug olarak, deneysel kanitlar ve epidemiyolojik calismalar, bozulmus beslenmenin akciger matiirasyonunda pek
cok olasi etkileri oldugunu goéstermektedir. Mikrobesinler de prenatal donemde akciger gelisimi Gzerinde énemli
rol oynarlar ve akciger gelisiminin kritik evrelerindeki eksiklikleri preterm bebeklerde solunumsal morbidite tzerine
etkili olabilir.
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Kok Hiicre Uygulamalari

Prof. Dr. Tun¢ Akkog

Glnlimuzde kok hicreler hem reperatif hem de rejeneratif tip alaninda uygulama alanlari bulmakta ve umut verici
sonuglar ortaya ¢ikarmaktadir. Temel laboratuar calismalari da bircok farkli disiplinde devam etmektedir. Bu 6zette,
kok hiicre gruplari arasinda mezenkimal kok hiicrelerle yapilan calismalar ve alerjik hastaliklarda kullanimi hakkinda
ornekler verilecektir.

Mezenkimal kdk hiicreler (MKH), stromal orijinli, kendilerini yenileyebilen ve farkli hiicre serilerine farklilasma kapa-
sitesinde olan hiicrelerdir. Onceleri, kemik iligi stromal hiicreleri arasindaki popiilasyon icinde fibroblastik colony
unit olarak, sonralariilik stromal hiicleri ve son olarak MKH'leri olarak tanimlanmislardir. MKH'leri glinimiizde bircok
farkh hiicrelerden izole edilebilmektedir. Bu hiicreler arasinda gobek bagi kani, Wharton'’s jelly, plasenta, ve adipoz
dokusu sayilabilmektedir. Summer R ve ark. 2007 yilinda MKH'leri eriskin fare akcigerinden izole etmislerdir. Yapilan
diger calismalarda neonatlarin ve akciger transplanti yapiimis alicilarin akcigerlerinden de MKH'ler izole edilmistir.
MKH’ler ylizeylerinde kendilerine 6zgii proteinleri eksprese ederler. Uluslararasi Hiicresel Tedavi Dernedi'nin ( Inter-
national Society for Cellular Theraphy-ISCT) Mezenkimal ve Doku Kok Hiicre Komitesi insan MKH'lerine ait minimal
kriterler isaret etmistir (Tablo1).

MKH’ler in vitro ortamda havayolu ve/veya alveolar epitelyum hiicrelerinin fenotipik isaretlerini gosterir sekilde uya-
rilabilirler ve sistemik uygulanim sonrasinda havayolu ve/veya alveolar epitelyumla, interstitiumla veya vaskdler en-
dotel ile engraft olurlar veya kaynasirlar. Ancak bu engrafment cok sik olmamaktadir ve hala arastirma konusudur.
Halen MKH'lerin kemiricilerde, belirgin akciger engraftmani olmadan, akut akciger inflamasyonunda ve fibrosisde
rol oynadigi Gizerine calismalar yapilmaktadir. Ortiz La ve ark, intratrakeal bleomycin uygulamasindan sonra kemik
iligi kokenli MKH'lerin intratrakeal ve sistemik verilmesinin, akcigerde kollejen birikimini, fibrosisi ve matriks metal-
loproteinazi dislirdigliint gostermislerdir. Ayni grubun 2007 yilinda yaptidi diger calismada bu etkiden MKH'lerin
IL-1 reseptor antagonistini salgilamasinin rol oynadigini gostermistir. MKH'lerin akcigerde endotoksine bagli hasar-
da koruyucu etkisi Gizerine calismalar yapilmistir. Bu calismalar birinde, endotoksinin intratrakeal yolla verilmesinden
4 saat sonra MKH’ler de intratrakeal yolla uygulanmis ve sadece endotoksin uygulanmis grup ile kiyaslandiginda
mortalitenin distliigu ve bronkoalveolar sivida TNF-a ve makrofaj inflamasyon proteini (MIP)-1b gibi proinflamatu-
ar mediator konsantrasyonlarinin diistligi gorilmustir. Bunun yaninda MKH’lerin endotoksin verilmesi ardindan
sistemik uygulanmasinin da akcigerde inflamasyonu azalttigi gosterilmistir. Angiopoitein-1 eksprese eden MKH'le-
ri endotoksine bagh gelisen akciger hasarini azaltmaktadir. Bununla beraber angioprotein-1 eksprese eden deri
fibroblastlarinin sistemik uygulanmasi endotoksine bagh gelistirilen akut akciger hasarini azalttigi gosterilmistir. Bu
calisma akut akciger hasarinda, hiicresel tedavinin basarili oldugunu gostermektedir. MKH'lerin LPS’e maruz kalmis
farelerden izole edilen akciger hiicreleri ile kiltir(, akciger hiicrelerinden proinflamatuar sitokin salinimini azalttigi
gosterilmistir. Baska akciger hasar modelinde , monocrotaline (MCT)’e bagli gelistirilen pulmoner kas hasarinda,
kemik iligi kokenli MKH’lerin intratrakeal uygulanmasinin pulmoner hipertansiyonu dislirdigi gosterilmistir. Sican-
larda yapilan bir baska ¢alismada otolog adipose kokenli stromal hiicrelerin sistemik uygulanmasinin elastaza bagli
amfizemi engelledigi gosterilmistir.

Bu calismalar, MKH'lerin akcigere engaft olmadan, belirgin imminomodyilator etkilerinin oldugunu gostermektedir.
Ancak bu konu ile ilgili halen bilinmeyen etki mekanizmalari vardir. Bununla beraber yapilan tim bu ¢alismalar so-
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nucu elde edilen verilerle MKH’lerin muhtemel immunomodyilator etki mekanizmasi hakkinda 6nemli bilgiler edi-
nilmistir. MKH’ler bulunduklar farkli mikrogevre ile etkilesime girerek bircok 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 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 faktorlerine bagh ol-
maktadir. MKH'ler TNF-a, IL-4, IL-17, IFN-g, TLR-4 gibi ¢ok ¢esitli kemokin ve sitokin reseptorlerini eksprese ederler .
IL-17 reseptori MKH’lerde yiiksek oranda ekspre olurlar ve yapilan son ¢alismalarda IL-17 MKH’ler i¢in 6nemli pro-
liferatif uyaran olarak gosterilmistir. IFN-g ile uyarim MKH'lerde MHC ekspresyonunu ve kostimulator molekil gos-
terimini degistirmektedir. Bununla beraber, MKH'lerin akciger hasari oldugunda farkli mediatorler ile uyarimindaki
etkileri Gizerine yeterince ¢alisma bulunmamaktadir.

MKH'ler ayni zamanda T hiicreleri, B hiicreleri, NK hiicreleri ve dentritik hiicreler gibi immiin sistemde immuinre-
glilasyonda rol alan hicrelerin proliferasyonlarini ve fonksiyonlarini baskilayici etkide de bulunmaktadir (Sekil 1).
Alloantijenlere veya mitojenik uyarima karsi MKH’ler T hiicre proliferasyonunu, aktivasyonunu ve sitokin salinimini
baskilamaktadir. Ancak mekanizma ile ilgili bilgiler yeterli olmamakla birlikte bu etkinin hicre-hiicre etkilesimi veya
salinan birtakim mediatorler araciligi ile oldugu distinilmektedir. Yapilan birtakim ¢alismalar MKH’lerin diistik sevi-
yede HLA sinif | molekiiliinii eksprese ettiklerini buna karsin T hiicresine baglh hiicresel immiin yanitta nemli rol oy-
nayan HLA sinif Il molekiiliini ve kositimulator molekiillerden CD40, CD80 ve CD86'yi1 eksprese etmediklerini goster-
mektedir (35-36). Bu sonuclar MKH’lerin imm{iinojenik sonucunu ortaya ¢ikarmaktadir. Bu 6zellikleri ile klinikte hem
otolog hem allogenik MKH'ler GVHD ve Chron’s hastaligi gibi imm{in sistem hastaliklarinda kullanilabilirler. Yapilan
calismalar tedaviye direncli olan Chron'’s hastaliginda MKH uygulamasinin etkili ve guvenilir oldugu, herhangi ciddi
bir yan etkinin gorilmedigini gostermistir. Buradan yola ¢ikarak immn sisteme bagli gelisen akciger hastaliklarinda
da etkili ve guvenli kullanilabilecegi tizerine yaklasimlar vardir.

Allerjik astim, saman nezlesi, ekzema ve gida allerjisi gibi allerjik hastaliklarin insidansi son yillarda hizla artmaktadir.
Bronsiyal astimin olusmasinda allerjen maruziyeti, enfeksiyonlar ve diger cevresel uyarilar gibi ekzojen faktorlerler
etkili olmakla birlikte genetik faktorlerin de 6nemli yeri vardir .

Astim; havayollarinda cesitli cevresel allerjenlere karsi asirn hassasiyet sonucunda ortaya ¢ikan ve ¢ogunlukla geri
donusumli olan yaygin, obstriktif kronik akciger hastaligi olarak tanimlanmaktadir. Kronik astimh hastalarda sid-
detli hava yolu inflamasyonu ve asiri duyarllikla birlikte serum IgE diizeylerinde artma olmaktadir. Allerjen-spesifik
CD4* T yardimci (Th) hiicreleri allerjik hastaliklarin olusmasindan sorumlu ilk immiin degisiklik olmaktadir. Yapilan
calismalar Interlokin (IL)- 4 sitokininin naive T hiicresi (izerine etki ederek antijen sunumunu takiben Th2 tip hiicreye
donusmesini sagladigini gostermektedir. Effektor Th2 hiicreleri birgok regiilator ve etkili fonksiyonda rol alan 1L-4,
IL-5 ve IL-13 sitokinlerini salgilamaktadir. Bu fonksiyonlar B hiicrelerinden salinan allerjen spesifik immunoglobulin E
(IgE) antikoru, eozinofil Uretimi ve hedef organlara gocl, mukus Uretimi ve diiz kas kiitlesinin artmasi olarak sayila-
bilir. Th1 hiicreleri allerjik hastaliklarda kronik fazda etkili olmaktadir. Keratonositlerin apoptozisi IFN-g sitokinlerinin
salinimda 6nemli yer alan Th1 hiicreleri ve Fas-Fas-L ekspresyonunun artmasi ile olmaktadir.

Son yillarda tanimlanan regulator T (Treg) hiicrelerinin hem otoimmuinitenin hem de allerjik hastaliklarin olusma-
sinda immdunsupresif etkisi oldugunu gostermektedir. Treg hiicreleri Th1-Th2 hiicrelerinin fonksiyonlarini baskila-
maktadir. Treg hiicreleri bu sekilde hem allerjik hastaliklarin olusmasindaki mekanizmadan sorumlu Th2 hiicrelerini
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hem de otoimmiin hastaliklarda rol alan Th1 hiicrelerinin fonksiyonlarini baskilamaktadir. Bu ylizden Treg hicreleri
allerjen-spesifik immiinoterapide (SIT) 6nemli rol oynamaktadir.

Treg hiicreleri immunsuipressive etkilerini Tip 1 regulator hiicreleri (Tr1), CD4*CD25* Treg hiicreleri ve Th3 hiicreleri
ile saglamaktadir. Tr1 hiicreleri salgiladiklari IL-10 ve TGF-b sitokinleri ile allerjen spesifik Th1 ve Th2 hiicreleri tizerine
baskilayici etkide bulunmaktadir. Yapilan ¢alismalar allerjen SIT'in in-vivo olarak IL-10/TGF-b salgilayan Tr1 hiicreleri-
nin olusturdugunu gostermektedir.

CD4+CD25*Treg hiicreleri periferal kanda CD4* T hiicrelerinin %5-10'nunu olusturmaktadir. Bu hiicreler etkili T hiicre
fonksiyonlarini baskilamaktadir. CD4*CD25* Treg hiicreleri Foxp3 transkripsiyon faktoriini eksprese etmektedir.

immiin yaniti Th2'den uzaklastirmaya yénelik yapilan tedavi yaklagimlar astim olusumunu baskilamaktadir. Bu
amacla yapilan ¢alismalarin ilkinde, pozitif tiiberkdilin testi ile astim ve allerji arasinda ters bir iliski oldugu ve Myco-
bacterium tuberculosis ile temasin, allerji ve astima karsi koruma sagladigr gosterilmistir. Yapilan ileri calismalarda
normal icme sularinda, toprakta bulunabilen ve saprofitik bakteri olan Mycobacterium vaccae'nin da allerjik hasta-
liklarda immuin dengeyi Th2'den uzaklastirdigi gosterilmistir.

Mycobacterium vaccae ile yapilan diger calismalar bu bakteri susunun BALB/c farelere uygulanmasi ile atopi gelis-
tirilen farelerde IL-5 diizeyini duslirdigu gosterilmistir.

CD4*CD25*Treg hiicre aktivasyonlarini arttiran etkenler arasinda Mycobacterium vaccae (M.vaccae) uygulamasinin
etkili oldugu gosterilmistir. Zuanny-Amorim BALB/c farelerde yaptigi calismada M.vaccae uygulamasinin allerjik pul-
moner enflamasyon olusumunda antijen spesifik olarak koruyucu etkide bulundugunu gostermistir. Bilim dalimizda
yapilan calismada kronik astim modeli olusturulmus BALB/c farelerde intranasal OVA immiinoterapisi ile birlikte
Mycobacterium vaccae uygulamasinin akcigerde kronik astima 6zgu histopatolojik degisiklikler tizerine baskilayici
etkisi oldugu ve bununla birlikte dalak splenositlerinde Treg hiicrelerin salgiladigi sitokinlerden biri olan IL-10'un
arttigi1 gosterilmistir.

Atopik hastaliklarda gorilen bir diger patoloji de periferal Th1 hiicrelerinin apoptozisidir. Saglikli bireylerde self-to-
leransin olugmasi ve immiin cevabin baskilanmasinda rol alan apoptosis atopik dermatitli hastalarin periferal kan-
larinda Th1 hiicrelerinin yiksek aktivasyonuna bagli 6limiinde ve Th2 tip immiin cevabin olusmasinda dnemli rol
oynamaktadir. Th1 hicreleri aktive olduklarinda IFN-g salinimini saglamakta ve Th1 hiicrelerinin Fas-Fas-L, TNFR-I
gibi apoptotik reseptorlerin ekspresyonuna neden olmaktadir.

Alerjik hastaliklarda Ki-MKH'lerin immiinomodiilatér etkisi tizerine arastirmalar yapilmaktadir. Alerjik hastaliklarin
patogenezinde alerjik yanit ve inflamatuar/immun yanit ve havayolu hiperreaktivitesi arasinda komplex bir iliski
vardur. Allerjik astim havayollarinda yeniden yapilanma gériilmektedir. Daha énce de belirtildigi gibi Ki-MKH'ler im-
minregiilatér ézelliktedir ve akut inflamasyonu baskilamaktadir. Etki mekanizmasi olarak, Ki-MKH'lerin dentiritik
hicre aktivasyonunu ve antijen sunumu etkiledigi ve T hiicre effektor fonksiyonunu modille ettigi diistinilmektedir.
Bu konu ile ilgili calismalar devam etmekle birlikte Ki-MKH'lerin alerjik astim modelindeki etkisi ve hiicrelerin uygu-
lanig yolu Uzerine bir calisma yoktur. Akut donemdeki astim eger kontrol altina alinmazsa havayollarinda yeniden
yapilanma goriilmekte ve akciger dokusunda fibrosis meydana gelmektedir. Kronik hava yollarinin yeniden model-
lenmesinde transforming growth factor-b ve vascular growth faktor gibi effektor molekdllerle Th2 tip hiicreler ve
eozinofiller gibi inflamatuar hiicreler rol almaktadir. Ki-MKH'lerin sistemik uygulanmasi inflamatuar akut faz cevabi
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baskilamakla birlikte hava yollarinin yeniden yapilanmasini dnleyebilmektedir. Ancak bu konu ile ilgili mekanizma
¢dzmeye yonelik bir calisma yoktur.

BALB/c farelerde olusturduklari Ovalbumin-allerjik rinit modelinde adipose dokudan kaynakli MKH'lerin (AD-MKH)
sistemik olarak uygulamislar ve bu hicrelerin nasal mukozaya goc¢ ettiklerini ve inflamatuar yanitin baskilandigini
gostermislerdir. Ayrica AD-MKH uygulamasinin alerjik ritnit modelinde serum IgE, IgG1, IgG2a, ve IgG1/IgG2a diizey-
lerini dlistirdigu, splenosit kiltir sipernatanlarinda IL-4, IL-5 dlizeylerini baskiladigi, bunun yaninda IFN-g diizeyle-
rini OVA-ile duyarli farelerde saglikli kontrollere gore arttirdigini géstermislerdir. Nasal mukozada yapilan histopato-
lojik incelemelerde de A-MKH'lerin intraven6z uygulama sonrasinda nasal mukozaya goc ettikleri ve inflamasyonu
ve eozinofil infiltrasyonunu azalttigini gostermislerdir. Histopatolojik diizelmeye paralel olarak nasal semptomarin
da A-MKH tedavisi sonrasinda azaldigini gostermislerdir.

Mezenkimal kok hiicrelerin immiinomodiilator etkileri hakkinda yapilan ¢alismalar astim gibi immiin sistemin Th2
yoniine dogru kaymasina bagli olan hastaliklarda etkin olarak kullaniminda umut verici sonuclar vermektedir.

Cahismalar Tubitak 1105368 ve 2145262 No'lu projelerle tarafindan desteklenmistir.
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Bronkopulmoner Displazili Prematiireler Uzun Dénemde Nasil izlenmeli?

Doc¢. Dr .Yasemin Gokdemir
Marmara Universitesi Cocuk Gédiis Hastaliklari Bilim Dali

Bronkopulmoner displazi (BPD) oksijen ve pozitif basingli ventilasyon tedavisi almis olan premature bebeklerin kro-
nik akciger hastaligidir ve dogumdan sonra oksijen ihtiyacinin son adet tarihine gore 36. haftadan sonra devam
etmesi olarak tanimlanmaktadir.

BPD bir multisistem hastaliktir ve patofizyolojisinde pulmoner, kardiyak, gastrointestinal, nérolojik organ sistemleri
gibi bir cok organ sistemi arasindaki etkilesim rol oynar. Solunum sistemi hem yenidogan doneminde hem de takip
eden aylar ya da yillar icinde morbidite ve mortalitede 6nemli rol oynar.

Taburculuk sonrasi evde erken donem bakim:

ihtiya¢ durumunda evde oksijen tedavisi uygulanir

Evde bakim onerilir, erken donemde yuvaya gonderilmesi 6nerilmez.
Alti aydan itibaren influenza asilamasi 6nerilmektedir.

Endikasyonu olan hastalarda Palivizumab uygulanir

Sigara dumani maruziyetinden kaginilmalidir

ihtiya¢ durumunda beslenme destegi yapilir

inhale steroid tedavisi : Wheezing semptomlari varliginda baslanir.

YVVVYVVYVYYVY

Taburculuk sonrasi erken donem izlem:

> BlylUme ve beslenme

> Respiratuar ve kardiyak bulgular

> Noro-kognitif gelisim

> Pediatrik pulmonologist takibi : Oksijen ile eve génderilmesi gereken veya persistan solunum semp-

tomlari olan hastalarda gerekmektedir

Respiratuar virus ve ASYE yonetimi:

ilk 2 yilda en sik gériilen hastane yatis nedeni

En sik viral etken RSV

Viral infeksiyon klinik semptomlari baslangicinda yakin monitorizasyon

02 destegi yeni kesilen hastalarda O2 ihtiyaci gelisebilir

Tedavi: Destek tedavisidir

Bronkodilator veya inhale steroid tedavide denenebilir, fayda goriirse devam edilebilir
Gegirilen viral infeksiyonlar gelecekte persistan wheezing icin risk faktoridar

YVVVYVVYYVY

Tedavi:

1-Biiyiik hava yollar:

BPD’li bebeklerde YD dénemindeki uzun siireli endotrakeal entiibasyon supraglottik, glottik, ve trakeal dokularda
hasara ve sonrasinda darliklara yol acabilir. Obstriiksiyonun nedeni, lokalizasyonu, yol actigi klinik sorunlarin sidde-
tine uygun olarak tedavi planlamasi yapilir. Trakeomalazisi olan ¢ocuklarda pozitif hava yolu basinci ile birlikte ya da
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tek basina trakeostomi tlipu yerlestirilmesi gerekebilir. Distal trakeal ve bronsial stenozlarin tedavisinde balon dila-
tasyon, elektrorezeksiyon ya da obstriiksiyona yol acan garanilasyon dokusu varliginda bu dokunun rezeksiyonu
uygulanan tedavi yontemleri arasindadir.

2-Kiigiik hava yollar::
Sistemik ve inhale kortikosteroidler: Deksametazon, flutikazon veya budesonid
«  Bronkodilator: Albuterol, levalbuterol, veya ipratropium
- Mukolitik: Dornase alfa (ihtiya¢c durumunda bol miktarda ve koyu kivamli ve atelektazilere neden olan sek-
resyonu olan hastalarda kullanilabilir)
3-Parankimal hastalik ve akciger 6demi
» Furosemid: Alveolarizasyonda azalma, dismorfik vaskiiler biiyiime, dilate lenfatik ve pulmoner 6dem teda-
visinde faydalidir.
YE: Hiperkalsitiri, nefrokalsinozis, hipopotasemi

4- Pulmoner ve/veya sistemik hipertansiyon: Saptanmasi durumunda tedavi edilmelidir.

5-Antireflu tedavi: GER tedavisinde aileye pozisyon 6nerilerinde bulunulur, bebegin basi ile gévdesi arasinda ya-
tarken 45 derece a¢1 olmasi gerekir. Beslenme Onerileri ise az az ve sik olarak beslenme, sivi kisitlamasi ve besinlerin
koyu kivamda hazirlanmasidir. Wenzl ve arkadaslari koyu kivaml beslenmenin reflu sikligini ve miktarini belirgin
olarak azalttigini gostermislerdir. Medikal tedavide ise degisik ajanlar GER tedavisinde kullanilmaktadir. Sisaprid ve
metoklopramid yan etkilerinden dolayi artik kullanilmamakla birlikte, domperidon ve eritromisin GER tedavisinde
halen kullanilan prokinetik ajanlardir.

Gastrik asit baskilayici ajanlar GER tedavisinde yaygin olarak kullanilirlar. Gastrik parietal hiicre H, reseptér anta-
gonisti olan ranitidin hafif GER vakalarinda agir vakalara gore daha etkili saptanmistir. Proton pompa inhibitorleri
(omeprazole, lansoprazole) gastrik asit sekresyonunu azaltarak intragastrik pH ta artisa neden olur ve H, reseptor
antagonistlerine gore tedavide daha etkili olduklari gosterilmistir.

GER'’ e bagli kronik aspirasyonu olan bircok hastada medikal tedavi aspirasyonu dnlemede yetersiz kalir. Reflu aspi-
rasyonuna bagl persistan veya agir solunum semptomlari olan hastalarda cerrahi tedavi tercih edilir.

Akciger fonksiyonlari takibi:

« infant solunum fonksiyon testi (SFT) yapmak zahmetli ve cok az merkezde yapiliyor, rutin olarak énerilmez.

«  Spirometri ile akciger fonksiyon testi: Agir BPD'li hastalarda 6 yastan itibaren yapilmalidir.

BPD ve havayolu hiperreaktivitesi:

- BPD'li cocuklarin %50’sinde direk (histamin veya metakolin) veya indirekt (egzersiz) uyari ile havayolu hiperre-
aktivitesi gorulir

«  Egzersiz kapasitesinde dusiklik saptanir.

BPD ve eriskin donemde etkileri:

«  Astim benzeri semptom

«  Akciger fonksiyonlarinda dustiklik

«  Akcigerde yapisal anomali

«  Egzersiz kapasitesinde dustklik gorilebilir.
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Endokrin Bozucular ve Puberte

Zeynep Atay

Endokrin bozucular(EB); viicuttaki hormonlarin sentez, salinim, transport, metabolizma, reseptore baglanma kapasi-
tesi ve eleminasyonunu etkileyen egzojen ajanlar olarak tanimlanabilir. EB; dogal ve sentetik olmak tzere iki grupta
siniflandirilabilir. Fitodstrojenler olarak da adlandirilan dogal kimyasallar, glinliik hayattta tlketilen havug, sarimsak,
elma, kahve, kiraz, maydonoz ve kurubaklagiller gibi pek¢ok besinde mevcuttur. Cok fazla miktarlarda tiketildikle-
rinde 6strojenik etkiye sahip olabilirler. Genistein ve coumestrol gibi fitodstrojenlerin dstrojen reseptorlerine zayif
olarak baglandiklari bilinmektedir. Soya bazli mama ile beslenen infantlarda, inek stitli bazl mama ile beslenen in-
fantlara oranlaidrarda fitoGstrojen atiiminin 500 kat fazla oldugu gésterilmistir. Sentetik EB; tarimda pestisid, glinliik
hayatta temizlik maddeleri, kozmetik tirtinler, boyalar, oyuncaklar, plastik materyaller gibi yaygin kullanilan tranlerin
icinde siklikla karsimiza cikarlar. Bu kimyasallarin cogu, yag dokusunda depolanir ve uzun siire vlicutta kalarak zararh
etkilere yol acarlar.

Ozellikle son dénemlerde yapilan ¢calismalar; endokrin bozucularin prenatal gelisim, tiroid fonksiyonlari, glukoz me-
tabolizmasi ve obezite, puberte, fertilite ve karsinogenez lizerine epigenetik mekanizmalar aracihigiyla etkilerinin
oldugunu gostermistir. EB kimyasallar, 6strojenik, antidstrojenik, androjenik, antiandrojenik veya direk olarak GnRH
Uzerine etkileri sayesinde puberte gelisimini etkileyebilirler.

DDT(Dichlorodiphenyltrichloroethane), DDE (dichlorodiphenyldichloroethylene), PCB, polibromine bisfenil (PBB),
hekzaklorobenzen, endosulfan, dioksin, agir metaller ve fitalatlar gibi EB kimyasallarin insanlarda puberte gelisimi
Uzerine olumsuz etkileri bildirilmistir. Dlinyanin farkh yerlerinde yapilan toplum- bazl ¢alismalarda pubertenin er-
kene kaydigi gozlemlenmistir. Sosyoekonomik kosullarda iyilesme, genetik faktorler ve artan obezite prevalansinin
yani sira EB kimyasallarin yaygin bir sekilde glinliik hayatimiza girmesinin de pubertenin erkene kaymasinda rol oy-
nadigi distiintilmektedir. Intrauterin Polibromine bisfenil maruziyeti olan kizlarin, bu kimyasala maruziyeti olmayan-
lara gore 1 yil daha erken menars oldugu gosterilmistir. Benzer sekilde Cinli tekstil iscileri izerinde gerceklestirilen
bir calismada, serum DDT/DDE konsantrasyonlari ile erken menars arasinda iliski oldugu saptanmistir.

Sonug olarak, yiyeceklerimizde ve ¢evremizde oldukc¢a yaygin olarak bulunan EB kimyasallara intrauterin yasam
dahil, hayatimizin her asamasinda maruz kalmaktayiz. Bu maruziyetin zamani, dozu ve suresi etkilenmenin tipini
ve derecesini belirlemekte 6nemlidir. EB kimyasallarin puberte Ulzerine etkilerinin arastirildigi genis kapsamli, top-
lum-bazl calismalara ihtiyac vardir.
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S-01
Yumurta alerjisi olan hastalarin kizamik-kizamik¢ik-kabakulak asisi ile asilanmasi: Bir merkez dene-
yimi

Pinar Yilmazbas' Esra Ozek?, Deniz Ozceker?

1Saglik Bilimleri Universitesi, Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pediatri B6lim(i, Saglam Cocuk Poliklinigi
?jstanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi, Pediatri Ana Bilim Dali, Cocuk Alerji imunoloji Bilim Dali

3Saglik Bilimleri Universitesi, Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Béliimii, Cocuk Alerji-imunoloji Poliklinigi,

Giris ve Amac: Rutin asilama bir¢ok enfeksiyon hastaliginin mortalite ve morbiditesini azaltan, cok dnemli bir halk saghgr uygu-
lamasidir (1). Asilarda stabilizator olarak kullanilan jelatin, asiya bulas olmamasi icin eklenen neomisin, polimiksin B ve strepto-
misin bilinen en alerjik asi bilesenleridir. Kizamik-Kizamikgik-Kabakulak (KKK) asilari viris suslarini iceren canli asilardir. Asidaki
kabakulak ve kizamik suslar tavuk embriyo doku kiiltiriinde, kizamikgik ise insan diploid hiicrelerinde Uretilirler. Bu nedenle
KKK asisinda yumurta proteini bulunmaktadir ancak pikogram diizeyindedir ve alerjik reaksiyon olusturmayacak kadar azdir
(2,3,4). Orta-ciddi derecede yumurta alerjisi olanlarda KKK asisi sonrasi gelisecek alerjik reaksiyon ile deri delme testi arasinda
iliski bulunamamustir. Oncelikle KKK asisindan sonra meydana gelen asiri duyarhlik reaksiyonlarinin asidaki yumurta disi prote-
inlere bagli olarak meydana geldigi diistiniilmektedir (5,6).

Ancak yumurta alerjisi olan vakalarin birinci basamak saglik kurumlarinda KKK asisi ile asilamasinda tereddiit yasanmaktadir. Bu
calismada Saglam Cocuk Poliklinigi ve Cocuk Alerji-immiinoloji Poliklinigi'ne yumurta alerjisi nedeni ile asi yapilmasi icin yén-
lendirilen 61 vakanin klinik 6zellikleri ve Kizamik-Kizamikgik-Kabakulak asilama deneyimleri paylasiimistir.

Gereg ve Yontem: Ocak 2017- Eylul 2018 tarihleri arasinda yumurta alerjisi nedeni ile asilama yapilmak tGzere Saglam Cocuk ve
Gocuk Alerji-immiinoloji Poliklinigi'ne yénlendirilen vakalar calismaya dahil edilmistir. Vakalari éncelikle cocuk alerji-immiinoloji
uzmani degerlendirmis ve yumurta alerjisi oldugu gosterilmistir. Vakalarda yumurta alerjisi tanisi yumurta tiketimi ile iligkili
reaksiyon 6ykusi olmasi, deri delme testinde yumurta sarisi ve/veya yumurta beyazi ile 3 mm Uzerinde kabariklhk olusmasi ya
da yumurta spesifik IgE'nin 0.35 kU/L'nin Gzerinde olmasi ile konulmustur. Stpheli 6ykilsi olan vakalara yumurta ile besin yuk-
leme testi yapilmistir ve pozitif reaksiyon olan olgular yumurta alerjisi olarak kabul edilmistir. Vakalarin aileleri olasi yan etkiler
agisindan bilgilendirilmistir. Daha 6nce besin alimi ile anafilaksi dykiisii olan 2 vaka ve anjiyo-6dem 6ykisu olan 5 vakanin asilari
ise vakalar monitorize edilerek 2 saat gozlem altinda tutularak yapilmistir. Aileler olasi yan etkiler agisindan bilgilendirilmistir.
Vakalara 1 yas asilari uygulandiktan sonra en az 1 saat klinikte gozetim altinda tutulmustur.

Bulgular: Calismaya 61 yumurta alerjisi olan vaka dahil edildi. Vakalarin 28'i (%45,9) kiz idi. Vakalarin demografik verileri ve has-
taneye basvurudaki klinik bulgulari Tablo 1'de verilmistir.

Tablo 1: Vakalarin dermografik verileri ve hastaneye basvurudaki klinik bulgulari

Ortalama+Standart sapma En kiicUk-En buyik
(ortanca)
Alerjinin ilk gorildugui yas (ay) 5,16 ay+ 2,1 ay 1-11,5 ay
Hastaneye basvuru yasi (ay) 8,23 ay+2,1 3-13 ay
Asi yapilma yasi (ay) 383 + 21,46 (375) 365-454
n %
Eslik eden diger bir besin alerjisi varhg 25 40,9
Hastaneye basvuru klinigi
Anafilaksi 2 3.2
Urtiker ve anjiyoddem 25 40.9
Atopik dermatit 30 49.1
Sadece proktokolit 4 6.5
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Cocuk Alerji Poliklinigi'ne 1 yas 6ncesinde ulasmis ve tetkik edilmis olan 52 vakanin 1 yas asilarinin yapilma giinii ortalamasi
379 glin idi. Dokuz vaka ise 1 yas asi zamanlari geldiginde hastanemize asi olmak lizere yonlendirilmisti ve asi olma giinii orta-
lamalari 400 giin idi. Vakalarin hi¢cbirinde Kizamik-Kizamikgik-Kabakulak asisi sonrasi alerjik reaksiyon goriilmedi. Bir vakamizda
sucicedi asisi uygulama yerinde asilamadan 15 dakika sonra Urtikeryal dokiinti gelisti, dokiintiiniin 1 saat icinde kendiliginden
diizeldigi gozlendi, 4 saat gézlem altinda tutuldu.

Sonug: Calismamizda yumurta alerjisi olan vakalarda KKK asisi sonrasi alerjik reaksiyon izlenmemistir. Bircok rehberde de 6neril-
digi gibi bu vakalarin asilamalarinin da 1. basamak saglik kuruluslarinda yapilabilecegini diisiinmekteyiz (7,8). Ancak alerjik has-
talarin asilamalarinda gecikmenin yasanmamasi ve tiim asilar sonrasinda gelisebilecek anafilaksi vakalarinin taninmasi ve dogru
muidahale edilebilmesiicin 1. basamak saglik kurumlarinda ¢alisan saglk personeline hizmet ici egitim verilmesi gerekmektedir.

Kaynaklar
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S-02
Sik solunum yolu enfeksiyonu geciren ¢cocuklarda vitamin D eksikligi sikligi ve demir eksikligi, IgE
yiiksekligi ile iliskisi

Atiye Fedakar'
10zel Afiyet Hastanesi

Amag: Sik ve/veya tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu hekime en sik basvuru nedenlerinden biridir. Son yillarda yapilan bir-
cok klinik calismada ¢ocuklarda duslik ve yetersiz vitamin D diizeyi ile solunum yolu enfeksiyonlari arasinda iliski oldugu bildiril-
mistir. Bu calismada sik solunum yolu enfeksiyon éykiisu nedeniyle poliklinige miracaat eden hastalarda D vitamin eksikliginin
siklhiginin; demir eksikligi ve IgE yuksekligi ile iligkisinin arastirilmasi amaclanmistir.

Gereg ve yontemler: Hastanemiz cocuk poliklinigine 30 Eyliil 2014 -30 Eyliil 2018 tarihleri arasinda sik solunum yolu enfeksiyon
Oykusu olan toplam 289 hasta calismaya alind1. Yilda >2 agir enfeksiyon gecirmesi, sinlizit, otit, bronsit gibi solunum yolu enfek-
siyonlarindan yilda >3 kez gecirmesi, yilda 8-10 tonsillofarenjit atagi veya yilda >2 ay antibiyotik kullanim ihtiyacinin olmasi sik
enfeksiyon olarak kabul edildi.

Kronik hastaligi olanlar ve son 3 ay icinde depo veya giinliik dozlarda D vitamini veya demir iceren preparat alanlar ¢calismaya
alinmadi. Poliklinik kayitlarindan hastalarin yas, cinsiyet, tarih bilgileri, evlerinin gilines goriip gérmedigi, ne kadar siklikla di-
sariya ciktigi, prospektif olarak kaydedildi. Calismaya alinan tim hastalardan 25(0OH)D vitamin, hemogram, demir, ferritin, IgE
diizeyi 6l¢uildu. 25(0OH)D vitamin dlzeyi cobas e 411Roche cihaziyla elektrokemiliiminesans baglama yontemi ile calisildi (Roche
Almanya). Serum 25(OH)D vitamin dizeyi >30 ng/ml normal, 21-29 ng/ml yetersizlik, <20 ng/ml ise eksiklik olarak degerlendi-
rildi. Hastalarin demir ve ferritin diizeyi ise yasa gore referans degerinden dusiik olanlar eksiklik olarak kabul edildi. Anlamlilik
p<0.05 diizeyinde degerlendirildi.

Bulgular: Hastanemiz cocuk poliklinigine sik solunum yolu enfeksiyon ¢ykiisi ile miiracaat eden yaslari 7 ay ile 15 yil arasinda
degisen, 134'U (%46.4) kiz, 155'i (%53.6) erkek olmak Uizere toplam 289 hasta miiracaat etti. Hastalarin yas ortalamasi 4.59+2.91
yildi. Hastalarin 25(OH)vitamin D vitamin diizeyleri 3 ile 54 arasinda degismekte olup, ortalamasi 20.69+10.21ng/ml idi. Hastala-
rin vitamin D, IgE, demir ve ferritin degerlerinin karsilastirilmasi Tablo 1'de gosterilmistir.

Hastalarin %58,3'U her giin, %23,2'si haftada 1 kez, %18,5'i ise haftada 2-3 kez disari clkmaktaydi. %80.5'inin evi glines gormekte,
% 10'u glines goérmiiyor, %9,5'unun ise az glines gérmekte idi. D vitamini eksikligi ve yetersizligi olan ¢cocuklarin yas ortalamasi
D vitamini diizeyi normal olan ¢ocuklardan anlamli sekilde yiiksek bulundu (p:0.000; p<0.05). D vitamini eksikligi olan ¢ocukla-
rin yas ortalamasi 5,33+2,89 yil yetersizligi olanlar 4,23+2,92 yil, normal olanlarin 2,93+2,05 yil idi.

Demir diizeyleri 7 ile 158 arasinda degismekte olup, ortalamasi 51,20+23,48 (ugr/dL), ferritin diizeyleri ise 8 ile 105 arasinda
degismekte olup, ortalamasi 58,10+25,49 mg /L olarak tespit edildi.

D vitamin eksiklik ve yetersizligi ile demir ve ferritin diisiikligu arasinda iliski saptanamadi. D vitamin eksiklik ve yetersizligi ile
IgE yuksekligi arasinda da istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunamadi (p>0.05) (Tablo2).

Kizlar ve erkekler arasinda D vitamini eksikligi ve yetersizligi gériilme oranlari agisindan anlamli bir farklilik bulunmadi (p>0.05).
Mevsimlere gore D vitamini eksikligi ve yetersizligi goriilme oranlari acisindan degerlendirildiginde ilkbahar mevsiminde D
vitamini eksikligi goriilme orani (%70), sonbahar (%36,8) ve yaz (%31) mevsimlerinden anlamli sekilde yiiksek bulunmustur
(p1:O.OO1; p,:0.002; p<0.05).

Tartigsma: 25(0OH) D vitamini kemik metabolizmasi disinda makrofajlarin ve natural killer hiicrelerinin fagositoz aktivitesini arti-
rarak cathelicidin, defensin gibi bircok antimikrobial peptidin tretimini artirir. Bu nedenle 25(0OH) D vitamini diizeyindeki degi-
sikliklerin immun sistem Uzerine etkili oldugu literatiirde pek ¢ok yayinda bildirilmistir (1,2). Glinimuzde D vitamininin alerjik
hastaliklarin 6nlenmesi ve tedavisinde kullanimini bazi yazarlar 5nermektedir. Ancak ¢alismamizda hastalarda D vitamin eksiklik
ve yetersizligi ile IgE yUksekligi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunamadi.

Ayrica D vitamini eksikligi ile anemi arasinda iliski oldugu diabet ve kronik bébrek yetmezligi gibi kronik hastaliklar ile saglikli
eriskin ve cocuklarda yapilmis bazi calismalarda gosterilmistir (3,4). D vitamini eksiliginin, demir metabolizmasini kontrol eden
hepsidin sentezini arttirarak anemi insidansin da artisa sebep oldugu hipotezi ileri stirtilmastr (5). Bizim hasta grubumuzda
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25(0OH) D vitamini diizeyi ile demir ve ferritin eksikligi arasinda istatistiksel olarak anlamli korelasyon bulunmadi.

Calismamizda yaklasik 3 yasindan ku¢ilik cocuklarda vitamin D eksikliginin daha az goriilmesinin nedeni tlkemizde 2 yagsina ka-
dar D vitamini destek tedavisinin verilmesi olabilir. Okul ve kres ortaminin bu yasdan sonra olmasi bununda enfeksiyon sikligini
artirmasi nedeniyle 6zellikle sik solunum yolu enfeksiyon 6ykusii olan cocuklarda 25(0H) D vitamin diizeyinin yilda en az bir kez
bakilarak gereken vitamin D takviyesinin yararli olacagini 6nermekteyiz.

Sonug olarak; D vitamin eksiklik ve yetersizligi ile demir disukligu, ferritin diisiklGgu IgE ylksekligi arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir iliski bulunmadi. Ancak sik solunum yolu enfeksiyon dykiisi olan cocuklarda D vit eksiklik ve yetersizligi %84.4 ile
oldukca yuksek diizeyde tespit ettik. Sik solunum yolu enfeksiyonu geciren ¢ocuklarda D vitamin eksikligi ile IgE yiksekligi,
anemi arasindaki iliskiyi gosterecek daha ¢ok sayida hasta grubunu iceren, ileri calismalara ihtiya¢ oldugunu disiinmekteyiz.

Tablo 1: Calisma parametrelerinin dagilimlar

n %
Dvit Eksiklik 148 51,2
Yetersizlik 96 33,2
Normal 45 15,6
Demir Dusuk 63 21,8
Normal 226 78,2
Ferritin Dusuk 37 12,8
Normal 252 87,2
IgE Yiksek 33 11,4
Normal 256 88,6

Tablo 2: D vitamini eksiklik ve yetersizligi ile Demir ve Ferritin diisiikliigii ve IgE yiiksekligi arasindaki iliskinin deger-
lendirilmesi

Dvit
Eksiklik Yetersizlik Normal p
n (%) n (%) n (%)
Demir Dusuk 31 (%49,2) 19 (%30,2) 13 (%20,6) 0,446
Normal 117 (%51,8) 77 (%34,1) 32 (%14,2)
Ferritin Distik 20 (%54,1) 9 (%24,3) 8 (%21,6) 0,354
Normal 128 (%50,8) 87 (%34,5) 37 (%14,7)
IgE yuksek-
ligi Yiiksek 16 (%48,5) 15 (%45,5) 2 (%6,1) 0,142
Normal 132 (%51,6) 81 (%31,6) 43 (%16,8)

Ki-kare Test
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S-03
Hizli yemenin ve doyana kadar yemenin antropometrik ol¢iimler iizerindeki etkisi

Eda Suinnetgi’
'Saglik Bakanhgi Universitesi, Istanbul Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Amag: Cocukluk cagr obezitesinin prevelansi diinya genelinde artmaktadir. Erken yaslarda baslayan obezitenin hipertansiyon,
dislipidemi, Tip 2 diyabet ve 6zgliven dusiklugu gibi bircok hastaliga yol actigr gosterilmistir. Cocukluk cagi obezitesi erigkin
obezitesi icin de ciddi bir risk faktorii olmakta ve ko-morbidite olasiligini arttirmaktadir. Obez ve asiri kilolu kisilerin yeme dav-
ranisina bakildiginda hizl yediklerini ve doyana kadar yediklerini gosteren calismalar mevcuttur fakat cogu retrospektif olup
neden sonug iliskisini daha dogru gosterebilmek adina prospektif calismalar daha anlamli olacaktir. Cocukluk ¢caginda yeme
davranisi ve tarti ile ilgili Gilkemizde yapilmis prospektif calisma olmadigi icin bu calismayi planladik. Calismanin amaci istanbul
Egitim ve Arastirma Hastanesi cocuk poliklinigine basvuran herhangi bir kronik hastaligi olmayan ve obez olmayan ¢ocuklarin
yeme davraniglari ile tartilar arasindaki iliskiyi arastirmak ve ayrica hizli yemenin ve doyana kadar yemenin bir yil ara ile bakilan
antropometrik 6lclimler Gizerindeki etkisini gostermektir.

Materyal Metot: Calismamiza poliklinigimize basvuran 6-7 yas arasi obez olmayan 150 (75 kiz, 75 erkek) ¢ocuk dahil edilmis-
tir. ilk bagvurularinda aile onami alinan ¢ocuklara hazirladigimiz anket formu uzman doktorumuz tarafindan yiiz yiize okunarak
doldurulmustur. Anket formumuzda ‘yeme hizi nedir’ ve ‘doyana kadar yer mi’ seklinde iki soru mevcuttu. Yeme hizi; hizli ve
yavas olarak iki sikh, doyana kadar yer mi sorusu; evet ve hayir seklinde iki sikli cevaplardan olusmaktaydi. Fizik muayene uzman
cocuk hekimi tarafindan yapilip, boy ayakkabilar ¢ikarildiktan sonra stadiometri ile kilo ise pantolon ve atlet hari¢ kiyafetler
cikarildiktan sonra dijital hassas tarti ( Seca 763Digital Coloumn Scale w/Stadiometer) ile 6lctiimistur, bel cevresi gdbek deligi
hizasindan mezura ile 6lciliip ( Seca 203) kaydedilmistir. Anket sonuclarina gére ¢ocuklar 3 ana grupta toplanmistir; birinci
grup ‘hizli yemeyen ve doyana kadar yemeyen; ikinci grup ‘hizli veya doyana kadar yiyen; liclincii grup ise ‘hizli ve doyana ka-
dar yiyen’ bashgi altinda kaydedilmistir. Birinci yilin sonunda ayni ¢cocuklar tekrar poliklinige kontrole cagiriimis olup, 9 cocuk
obez oldugu icin, 49 cocuga ise ulasilamadigi icin calisma disi birakilmis, geri kalan 92 cocuk (48 kiz, 44 erkek) degerlendirmeye
alinmistir. ilk muayene ve bir yil sonraki ikinci muayene arasi antropometrik dlctimlerde olan farki kiyaslamak icin varyans ve
kovaryans analizleri kullanilmis ve p<0,5 istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.

Sonug: Kronik hastaligi olmayan ve obez olmayan 92 okul ¢ocugu 6-7 yas ve 7-8 yas doneminde bir yil ara ile poliklinigimizde
degerlendirilmis olup, antropometrik olctimlerinde olan degisiklikler (boy, kilo, viicut kitle indeksi, bel cevresi, bel/boy orani)
Tablo 1'de gosterilmistir. * hizli yiyen ve doyana kadar yiyen grup'ile ‘hizl yemeyen ve doyana kadar yemeyen'’ grup kiyaslan-
diginda tiim antropometrik dlgtimler istatistiksel olarak anlamli diizeyde artmis olup ( p<0.05 ) ‘hizli veya doyana kadar yiyen’
grup ile "hizli yemeyen ve doyana kadar yemeyen’ grup karsilastirildiginda ise anlamli bir fark bulunmamistir. Hizli ve de doyana
kadar yemenin antropometrik degerleri anlamli 6lctide arttirdigr gérilmus olup yeme aliskanhklarindaki degisikligin cocuklar-
da fazla kilo alimini 6nleyebilecegi distiniilmektedir. Okul cocuklarinda artan obeziteden korunmada okul egitim programlari
onemlidir, bu egitimlere hizli yememe ve doyana kadar yememenin eklenmesinin tarti kontroltiinde yararli olabilecegini disin-
mekteyiz.
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Tablo 1. Calismaya katilan ¢cocuklarin yeme davranisi ve antropometrik 6l¢limleri arasindaki iliski

Yeme aliskanliklari
Hizli yemeyen, doyana Hizl yiyen veya do- Hizli yiyen ve doyana P
kadar yemeyen yana kadar yiyen (n ) dederi @
=53) kadar yiyen
(n=33)
(n=6)
Boy (cm)
6-7y 114.5 115.7 117.1% .004
7-8y 121 1215 123* .028
Tarti (kg)
6-7y 214 21.6 25.1* .020
7-8y 23.8 24 28.9% .003
Vicut kitle indeksi
(kg/m?
6-7y 16.2 16.1 16.5 251
7-8y 16.8 17 17.6* .009
Bel cevresi (cm)
6-7y 50.1 49.9 51.8 131
7-8y 52 51.9 53.7% .006
Bel/boy orani
6-7y 0.43 0.42 0.43 .267
7-8y 0.42 0.42 0.44 .064

?Varyans analizi

*hizl yemeyen ve doyana kadar yemeyen gurup ile varyans analizi post hoc test metoduyla karsilastirildiginda istatistiksel

olarak anlamli fark (P < 0.05)

Anahtar Kelimeler: antropometrik 6l¢iim, hizli yeme, doyana kadar yeme
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S-04
Sasilik cerrahisi 6ncesi hidroksizin dihidrokloriir okiilokardiyak refleks olusumunu azaltir; gézlemsel
klinik arastirma

Ferda Fatma Kartufan' Nurcan Kizilcik’
'Yeditepe Universitesi, Anesteziyoloji Ve Reanimasyon Anabilim Dali,

Giris ve Amag: Sasilik prevelansi genel popiilasyonda %2-5 arasindadir™. Sasilik tedavisi gozlik, prizma, tek gézi kapatma veya
gorusuni flulastirma, botulinum toksin enjeksiyonu veya bu tedavilerin bir kombinasyonu olarak uygulanabilir Diger taraftan
normal binokiiler gorsiin diizeltilmesi veya daha iyi diizeye getirilebilmesi icin sasilik cerrahisi de uygulanabilir?. Sasilik cerra-
hisi sirasinda bir veya daha fazla sayida g6z kasina cerrahi uygulama yapilarak gérme acisi diizeltilir. Sasilik cerrahisi guini birlik
bir cerrahidir. Cocuk hastalarda siklikla uygulanan sasilik cerrahisinde okdilokardiyak refleksin(OCR) olugum sikhgi ( tani kriter-
lerindeki degisime bagli olarak) %14-90 arasinda degismektedir. En cok bilinen tanimlamalar asasinda sasilik cerrahisi sirasinda
okdler kas traksiyonu sirasinda kalp tepe atiminin %10-%20'in Ustiinde azalmasi(bradikardi), ventrikiler fibrilasyon ve kisa streli
kardiyak arrest bildirilmistir®.

Galismadaki primer amag; Midazolam (Demizolam 15mg/3ml ampdil, Dem ilag, Tiirkiye ) ve Hidroksizin dihidrokloriir'tin (Atarax
surup 2mg/ml200ml sise, UCB Pharma AS., Tiirkiye) farkli dozdaki premedikasyonlarinin Midazolam premedikasyonuile kontrolli
olarak OCRsikliginaetkisini degerlendirmektir. Sekonderamag; Ramsay sedasyon skorunu (RSS) belirtilen farki premedikasyonlara
gore degerlendirdikten sonra OCR sikhgindaki etkisini sorgulamaktir. Tersiyer amacg ise; cerrahi baslamadan 6nce, cerrahi sirasin-
da traksiyon 6ncesi ve sonrasindaki kalp tepe atimlarinin uygulanan farkl premedikasyonlara gére degisimini degerlendirmektir.
Hipotezimiz, Hidroksizin dihidrokloriir'iin her iki premedikasyon dozunda da (0,5mg/kg ve 1,0mg/kg) Midazolam'dan ve pre-
medikasyona bagli olarak olusan sedasyondan ayri olarak OCR sikhigini, sekonder yan etkisi ile, kalp tepe atimini arttirarak azalt-
tigidir.

Metod: Gozlemsel, kontroll{, tek-kor, prospektif calisma etik kuruldan onay almistir (YU KAEK : 19/09/2018- 1502/884 ve Clini-
calTrials.gov Identifier: NCT03806270). 1-10 yas arasi, dahil edilme kriterlerine uygun, sasilik cerrahisi planlanan hastalardan ve
ailelerinden s6zli ve yazili onam alinmistir. Calismanin toplam gonulli sayisi %80 gtig, %5 yanilma payi ile OCR insidansinda
%60 oranindan %20 oranina dusuige gore belirlenmis; 3 grup icin her grup basinda 25 goniillii olarak toplamda 75 kisinin ¢alis-
maya dahil edilmesi planlanmistir. M grubuna; Demizolam 0.5mg/kg, MH1/2 grubuna; Demizolam 0.5mg/kg ve Atarax 0.5mg/kg
ve MH grubuna; Demizolam 0.5mg/kg ve Atarax Tmg/kg oral premedikasyonu baska bir anestezi hekimi tarafindan serviste uy-
gulanmistir. Yapilan premedikasyon, ameliyathanede ameliyati g6zlemsel olarak takip eden arastirmaci tarafindan, operasyon
sirasinda tim veriler alinana kadar arastirmacinin korligina saglamak amaciyla, kendisinden gizlenen dosyasina operasyon
sonrasinda bakilarak retrospektif olarak 6grenilmistir.

Galismada RSS, induksiyon sonrasindaki kalp tepe atimi (KTA1), cerrahi uygulanan okdiler kas ve kasa yapilan traksiyon sirasin-
daki kalp tepe atimi (KTA2) ve traksiyon sonrasindaki kalp tepe atimi (KTA3) ve OCR olup olusmadidi kayitlanmistir. Demografik
veriler ve calisma kayitlari SPSS 22.0 programi ile degerlendirilmistir. Ortalama ve standard sapma, minimum-maksimum de-
gerlerinin yani sira Ki-kare, Fisher exact test, Student t test ve one-way ANOVA ile veriler degerlendirilmistir. Veriler %95 gtiven
araliginda ve p<0.05 degerinde anlamli kabul edilmistir.

Bulgular: 21'i bayan ve 24’ erkek toplam 45 hastada yapilan calismada; Tablo 1'de hastalarin demografik verileri bulunmakta-
dir. 45 hasta toplamina ulasilinca OCR olusumu agisindan gruplar arasi anlamlilik one-way ANOVA ile degerlendirilmis (p=0.004)
ve Post Hoc test Tukey HSD ile uygulanmistir (Tablo 2).

MH1/2 ile MH arasinda traksiyona ugrayan okdler kaslara gére OCR olusum sikliginda; KTA1, KTA2 ve KTA3 ortalamalarinin far-
kinda anlamlilik bulunmamistir (p>0.05). iki grup arasinda MH leyhine RSS'nda artis anlamli bulunsa da ( p=0.000), RSS’'ndaki
artis ile OCR arasinda anlamhlik saptanmamistir (p>0.05).

D ile MH1/2 arasinda traksiyona ugrayan okuler kaslara gére OCR olusum sikliginda MH1/2 leyhine azalma anlamli (p=0.004);
KTA1, KTA2 ve KTA3'deki MH1/2 leyhine artis anlaml bulunmustur (sirasiyla p=0.002, p=0.000 ve p=0.000). iki grup arasinda
MH?1/2 leyhine RSS'nda artis anlamli bulunsa da (p=0.035) , RSS’'ndaki artig ile OCR arasinda anlamlilik saptanmamistir (p>0.05).

D ile MH arasinda traksiyona ugrayan okiler kaslara gére OCR olusum sikliginda MH leyhine azalma anlamli (p=0.000); KTAT,
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KTA2 ve KTA3'deki MH leyhine artis anlamli bulunmustur (sirasiyla p=0.003,P=0.000ve p=0.000). iki grup arasinda MH leyhine
RSS'nda artis anlamli bulunsa da( p=0.001), RSS'ndaki artis ile OCR arasinda anlamlilik saptanmamistir (p=0.05).

Cinsiyet N Mean+SD
Yas (y1l) k 21 4,26+2,45

e 24 4,23+2,98

t 45 4,24+2,71
Boy (cm) k 21 102,60+16,14

e 24 102,46+20,54

t 45 102,52+18,41
Kilo (kg) k 21 17,56+7,61

e 24 16,67+8,68

t 45 17,08+8,12

k:kadin, e:erkek, t:total, cm: santimetre, kg: kilogram, N: sayi, SD: standart sapma

Tablo 2: OCR olusum sikliginin géniilliilere gére degerlendirilmesi

Gruplar D- MH - MH 1/2 95% Confi\ielznce Inter-
Lower Upper p
GrupD Grup MH ,109 ,691 ,005
Grup MH1/2 ,042 ,625 | ,022
Grup MH Grup D -,691 -,109 ,005
Grup MH1/2 -,358 225 ,844
Grup Grup D -,625 -,042 ,022
MH1/2 Grup MH -225 358 | 844

Tukey HSD, Bold: p<0.05

Tartisma: Gecmis yillarda yapilan calismalarda ameliyat 6ncesinde premedikasyon olarak uygulanan dexmedetomidine®,
droperidol ve antikolinerjiklerin® OCR Uzerine etkisi arastirilmistir. Bu ¢alismalar disinda bilgimiz dahilinde OCR etkisi tizerine
yapilmis bir premedikasyon calismasi bulunmamaktadir. Yapilmis olan tek sedasyon icerikli olan premedikasyon calismasinin
sonucundan da dexmedetomidine’in OCR sikligini arttirdigi bildirilmistir.

Sonug: Cocuklarda operasyon dncesi sedatif amacl premedikasyon olarak kullanilan Hidroksizin dihidrokloriir'tin, sasilik cerra-
hisinde peroperative ddonemde OCR sikligini RSS'ndan badimsiz olarak KTA'ni attirarak azalttigi gdzlemlenmistir. Calismamiz es-
liginde Hidroksizin dihidrokloriir’'lin sadece sedasyon amacli premedikasyon olarak degil; sasilik cerrahisinde OCR'in olusumunu
onlemede de preoperative tedavi amacli premedikasyon olarak kullanilabilecegini disiinmekteyiz.
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S-05
Annelerin ates, ates diisiiriiciiler, atesli hastaliklar, antibiotik kullanimi ve atesli havale hakkinda bilgi
diizeylerinin ol¢iilmesi

Safiye Gunes Sager'
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Pediatrik Néroloji

AMAC: Hastanelere basvuran annelerin ates, ates tanimi ates 6lciim yolu, ates disirme yollari ates dusuriculer ve kullanimi,
atesli nébet ve yaklasimlarini antibiyotik kullanimi hakkindaki bilgi tutum ve davranislarinin belirlenmesi ve buna gore var olan
yanlighklarin diizeltiimesi ve annelere vermemiz gereken bilgilerin istatistiginin ¢ikarilmasi amaclanmistir.

METOT: Bu ¢alisma Goztepe Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari polikliniklerine basvuran 300 anne ile
gorusulerek gerceklestirilmistir. Anneler ile yiiz ylize gorisilerek sosyoekonomik diizey, ates 6l¢imdi, ates disurtciler, atesli
hastaliklar, antibiyotik kullanimi, atesli havale ilgili sorulari iceren 37 soruluk anket yapilmistir. Bu calismaya kronik hastaligi olan
cocuk sahibi (kronik bobrek yetmezligi, diabet, spina bifida gibi...), saglikla ilgili 6zel egitim almis, saglik hizmeti verilen bir ku-
rulusta gorevli ya da daha 6nce gorev yapmis anneler dahil edilmemistir.

BULGULAR: Calismaya katilan annelerin %49 unun evinde ates 6lciim cihazi bulunmamaktadir. En sik kullanilan ates 6l¢iim ciha-
71 %35 ile dijital termometredir. %45 anne atesin varligina el yordami ile karar vermektedir.%58 anne atesi dogru olarak tanimla-
yamamistir. Calismamiza katilan annelerin en sik uyguladigi ates diisiirme metodu %40 ile ilik uygulama olmustur. Calismamiza
katilan annelerin sadece %20 kismi ates diistirticti kullanmaktadir. Ates disuriict olarak annelerin en sik kullandigr ilag ise %58
olarak parasetamol olmustur. Aspirin kullanimi %8 de kalmistir. Ates sonucu en ¢ok korkulan komplikasyon olarak anneler %76
oraninda havale gecirme olarak gérmektedir. Atesli havale sonucu ise annelerin %45’lik kismi zeka geriliginin olacagina %27’lik
kisim ise cocuklarinin dlecegini distinmektedir. Annelerin %67’lik kismi atesli hastaliklarda tedavi baglandiktan 24 saat sonra
¢ocuklarinin atesinin diismesi geregine inanmaktadir. Annelerimizin %38 bolimu ishalde antibiyotik kullaniimasi gerektigini
distinmektedir. %56 anne ise gripte mutlaka antibiyotik kullanilmasi gerektigini vurgulamistir. Antibiyotik yazilmadigi takdirde
%29 anne ya baska doktora basvurmakta ya da eczaneden kendi antibiyotik almaktadir. Kendisine antibiyotik yazilan annelerin
sadece %52’lik bolim recetede verildigi glin kadar antibiyotik kullanmaktadir.

Calismamiza katilan annelerin %82 si diisiik sosyoekonomik diizeye sahiptir. Annelerimizde %57 olarak ates bilinci
diisiik olarak saptanmistir. Antibiyotik kullanim bilinci ise %53 olarak diisiik saptanmistir. Annenin ev hanimi olmasi,
annenin egitim durumunun diisiik olmasi SED puaninin diisiik olmasi, kocasinin meslegi, kocasinin egitim durumun
diisiik olmasi ates bilincini ve antibiyotik kullanim bilincini olumsuz etkileyen faktorler olarak tespit edilmistir.

SONUC: Yaptigimiz calismada annelerin ates bilincini atesli hastalik konusunda ki bilgilerini, atesli konvulziyon hakkindaki tu-
tum ve davranislarini, antibiyotik kullanim bilinglerini yetersiz bulduk. Bunu etkiyen en 6nemli faktoriin anne egitim dizeyi ve
sosyoekonomik diizeyi oldugunu belirledik. Annelerin atese dogru yaklasabilmeleri icin dncelikle bilinmesi gerekenler, atesin
tanimi, ates 6lciim bicimi, atesin her zaman zararli olmadigi ve uygun ates disiriiciiniin uygun dozlarda kullanimidir. Boyle-
likle anneler, cocuklar ateslendiginde panige kapilmadan, sogukkanl bir bicimde ¢cocugun durumunu degerlendirerek, uygun
midahalede bulunabileceklerdir. Ates konusunda annelerin bilgi sahibi olmasi, hem ¢ocuga gereksiz uygulamalarda bulunma-
larini, hem de gecikmis ve yetersiz miidahaleyi 6nleyecektir.
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Sekil 1: Annelerin Ates Bilinci Puan Dagilimi

Ates Bilinci (AB) puanlarinin 171'i (%57) disiik,129'u (%43) ylksektir.

AB Puani

43%

@ Diis ik
WY iksek

Sekil 2: antibiyotik kullanim Bilinci Dagilimi

Antibiyotik Kullanim (AK) puanlarinin 159'u (%53) diisik,141'i (%47) yUksektir.

AK Puani

@ Dus ik
mY iksek

Anahtar Kelimeler: ates bilinci, antibiyotik bilinci, febril konvilsiyon
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S-06
Tekrarlayan Henoch Schénlein Purpura

Sule Gokge', Zafer Kurugol'
'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,

Giris:Henoch Schénlein Purpurasi (HSP) cocukluk caginin en sik karsilasilan sistemik vaskiilitidir. ilk kez 1801 yilinda William
Heberden tarafindan tanimlanmistir. 1837 yilinda Johann Schonlein tarafindan artralji ve purpura birlikteligi; 6grencisi Henoch
tarafindan da gastrointestinal ve bobrek tutulumlari tanimlanmistir. Siklikla cilt, eklem, barsak, bobrekler nadiren diger sistemle-
ri tutan HSP, genellikle kendini sinirlayan selim seyirli bir hastaliktir. insidansi 100000'nde 10 vaka olarak bildirilmektedir. Nedeni
net olarak agiklanamamakla birlikte solunum sistemi enfeksiyonlari, ilaglar, asilar tetikleyici faktorler olarak bildirilmistir (1,2). EU-
LAR/PReS siniflamasina gore bir cocukta HSP tanisi konulabilmesi icin mutlaka palpabl purpura olmasi ve bunun yaninda yaygin
abdominal agri, artrit ya da artralji, renal tutulum (proteiniiri/hematuri ya da ikisinin varligi) ve cilt biopsisinde IgA depolanmasi
kriterlerinden en az birinin dokiintiye eslik etmesi gereklidir (3). Selim seyirli bir hastalik olmasina ragmen sistem tutulumlarinin
agirhgi ve tekrarlama gosterebilmesi nedenli hastalarin izlenmesi dnemlidir.

Tekrarlayan (nlks) HSP; daha 6nce HSP tanisi almis ve en az 1 ay boyunca asemptomatik seyreden hastada, yeni bir cilt lezyo-
nunun ortaya ¢ikmasi veya vaskdlitin diger sistemik bulgularinin gézlenmesi seklinde tanimlanmaktadir (4). Henoch Schénlein
Purpurasinda tekrarlama olasiiginin éngériilmesinde bazi faktorler gésterilmistir [5-7]. Ornegin; yas, skrotal cilt lezyonu varligi,
artan Ig A seviyeleri, persistan purpura gibi faktorlerin, bobrek tutulum riskinin arttirdigina iliskin calismalar bildirilmistir (8). Bu-
nunla birlikte, heniiz cocuk popilasyonda niikstin tahmini icin kullanilabilecek net faktorler tanimlanmamistir. Biz bu ¢alisma-
mizda HSP tanisi ile yatan ¢cocuklarin klinik, epidemiyolojik ve laboratuvar bulgularini tanimlamayi ve hastalarimizda tekrarlayan
HSP’y1 dngérmede laboratuvar belirteclerinin ve klinik 6zelliklerin bir kriter olup olmadigini degerlendirmeyi amacladik.

Yoéntem ve Gerecler:Calismamiza Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar, Cocuk Hastanesi Genel Pediatri
servisine Ocak 2014-Ocak 2016 tarihleri arasinda HSP tanisi ile yatirilan 99 ¢ocuk hasta dahil edildi. Taburculuklarindan sonra
iki yil stiresinde poliklinik izlemlerinde tekrarlama gdsteren vakalar tekrar degerlendirildi. Her iki hasta grubunun demografik,
klinik bulgular ve laboratuvar bulgulari olgu rapor formlarina kaydedildi. ik semptomdan iki hafta énce gecirilmis enfeksiyon,
asi ve bocek 1singi tetikleyici faktorler olarak kaydedildi. Eklem tutulumu eklemlerde sislik ve/veya eklem agrisi (artrit) seklinde
tanimlandi. idrar mikroskopisinde >5 eritrosit/mm? mikroskopik hematiiri olarak, kanl idrarin ciplak gézle gézlenebildigi du-
rumda ise makroskopik hematiri olarak tanimlandi. Gastrointestinal tutulum, bagirsaklarda anjina (yaygin karin agrisi varligi
ile karakterize), gastrointestinal kanama (melena veya hematokezya veya diskida kan pozitifligi), bulanti ve kusma varligi olarak
tanimlandi.

Laboratuvar degerlendirmesi:Hastalarin tamamindan hemogram, eritrosit cokme hizi, diskida gizli kan, rutin idrar analizleri,
immunglobulin dizeyleri, anti-nikleolar antikor ve kompleman diizeyleri ¢alisildi. Ailesinde romotolojik hastalik dykiisti olan
hastalardan anti-notrofil sitoplazmik antikor ve ailesel akdeniz atesi icin genetik analiz gonderildi.

istatistiksel analiz: ilk atak HSP tanili hastalar ve hastaneye son ziyaretlerinden sonra klinik takip kayitlarindan belirlenen tekrar-
layan HSPsli hastalar degerlendirildi. istatistiksel analiz icin SPSS 17.0 siirimi kullanildi (Chicago, IL, ABD). Tiim siirekli degisken-
lerin dagihmlari degerlendirildi. Sonuglar, ortalama + standart sapma (SD) veya ortanca [ceyrekler arasi aralik (IR)] olarak ifade
edildi. Strekli degiskenleri karsilastirmak icin Student T testi veya Mann-Whitney U testi, kategorik degiskenler icin Ki kare testi
kullanildi. Tekrarlayan HSP riskleri icin bagimsiz belirleyicileri belirlemek icin lojistik regresyon analizleri yapildi. Tim hesaplama-
larda p<0,05 istatistiksel olarak anlaml kabul edildi.

Bulgular:Hastaneye yatirilan 99 HSP hastasinin 17 (%17.1)'si tekrarlayan HSP tanisi aldi. ilk atak ile tekrarlayan HSP tanili hasta-
larin demografik, etiyolojik, epidemiyolojik ve klinik 6zellikleri degerlendirildi. ilk atak grubunu 47 (57,3) erkek, 35 (42,7) kiz, tek-
rarlayan HSP grubunu ise 11 (%64,7) erkek ve 6 (%35,3) kiz hasta olusturmakta idi. ik atak ile tekrarlayan grup arasinda cinsiyet,
yas, mevsimsel 6zellik ve laboratuvar bulgulari agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktu. Tekrarlayan HSP grubunda yer
alan 6 (%35.2) hastada st solunum yolu enfeksiyon dykusu vardi. TUm hasta gruplarinda %53,5 kiside herhangi bir tetikleyi-
ci faktor saptanmadi. Henoch schonlein purpurasinin klinik spektrumundaki farkliliklar gruplar arasinda degerlendirildiginde,
sistemik tutulum sikhdgr agisindan anlamh farklilik saptanmazken (p> 0.05); ilk atak HSP grubu, cilt ve cilt arti eklem tutulumu
gosterme egiliminde idi. Tekrarlayan HSP grubunda, bébrek tutulumunun daha sik oldugu gézlendi (p <0.005). Tekrarlayan
HSP’nin dngodrilmesinde lojistik regresyon modeli ile laboratuvar belirtecler degerlendirildiginde imminglobulin A ve albimin
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seviyesinin nlksi 6ngérmedigi saptandi. Henoch Schénlein Purpura tanili hastalarda li¢ veya daha fazla sistem tutulumunun
tekrarlama riskini 17,2 kat arttirdigi gozlendi [olasilik orani (OR) 17.2,% 95 Cl 1.4-12; p = 0.026]

Tartisma ve Sonug: Calismamiz, dort yillik bir sirede HSP tanisi ile hastaneye yatirilan 99 cocuk hastayi degerlendirmistir. Litera-
tirde yayinlanan diger serilere gore, bu ¢alisma tekrarlayan HSP>nin benzer klinik 6zelliklerini gostermektedir (9). Her iki calisma
grubunda da ilk belirti olarak cilt tutulumu mevcuttu. Henoch Schonlein Purpurasli 55 ¢cocugu degerlendiren bir ¢alismada,
tekrarlayan HSP'de %100 deri tutulumu, %37,5 eklem ve %50 gastrointestinal tutulum bildirilmistir (10). Calvo-Rio tarafindan
yapilan calisma ise cilt tutulum sikliginin %88,7, eklem ve gastrointestinal tutulumlarin sirasiylan %16,5 ve %27,1 oldugunu
belirtilmistir [7]. Calismamizda tekralayan HSP ve ilk atak HSP tanili hastalar arasinda niiks HSP nin 6ngorilmesinde hicbir labo-
ratuvar bulgusunun anlamli olmadigi, fakat ti¢ ve daha fazla sistem tutulumunun tekrarlama riskini 17.2 kat arttirdigi saptandi.

Sonug olarak ilk atak sirasinda U¢ ve daha fazla sistem tutulumu gosteren HSP tanili hastalarda tekrarlama olasiliginin yiksektir.
Bu hastalarda klinik takibin daha sik aralar ile yapilmasi gerekmektedir.

Kaynaklar

1. Alfredo CS, Nunes NA, Len CA, Barbosa CM, Terreri MT, Hilario MO (2007) Henoch-Schonlein purpura: recurrence and chro-
nicity. J Pediatr (Rio J). Doi:10.2223/JPED.1595

2. Byun JW, Song HJ, Kim L, Shin JH, Choi GS. (2012) Predictive Factors of Relapse in Adult With Henoch-Scho nlein Purpura.
Am J Dermatopathol. Doi: 10.1097/DAD.0b013e3182157f90.

3. 0Ozen S, Ruperto N, Dillon MJ, et al. EULAR/PRES endor—sed consensus criteria for the classification of childhood vasculitides.
Ann Rheum Dis 2006;65:936-941.

4. Ozaltin F, Bakkaloglu A, Ozen S, et al (2004) The significance of IgA class antineutrophil cytoplamsic antibodies (ANCA) in
childhood Henoch-Schonlein purpura. Clin Rheuma. Doi: 10.1007/510067-004-0910-y

5. Calvo-RioV, Hernandez JL, Ortiz-Sanjuan F, et al (2016) Relapses in patients with Henoch-Schonlein purpura: Analysis of 417
patients from a single center. Medicine (Baltimore). Doi:10.1097/MD.0000000000004217

6. Calvo-RioV, Loricera J, Mata C, et al (2014) Henoch-Schénlein purpura in northern Spain: clinical spectrum of the disease in
417 patients from a single center. Medicine (Baltimore). Doi: 10.1097/MD.0000000000000019

7. Coppo R, Andrulli S, Amore A, et al (2006) Predictors of outcome in Henoch-Schonlein nephritis in children and adults. Am
J Kidney Dis. Doi: 10.1053/j.ajkd.2006.02.178.

8. KawasakiY,Ono A, Ohara S et al (2013) Henoch-Schonlein purpura nephritis in childhood: pathogenesis, prognostic factors
and treatment. Fukushima J Med Sci. 59:15-26.

9. Saulsbury FT (2007) Clinical update: Henoch-Schonlein purpura. Lancet. Doi: 10.1016/5S0140-6736(07)60474-7

10. Shin JI, Park JM, Shin YH et al (2006) Predictive factors for nephritis, relapse, and significant proteinuria in childhood Heno-
ch-Schonlein purpura. Scand J Rheuma. Doi: 10.1080/03009740510026841

Anahtar Kelimeler: Henoch Schonlein Purpura, tekrarlayan Henoch Schénlein Purpura, cocuk

102



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR
o & “Once koruma, pediatristin rolii”

S-07
Adolesanlarda ferrik karboksimaltoz kullanimi

Neslihan Karakurt'
'Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

Girig: Demir eksikligi anemisi (DEA), gelismekte olan Ulkelerde en sik gorilen anemi tirlidiir. Adolesanlarda demir eksikligi
anemisinin en sik sebebi beslenme bozuklugu ve/veya asiri adet kanamasidir (1). DEA standart tedavisi oral demir preparatlari
olmakla birlikte oral tedavinin basarisiz olmasi, emilim bozuklugu, aktif gastrointestinal sistem kanamasi gibi bazi 6zel durum-
larda intravenoz (iv) demir tedavisi onerilmektedir (2).

Tum iv demir preparatlari demir ve karbonhidrat iceren kolloid yapida nanopartikiller olup iv uygulama sonrasinda makrofaj
icine alindiktan sonra intraseliiler olarak plazma proteinleri (transferrin) araciligi ile hedefleri olan eritroid oncdllerine tasinirlar.
Viicuda zararl olan serbest demir olusmamasi icin bu ilaglarin diisiik dozlarda ve daha uzun sireye yayilarak verilmesi 6neril-
mektedir (2). Tiirkiye'de uzun siiredir kullanilan demir siikrozun ciddi yan etki insidansi <1: 200.000 olarak bildirilmistir (3). intra-
vendz demir preparatlarinin en dnemli yan etkileri anafilaksidir.

Ferrik Karboksimaltoz (FKM), yeni nesil iv demir preparati olup Ganzoni formuliiyle(4) hesaplanan total dozun tek bir seferde
inflizyon ile verilebilmesi kullanim kolayligi saglamakta ve hasta uyumunu da artirmaktadir(2). Eriskinlerde kullaniimasina karsin
adolesanlarda tecriibe sinirlidir. Bu calismada pediatri pratiginde FKM tedavisi, tedaviye yanit ve yan etkilerin degerlendirilmesi
hedeflenmistir.

Materyal Metod: Etik kurul onayi alindiktan sonra Agustos 2016- Nisan 2017 tarihleri arasinda klinigimizde FKM inflizyonu
alan hastalarin dosyalari tarandi. Ulseratif kolit (UK) tanisi olan hastalarda pediatrik UK aktivite indeksiyle (PUCAI) (5) hastalik
aktivitesi degerlendirildi. Anormal uterin kanama Amerikan Obstetrik ve Jinekoloji Koleji (ACOG) kriterlerine gore tanimlandi
(6). Malnutrisyon degerlendirmesi icin yasa gore agirlik yiizdesi (Gomez siniflamasi) kullanildi; %90 ve Gzeri normal kabul edildi.

Sonuglar: Calismaya dahil olan 44 hastanin (K/E:37/6) ortalama yasi 15,6; hemoglobin degeri 9,1+ 1,5 g/dl, MCV degeri 66,7+ 6,2
fl, ferritin degeri 4+ 2 ng/dl saptandi. Ganzoni formilline gore hesaplanan demir ihtiyaci ortalama 946 mg'di.

Hastalarin %95'inde (n=42) beslenme bozuklugu, %23'linde malnutrisyon, %30’undaysa (n=13) agir menstrual kanama sap-
tandi. Agir kanamali hastalarin hicbirinde kanama diatezi saptanmadi; disfonksiyonel uterin kanama olarak degerlendirildi. UK
tanisi ile izlenen, PUCAI'ye gére hastaligi remisyonda olan ancak hemoglobin degerleri 9,5 g/dl ve altinda seyreden, son alti ay
icinde iki kez eritrosit transflizyonu alan bir hastaya FKM inflizyonu uygulandi. Hastanin hemoglobin degeri tedaviden sonra
birinci haftada 10,9 g/dl'ye, birinci ayda 11,7 g/dl'ye yikseldi.

Hastalarin iv FKM inflizyonu sonrasi birinci haftada hemoglobin degerlerinin 10,2+ 1,2 gr/dl'ye, birinci ayda 11,9+ 1,0% yuk-
seldigi gorildi. Benzer sekilde hastalarin tedavi sonrasi MCV degerlerinde artis saptandi; hemoglobin ve MCV degerlerindeki
yukselme istatistiksel olarak anlamli bulundu(p<0.001)(Tablo 1).

Dokuz hastaya iki doz tedavi uygulandigi tespit edildi. Toplam 53 ila¢ uygulamasinda yan etki sikligi %19 (on ila¢ uygulamasi)
olup yarisi Urtiker; digerleri gecici hipertansiyon, bas dénmesi, bulanti- kusma, ates ve kasintiydi. Tim yan etkiler basit tibbi
midahale ile dizeltildi (Tablo 2).

Tartisma: FKM, eriskin hastalarda demir eksikligi anemisinde siklikla kullanilmaktadir. Avrupa’da 2009, ABD'de ise 2013'te erigkin
hastalar icin kullanima girmistir. Uygulama sonrasi hemoglobin degeri 6-12 hafta icinde yavasca ylkselmektedir (7). Trkiye'de
Haziran 2014'te Saglik Bakanligi'nca onaylanmig, Kasim 2015'te geri 6deme listesine alinmistir.

Bu calismada FKM tedavisi sonrasi hemoglobin degerinde istatistiksel olarak anlamli bir yiikselme, hastalarin FKM inflizyonun-
dan fayda gordiiginu gostermektedir. Powers ve ark (7), 72 pediatrik hastada (minimum: 9 ay, maksimum: 18 yas) FKM infliz-
yonu (toplam 116 inflizyon) sonrasi hastalarin bir tanesi hari¢ hepsinde hematolojik cevap (hemoglobin seviyesinin normale
gelmesi veya en az 1 g/dl yiikselmesi) alindigini géstermistir. Adi gecen calismada oral demir preparatlarina gore daha yiiksek
maliyeti olan iv FKM inflizyon tedavisinin maliyet- etkin olabilmesi icin hemoglobin degeri yasa gore alt sinirindan 2 g/dl daha
disiik olan hastalara bir doz FKM ile inflizyonu 6nerilmistir. Bu calismada da hastalarin %80’'ine tek doz FKM inflizyonu uygulan-
mis ve hematolojik cevap alinmis olup, sonuclar Powers ve ark (7) destekleyici niteliktedir.
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Adoélesan kizlarda disfonksiyonel uterin kanama ve buna bagli demir eksikligi anemisi 5nemli bir saglik problemidir (6). Anemiy-
le basvuran hastalarin bu agidan sorgulanmalari dnem arzetmektedir.

inflamatuar barsak hastaliginda demir eksikligi anemisi ve kronik hastalik anemisi birlikte bulunur (8). Bu hastalarda oral demir
tedavisine uyum ve tolerans siklikla saglanamamaktadir (9). Laas ve ark (8) inflamatuar barsak hastaligi olan 72 pediatrik hastaya
(yas median: 13,5, minimum: 11 ay, maksimum: 18 yas) toplam 147 FKM inflizyonu uygulamis (%54 tek, %24 iki inflizyon); bazal
hemoglobin degeri olan 9,5 g/dI'nin 5-8 haftada 11,4 g/dl'ye yukseldigini gostermislerdir.

Laas ve ark (8) FKM inflizyonu verilen 72 hastanin sadece Uclinde ilag reaksiyonu gelistigini ve bunlarin da hafif oldugunu ifade
etmistir. Powers ve ark (7) ise FKM inflizyonu alan hastalarin %84'tinde hicbir reaksiyon gelismedigini, reaksiyon gelisenlerin ise
ciddi reaksiyon olmadigini ve basit tibbi miidahale ile tedavi oldugunu ifade etmislerdir. Bu calismada da benzer sekilde ilag
reaksiyonu %81 hastada gortilmemis olup reaksiyonlarin hepsi kendiliginden veya basit tibbi miidahale ile tedavi edilmistir.

Sonuc olarak adodlesanlarda DEA tilkemizde halen dnemli bir saglik sorunudur. Kot beslenme aliskanliklari ve strekliilag kulla-
nim zorlugu bu kisirdéngiiye katkida bulunmaktadir. Bireysellestirilmis tedaviler hasta uyumunu ve basari sansini artirabilir. Bu
calismada addlesanlarda FKM tedavisinin etkin ve giivenilir oldugu gosterilmistir. Bu konuda daha cok ¢alismaya ihtiyag vardir.
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Hemoglobin Tedavi Oncesi 9,1+ 1,5
(ortalama=25D) Tedavi sonrasi 1. hafta 10,2+1,2 <0,001
Tedavi sonrasi 1. a 11,9+1,0
(g/dl) Y
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MCV Tedavi oncesi 66,7+ 6,2
(1) Tedavi sonrasi 1. hafta 71,2+5,0 <0,001
Tedavi sonrasi 1. ay 751154

Tablo 1. Hastalarin tedavi 6ncesi ve sonrasi anemi parametrelerinin karsilastiriimasi

Yan etki Siklik (n,%7¥) Yonetim

Urtiker 5, %9 tek doz antihistaminik ile geriledi

hipertansiyon 1, %2 KB: 130/70 6l¢iildi, tek doz kaptopril ile diizeldi

kasinti 1, %2 kendiliginden gecti

bas donmesi 1, %2 kendiliginden gecti

ates 1, %2 ilag infizyonu sirasinda VI:38XC olciildi, inflizyona
ara verildi, parasetamol ile diizeldi

bulanti, kusma 1, %2 kendiliginden gecti

toplam 10, %19

Tablo 2. Tedavi yan etkilerinin degerlendirilmesi
*Ylzdeler toplam ilag uygulamasi sayisi(n=>53) lizerinden verilmistir.

Anahtar Kelimeler: adélesan, ferrik karboksi maltoz

105



S-08
Kistik fibrozis yenidogan taramasinda yalanci negatif olup tani alan hastalarimizin ézellikleri

Almala Pinar Ergenekon’ Emine Atag’, Nilay Bas ikizoglu', Cansu Yilmaz Yegit', Yasemin Gékdemir', Ela Erdem Eralp’, Biilent
Taner Karadag'
'Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dal, istanbul, Tiirkiye

GIRIS: Yenidogan tarama programinin amaci, kistik fibrozisli (KF) bebeklerin asemptomatik dénemde tanisinin konulmasi ve
erken tedavinin baslanmasidir. Ulkemizde 1 Ocak 2015 tarihinden itibaren KF tarama programi uygulanmaya baslamistir. Ancak
kistik fibrozis yenidogan taramasi (KFYDT) negatif oldugu halde KF tanisi alan hastalar olabilmektedir.

AMACG: Ocak 2015 tarihi itibariyle KFYDT yapilip negatif saptanan ve ardindan KF tanisi alan hastalarin klinik ve genotip 6zellik-
lerini bildirmektir.

BULGULAR: Klinigimizde 2015-2018 yillari arasi 63 hastaya KF tanisi konuldu. Hastalarin % 84,2'si (n=53) KFYDT sonucu ile tani
almisken %15,8 hastada (n=10) IRT degerlerinde yalanci negatiflik oldugu goéraldi. 10 hastanin; %50 si kiz ; ortalama yaslari
30,7+ 8,8 ay (12-39 ay) ; ortalama tani yasi 152 + 147 glin (28-480 giin) idi. TUm hastalarda KF’' e neden olan genetik mutasyon
saptandi. Hastalarin %30’unda (n=3) 1. IRT degeri 90 ug/I Gizerindeydi. Hastalarin basvuru sikayetleri %30 hastada kilo alamama,
%30 hasta mekonyum ileusu ,%20 hastada solunum semptomu, %10 hastada solunum semptomu ve ishal idi. %10 hasta ise
kardesi KF olmasi sebebiyle tetkik edilerek tani almisti. Hastalarimizin %70 ‘inde pseudobartter; %40'Inda pankreatik yetmezlik
mevcut iken; derin farengeal aspirat kiltiirii Gremelerinde %60 hastada pseudomonas aeroginosa Gremesi %10 hastada MRSA
Uremesi saptandi. %30 hastada anemi mevcuttu.

TARTISMA-SONUC: Yenidogan tarama testinin sonuclarina bakilmaksizin, klinisyen KF diisindiiren semptomlar gorurse, mut-
laka hastalar ileri tetkik edilmelidir. Ter testi ara degerde olan hastalar icin de klinik siiphe durumunda genetik analiz yapilmalidir.

Bizim hastalarimizda da gorildiigi gibi agir KF'e sebep olan mutasyonlarda da IRT negatifligi olabilecegi akilda tutulmalidir.

Yas Tani IRT_1 IRT_2 1.Ter testi 2.Ter Genetik
testi
(ay) Yasi (mmol/It) (mmol/It)
(giin)
1 12 120 - 58 67,5 76,4 1677 delTA , c.274G>A
(cl) (Cond) Klasik (pank yetm)
2 33 30 83,9 60,4 94 854  2789+5G->A homozigot,
(Cond) (Cond) Hafif (pank yetm yok)
3 37 90 101,9 53 96,3 93,5 4096-3C>G, E1044G
(Cond) (Cond) CFTR 2'de tanimli degil; literatiirde var
4 38 28 68,4 71,9 88,9 (cl) yok  F508 del, G542X
Pank yetm
5 37 120 26 37,6 69,8 341 D806G, c.3469-2A->G
(Cond) (cl) Tekrarlayan pankreatitler
6 31 56 57 ? 18,4 (cl) 23 E217G, S1159F

(ch CTFR2'de yok, moderate hast
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7 18 64 ? 48 67,7 (cl)
8 25 480 127,2 63,8 77,6 (cl)
9 37 150 100,4 68,9 59,9 (cl)
10 39 390 29,5 47 79 (cl)

Anahtar Kelimeler: Kistik fibrozis, tarama, yalanci negatiflik, genetik

yok

yok

120

(Cond)
57

(cl)

1677delta, .2657+5G>A,

Klasik
F508del, 2789+5G>A

Pank yetm
F508 del, 1677 delTA

Pank yetm
S$1426F homozigot

Pank yetm
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S-09
Konjenital akciger anomalisi nedeni ile opere olan hastalarin post-op solunum fonksiyon testleri ile
degerlendirilmesi

Alican Dincel' Pinar Ergenekon’, Ela Eralp’, Yasemin Gokdemir’, Glrsu Kiyan?, Biilent Taner Karadag'
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dall, istanbul
2Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali, istanbul

Giris ve Amac: Konjenital akciger anomalileri, intrauterin hayatta solunum sisteminin embriyolojik gelisim basamaklarinda
meydana gelen bozukluklara bagh olarak ortaya ¢ikan, nadir gorilen, bozuk morfolojili akciger parankim ve hava yollarindan
olusan heterojen bir grup hastaliktir.

*  Konjenital pulmoner havayolu malformasyonlari (CPAM),

*  Konjenital lobar amfizem (CLE),

*  Bronkojenik kist (BC)

*  Bronkopulmoner sekestrasyonlar (BPS) konjenital akciger lezyonlarinin en kalabalik grubunu olustururlar.

insidanslari 3.5:10.000 olarak bildirilmistir. Klinikte, lezyonun kitle etkisine bagh basi bulgular, respiratuvar distres ve tekrarla-
yan alt solunum yolu enfeksiyonlari seklinde bulgu verirler. Akcigerin konjenital anomalilerinin kesin tedavisi lezyonun cerrahi
olarak ¢ikariimasidir. Konjenital lezyonu cerrahi olarak ¢ikartilmis hastalarin yeniden yapilandirma ve kompansatuar akciger
gelisimi sonucunda klinik ve solunum fonksiyonlari agisindan iyilesme gdstermesi beklenmektedir.

Bu bilgiler dogrultusunda; Konjenital akciger anomalisi nedeni ile cerrahi operasyon geciren hastalarda, normal saglikli bireylere
gore, solunum fonksiyon testleri ile akciger hacim ve fonksiyonlarinin durumunu degerlendirmeyi amacladik.

Yéntem: Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gdgus Hastaliklari ve Cocuk Cerrahisi poliklinik-
lerinden takipli, konjenital pulmoner havayolu malformasyonu, konjenital lobar amfizem, bronkopulmoner sekestrasyon ve
bronkojenik kist tanilari ile opere olmus 6 yas lizeri 16 hasta calismaya dahil edildi. Calisma kontrol grubu olarak 7 - 18 yas ara-
s1 12 saghkl cocuk alindi. Tum katihmcilarin demografik 6zellikleri, fizik muayene bulgulari, transkutan oksijen saturasyonlari,
spirometri ve akciger temizleme indeksi yontemi ile akciger solunum fonksiyonlari degerlendirilerek kaydedildi ve elde edilen
veriler karsilastirilarak degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya katilan konjenital akciger anomalisi nedeni ile opere olmus 16 hastanin 9'u (%56.2) erkek, 7'si (%43.8) ka-
din, ortancayas 8.75 (min:6.50, maks: 21.25) yil olup operasyon anindaki ortanca yas 14 (min:0 maks:168) aydi. Ortalama post-op
takip siiresi 80.06+31 aydi. Lezyonlarin %53.9'u solda lokalizeydi. %68.75'i CPAM, %12.5'i BC, %6.25'i BPS, %6.25'i CLE ve %6.25'i
kombine bronkopulmoner seketrasyon ve pulmoner havayolu malformasyonu iceren hibrit lezyonlardi.

Saglikh kontrol grubunda ise katilimcilarin 8'i (%66.6) kadin 4’ (%33.3) erkek ortanca yas 12 (min:8.5, maks:17.5) yildi.

Her iki grupta da katilimcilarin degerlendirme anindaki fizik muayene bulgulari normaldi ve transkutan oksijen saturasyonlari
%95'in izerinde normal olarak saptandi.

Post-op konjenital akciger anomalili hasta grubunda bulunan 16 hastanin ameliyat dncesi donemde 11'i (%68.8) semptomatik
olup ortanca semptomatik olma yasi 4 (min:0 maks:168) aydi. Operasyon sonrasi donemde ise 6 hasta (%37.5) semptomatik
olup bu hastalarin hepsi operasyon dncesi donemde de semptomatik olan hastalardi. Her iki donemde de en sik karsilasilan
semptom tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar olarak saptandi.

Spirometrik incelemede, hasta grubunda ortalama beklenen %FEV1 degeri 86,25 +16,88 olup saglikl kontrol grubunda baki-
lan ortalama beklenen %FEV1 dederi ise 101.75 +11.5 olarak saptanmistir. Her iki grup da spirometrik olarak normal saptan-
malarina karsin saglikli kontrol grubunda ortalama %FEV1 dederi post op konjenital akciger anomalili hastalara gére anlaml
olarak yuksek bulunmustur (p:0.014).

Konjenital akciger anomalili hasta grubunda post-op semptomatik hastalik ile spirometrik degerler karsilastirildiginda, spiro-
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metrik olarak FEV1 distkligu (FEV1 <%80) saptanan hastalarin biiyiik bolimiiniin (%75) post operatif semptomatik olan has-
talar oldugu goriildi. Ancak post-op semptomatik olmak ile spirometrik bozukluk arasinda istatistiksel olarak anlaml patoloji
saptanmadi (p: 0.118).

Hasta grubunda, konjenital akciger lezyonuna yonelik cerrahinin erken veya ge¢ ddnemde uygulanmasina gore hastalarin spi-
rometrik degerleri incelendiginde, operasyon anindaki yas ile spirometrik degerler arasinda anlamli bir fark ve korelasyon sap-
tanmamistir. (P: 0,2 - rho: 0.39)

Katilimcilarin solunum fonksiyonlari akciger temizleme indeks (LCI) yontemi ile degerlendirildiginde, hasta grubunda median
LCl degeri 8.27 (min:6.39 max:11.50), saglikl kontrol grubunda median LCl de@eriise 7.55 (min:7.1 max:10.4) olarak saptanmistir.
Her iki grubun sonuglari karsilastirildiginda, konjenital akciger anomalisi nedeni ile opere olan hastalarin post-operatif uzun do-
nemde akciger temizleme indeksi degerlerinde saglkl kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmamistir.
(p:0.548)

Konjenital akciger anomalisi nedeniyle opere olan hastalarda uygulanan solunum fonksiyon testi sonuclari karsilastirildiginda,
LCl ile normal saptanan hastalarin tamaminin spirometrik olarak normal saptanmasina karsin spirometrik olarak normal sapta-
nan hastalarin %82'si LCl ile hasta olarak saptanmislardir. Ayni zamanda hastalarin LCl ile FEV1 sayisal degerleri arasinda istatis-
tiksel olarak anlamli negatif yonli bir korelasyon saptanmistir. (p: 0.014) (r: -0.618)

0528, MADT I 12,004 p: 0.014 (Spearman’s tho)
p:0.548, Mann Whitney

11,007

10,00

4,00

T T T T
6000 80,00 10000 12000
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Sonug: Calismamizda, konjenital akciger anomalisi nedeni ile opere olan hastalarda uzun dénemde, saglikli bireyler ile karsilas-
tinldiginda, spirometrik ve akciger temizleme indeksi yontemleri ile anlamli solunum yolu patolojisi saptanmamis olup, Akciger
temizleme indeksinin solunum yolu hastaliklarini tespit etmede spirometriden daha Gstiin oldugu saptanmistir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital akciger anomalisi, spirometri, akciger temizleme indeksi
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S-10
Obez adolesanlarda TSH diizeylerinin trombosit sayisi ve ortalama trombosit hacmi ile iligkisi

Hiseyin Dag' Okan Dikker?
'Saglik Bilimleri Universitesi, Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Klinigi, istanbul, Tiirkiye
2Saglik Bilimleri Universitesi, Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Biyokimya Klinigi, istanbul, Ttrkiye

GIRIS: Cocukluk cagi obezitesi tiim diinyada hizla artan sikligi nedeniyle nemli bir halk saghgi sorunu olmaya devam etmek-
tedir. Gelismis tilkelerde, cocuklarda fazla tartili ve obez olma sikhigi yaklasik %25 olarak rapor edilmektedir. Ulkemizde yapilan
calismalarda 6-10 yas arasi ¢cocuklarda %21 olarak belirlenmistir. Cocukluk caginda obez olan ¢ocuklarin yaklasik tigte ikisinin
eriskin donemde de obez olmasi, obezite ile iliskili kardiyovaskuler hastaliklarin (KVH) artmasina ve daha erken yasta ortaya
¢tkmasina yol agmaktadir.

Hematopoetik kdk hiicrelerde tiroid hormon reseptorleri bulunur ve bu reseptorler vasitasiyla trombositler dahil kan hiicre-
lerinin Uretimi dlizenlenir. Trombositler, vaskiler inflamasyon ve ateroskleroz gelisiminde 6nemli rol oynar. Bu siirecte artmis
trombosit aktivitesini gdstermek icin trombosit ile ilgili birtakim indeksler calisiimistir. Bunlardan ortalama trombosit hacmi
(MPV) 6nemli bir belirtectir ve trombosit aktivasyonu ile iliskili oldugu gosterilmistir Bazi calismalarda tiroid stimiilan hormon
(TSH) diizeyi ile trombosit sayisi (PLT) ve MPV arasindaki iliski arastirilmistir. Ancak obez addlesanlarda yapilan ¢alisma sayisi cok
kisithdir. Bu calismamizda; obez addlesanlarda TSH diizeyleri ile PLT ve MPV diizeyleri arasindaki iliskiyi incelemeyi ve saglikli
adolesanlarla karsilagtirmayi amacladik.

METOD: Hastanemiz pediatri poliklinigine 2018 yilinda gelmis, ortalama yasi 12,98+1,97 olan obez 41 addlesan hasta grubunu,
ve ayrica obez olmayan ortalama yasi 13,11+£2,04 olan saglikli 27 ad6lesan olgu ise kontrol grubunu olusturmustur. Hastanemiz
etik kurulundan onay alindiktan sonra, toplamda 68 addlesan obez ve obez olmayan olgunun dosyalarinin retrospektif olarak
incelenmesiyle calismadaki veriler elde edildi. Viicut kitle indeksi (BMI) %95 persentil ve zeri addlesanlar obez olarak tanim-
landi. Gruplar arasinda laboratuvar testleri TSH ve hemogram parametreleri), cinsiyet, yas, BMI karsilastinldi. TSH ile PLT ve MPV
arasindaki korelasyon incelendi. Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler icin IBM SPSS Statistics
22 (IBM SPSS, Tiirkiye) programi kullanildi.

BULGULAR: Obez ve kontrol gruplari arasinda cinsiyet, yas, TSH, WBC, RBC, PLT ve MPV degerleri agisindan istatistiksel olarak
anlamli bir farkhlk yoktur (p>0.05) (Tablo 1). TSH diizeyleri ile PLT arasinda pozitif ydnde; MPV dlizeyleri ile ters yonde bir kore-
lasyon vardir ( p<0.05) (Tablo 2).

Tartisma ve Sonugc: Calismamizda, her iki grup arasinda TSH diizeyleri agisindan bir fark bulamadik. Ancak TSH diizeyleri ile
PLT ve MPV arasinda korelasyon tespit ettik. Bu bilgi bize obez addlesanlarda TSH diizeylerinin trombopoez ve trombosit akti-
vasyonu Uzerinde etkili oldugunu gostermektedir. Emeksiz C.H'nin prepubertal obezlerde yaptidi bir calismada obez grup ile
obez olmayan grup arasinda TSH ve MPV VE PLT diizeyleri acisindan ¢alismamizla benzer sekilde herhangi bir fark bulunamamis.
Ancak bu calismada korelasyon bakilmadigindan bu yoniyle karsilastirma sansi bulamadik.

Arslan ve Makay adodlesan yas grubunda obezite ve alkolik olmayan yagh karaciger hastaligi (NAFLD) gibi risk faktorleri varli-
ginda MPV duizeyini arastirmiglar ve kontrol grubuna gore anlamli olarak yiiksek bulmuslardir. Bu ¢alisma ile kiyaslandiginda biz
calismamizda bu yonden bir fark bulamadik. Ancak calismamizda obezite gruplarini yagl karaciger hastaligi (NAFLD) acisindan
siniflandirmadigimizdan net bir karsilastirma yapma sansi bulamadik. Coban ve arkadaslari da benzer sekilde obez hastalarda
MPV duzeyini yiiksek bulmuslardir. Ancak bu calismada TSH bakilmadigindan bu yonuyle bir karsilastirma imkani bulamadik.

Kim J.H ve arkadaslarinin subklinik hipotiroidili hastalarda yaptigi bir calismada MPV ile TSH arasinda pozitif ydnde bir korelas-
yon tespit etmislerdir. Calismamizda ise negatif yonde bir korelasyon tespit edildi.

Obez addlesanlarda calisma sayisinin kisitliligi sebebiyle glincel literatiir ile ¢ok fazla karsilastirma yapamadik. Calismamizin
diger bir kisithiligi ise 6rneklem sayimizin kii¢ik olmasidir. Obezite ve komplikasyonlari g6zéniine alindiginda patofizyolojinin
anlasiimasi biiylik 5nem arz etmektedir. Bu nedenle mevcut iliskinin biomekanizmasini tam olarak aydinlatmak icin daha genis
orneklem gruplu daha fazla biyomolekdliin arastirildigi cok merkezli calismalara ihtiya¢ oldugu kanisindayiz.
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Tablo 1: Gruplar arasinda calisma parametrelerinin degerlendirilmesi

21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

“Once koruma, pediatristin rolii”

Obez grubu Kontrol grubu

Ortzss Ort+ss P
Yas 12,98+1,97 13,11+2,04 0,785
Cinsiyet

Kiz | 13 (%31,7) 10 (%37) 20,847
Erkek | 28 (%68,3) 17 (%63)

BMI 31,79+4,3 23,69+3,5 <0,001*
TSH(UML), 2,761,211 (2,7) 2,26%0,93 (2) 30,064
WBC (x103/pL) 7,95+1,4 7,79+1,81 0,676
RBC (x10%/pL), . 4,96+0,35 (4,9) 5,08+0,49 (5,1) 30,426
PLT (x103/uL) 310,59+61,23 295,52+84,52 0,397
MPV (fL) 9,28+0,89 9,49+0,94 0,357
'Student t test 2Continuity (yates) diizeltmesi 3Mann whitney U test *p<0.05

Tablo 2:0bez grubunda BMI, TSH, WBC, RBC ile PLT, MPV parametreleri  arasindaki korelasyonun degerlendirilmesi

BMI TSH WBC RBC
PLT r 0,100 0,348 0,158 0,086
p |0534 0,026* 0,323 0,594
MPV r 0,136 -0,310 -0,175 -0,037
p |039 0,048* 0,274 0,818

Pearson korelasyon analizi *p<0.05
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Anahtar Kelimeler: Obezite, Addlesan, TSH, Trombosit, MPV
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S-11
Serebral palsili cocuklarda 6zofagogastroduodenoskopi icin dexmedetomidin kullanimi: Tek merkez
deneyimi

Esra Polat' Ebru Tarikgi?

'Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Kadin Hastaliklari Ve Dogum Hastanesi Pediatrik Gastroenteroloji Klinigij
2Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi Anestezi Ve Reanimasyon Klinigi

3Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi Anesteziyoloji Ve Reanimasyon Klinigi,

GIRIS: Serebral palsi (SP) kas hareketini ve koordinasyonunu etkileyen bir grup bozuklugu ifade eder. Belirti ve semptomlar be-
beklik doneminde veya okul dncesi yillarda gorilir. Genel olarak, serebral palsi, anormal reflekslerle, uzuvlarin ve gévdenin gev-
sekligi veya sertligi, anormal durusg, istem disi hareketler, dengesiz ylirime veya bunlarin bir kombinasyonu ile iligkili bozulmus
hareketlere neden olur. SP’li cocuklarda mevcut motor islev bozuklugu nedeniyle gastrézafajeal (GOR) refliiye sekonder 6zafajit
kaynakli kanh kusma gorullr. Bu sebeple cogu zaman sedasyon altinda endoskopi islemi yapilmasi gereklidir. Sedasyon 1-7 yas
arasi cocuk endoskopilerinde siklikla kullanilir. islemin basarili olabilmesi icin sedasyonun yeterli derinlikte olmasi gereklidir.
Sedasyonun basarisi iki faktére baglhdir:1. islemin giivenirligi, 2. islemin basariyla tamamlanabilmesi.

Endoskopi sirasinda uygulanan sedasyonun basarili olabilmesi icin, cocugun islem sirasinda hareketsiz kalabilmesi, hemodina-
mi ve solunum acisindan da es zamanli stabil olmasi gereklidir. Dexmedetomidin, potent yiiksek selektif alfa 2 reseptor agonisti
olup yarilanma 0mri yaklasik 8 dakikadir. Terapotik dozlarda kardiyovaskdler ve solunumsal fonksiyonlarini koruyarak yeterli
sedasyon olusturur. Calismamizin amaci SP’li hastalarda taniya yonelik yaptigimiz 6zafagogastroduodenoskopi islemleri sira-
sinda sedasyon olarak kullandigimiz dexmedetomidinin optimal sedasyon dozunu arastirmak ve guvenilirligini test etmektir.

Materyal ve Metot: Etik komite onamini takiben 5-10 yas arasi ASA(American Society of Anesthesiologists) I-lll olan, SP tanih
25 cocuk hastanin kayitlar retrospektif olarak incelendi. Calismada dislanma kriterleri olarak; kardiyopulmoner yetmezlik, astim
oykus, yliksek mallampati skoru ve ¢alisma ilaclarina allerji 6ykiisi olma durumu alindi. Premedikasyon verilmeden endoskopi
Unitesine alinan tim ¢ocuklara intraven6z damar yolu acilmasini takiben EKG, non invaziv kan basinci, periferik oksijen saturas-
yonu ve end tidal karbondioksit lctimii yapildi. Nazal kandil kullanilarak 3 It/dk oksijen verildi. Sedasyon diizeyi, University of
Michigan Sedasyon Skalasi (UMSS) ile 6l¢tildi. Cocuklarda dexmedetomidin baslangic bolus doz olarak 1mcg/kg olarak belir-
lendi. UMSS skoru < 3 durumunda sedasyonu derinlestirmek icin titre edilen ek dexmedetomidin 0.5 mcg/kg olarak intravenoz
olarak eklendi. Tmcg/kg baslangi¢ dozun yetersiz oldugu bu durumda bir sonraki cocukta 1.5 mcg/kg dexmedetomidin baslan-
gi¢ dozu olarak uygulandi. Bu dozun diger ¢cocukta yeterli sedasyon saglamasi durumunda tekrar azaltilarak bir sonraki cocukta
1 mcg/kg i.v doz olarak baslangi¢ dozunda devam edildi. Modifiye Dixon asagdi yukari doz metodu calismada kullanildi. Dexme-
detomidin ED 50 degeri hesaplandi. UMSS > 3 sedasyon diizeyi yeterli kabul edildi. islem boyunca her 5 dk lik intervallerle kalp
tepe atimi, non invaziv kan basinci, periferik oksijen saturasyonu ve end tidal karbondioksit lctimu yapildi.

islem sonunda cocuklar destek oksijen ve pulse oksimetri takibi ile derlenme odasina alindi. Derlenme siiresince kalp tepe atimi,
non invaziv kan basinci, oksijen saturasyonu ve bulanti-kusma agisindan takip edildi. Taburculuk kriterleri saglaninca derlenme
odasindan servise taburculuk saglandi. Hastalarin aileleri 24 saat sonra telefonla aranarak bulanti, kusma, ajitasyon ve ates du-
rumlari sorgulandi.

Sonuglar: Tum ¢ocuklar veri analizine alinabildi. Cocuklarin 14’G erkek 11'i kizd1. Yas ortalamasi 6.8 + 3.2 yil, agirliklari 14.3 + 5.2
kg olarak bulundu. Boy ortalamasi 98 + 21.2 cm ‘di (Tablo1).

Jablo 1: Hastalarin Demografik verileri
Yas 6.8+3.2
Cinsiyet (E/K) 14/11
Tarti (kg) 14.3£5.2
Boy (cm) 98+21.2

Dexmedetomidin yiikleme dozunu takiben 3 cocukta gecici saturasyon diistikligi gozlendi. Boynun extensiyonu ile saturasyon
yliksekligi sagland. Hicbir cocukta hipotansiyon ve aritmi gériilmedi. infiizyon anestezik ajan uygulanmadi. Cocuklarin hasta-
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nede yatislari siiresince ve taburculuk sonrasi 24 saat boyunca kusma, ates, ve ajitasyon gorilmedi. Sedasyon diizeyi Michigan
Sedasyon Skalasi (UMSS) ile degerlendirildi (Tablo 2).

Tablo 2: Michigan Sedasyon Skalasi (UMSS)

Deger Hastanin durumu

0 Uyanik

1 Minimal sedatize: yorgun, uykulu, sesli uyarilara s6zel yanit

2 Iimh sedatize: Somnolans, uyku, hafif taktil uyari veya basit bir s6zlii komutla kolayca uyandirilabilir.
3 Derin uyku, sadece giiclii fiziksel uyari ile uyandirilabilir.

4 Koma

Dexmedetomidinin ED50 degeri 1.26 + 0.29 (1.14-1.38 at 95% Confidence Interval) mcg/kg olarak hesaplandi (Figlir 1)

3 3 g 1

Mean Dexmedetomidin Concentration (mg/kg)
¥

1

-------------------------
123 456 7 8 9 1011 1213 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25

Patients

Tartisma: ideal pediatrik sedasyon ajaninin hizli indiiksiyon yapabilmesi, kolay titre edilebilmesi, hasta ventilasyonunu islem
boyunca saglayabilmesi, hemodinamik agidan stabil olmasi beklenir. Tim bunlara ek olarak derlenme siiresinde bulanti, kusma,
disfori ya da agri yapmamasi tercih sebebidir.

Girisimlerin basarisiz olmasinin en sik sebebi yetersiz sedasyondur. Yetersiz sedasyon ise siklikla hiperaktif, koopere olamayan
ve yasca blyik olan cocuklarda gorilir. Solunum yetmezligi ve apne (5.5%) de sedasyon sirasinda gorilen baslica komplikas-
yonlardir. Literatlrde yapilan ¢alismalarda dexmedetomidinin solunum sayisi, saturasyon ve ETCO2 yi etkilemedigi gosterilmis-
tir. Dexmedetomidinin hizli indUksiyonunda irregiler solunum, hipoksi oldugu da bazi calismalarda gosterilmistir. Biz calisma-
mizda dexmedetomidin indiksiyonunu 2 dakika icinde gerceklestirdik. Bu siire icinde yalnizca 3 ¢ocukta gecici desaturasyon
go6zlemledik ve birkag saniye icinde extensiyon manevrasi ile maske ventilasyona ihtiya¢ duyulmadan yikseldi. Calismamizda
dexmedetomidin ile stirekli anestezi inflizyonuna ihtiya¢ duymadan basari ile girisimlerimizi tamamladik. Yapilan eriskin ¢a-
lismalarda dexmedetomidinin tansiyon distkligi yaptigr gosterilse de ¢ocuklarda yaptigimiz bu ¢calismamizda ciddi aritmi
ve hipotansiyon goézlemlemedik. Sadece hastalarimizin 7'de kisa sireli baslangicta gecici ve atropin gerektirmeyen bradikardi
gordlda.

Propofol ve dexmedetomidinin sedasyon dozlarinin karsilastirildigi calismalarda propofollin aritmi ve hipotansif etkisinin dex-
medetomidinden daha sik oldugu goérilmistir. MR anestezisinde kullanilan propofol sedasyonunda ise apne ve saturasyon
disikliginin daha sik oldugu yayinlanmistir. Dexmedetomidinin bir baska avantaji ise yan etkisinin agiz kurulugu yapmasi,
sekresyonlari azaltmasidir. Ust gis endoskopilerde sekresyon artisi sebebiyle isleme ara verilip siklikla aspirasyon yapilmasi gere-
kebilir. Calismamizda hicbir cocukta isleme aspirasyon icin ara verip ek doz yapmamiz gerekmemistir.

Sonuglar: Dexmedetomidin yaslari 5-10 yas arasi olan SP'li cocuk hastalarin 6zafagogastroduodenoskopi sirasinda yeterli se-
dasyon derinligi saglamistir. Bu calismamizda dexmedetomidinin ED 50 degerini 1.26 + 0.29 mcg/kg olarak bulduk. Ancak hasta
sayimizin diistk olmasi ve calismamizin retrospektif olmasi nedeniyle ileri prospektif calismalara ihtiyag oldugunu distinmekte-
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yiz. Sonuc olarak dexmedetomidinin diger sedasyon ajanlari olan propofol ve ketamine alternatif olacagi gorisiindeyiz.

Anahtar Kelimeler: serebral palsi, 6zofagogastroskopi, sedasyon, dexmedetomidin
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S-12
Annelerin rotavirus asisi hakkinda bilgi ve tutumlari

Gizem Kara Elitok'Lida Bulbul?
'Saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Klinigi, istanbul
2Saglik Bilimleri Universitesi, Bakirkdy Sadi Konuk Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Klinigi, istanbul

Giris: Rotavirlis enfeksiyonlari, tim diinyada bes yas alti cocuklarda hastane yatisina ve 6liime neden olan agir gastroenterit-
lerin en sik nedenidir. Bu enfeksiyonlardan korunmak icin agilama etkili bir yontemdir (1,2). Calismamizda annelerin rotavirls
asisi hakkindaki bilgi ve tutumlarini belirlemeyi amacladik.

Yontem: Tanimlayici kesitsel ileriye doniik olan bu arastirma Agustos- Kasim 2018 tarihleri arasinda Sisli Hamidiye Etfal Egitim
ve Arastirma Hastanesi'nde yapildi. Hastanemiz Saglam Cocuk poliklinigine basvuran 3-59 ay arasi cocugu olan anneler ¢alis-
maya alindi. Arastirmayla ilgili bilgi verildi, katilmaya onam verenlerle yiiz ylize goriisiilerek calisma anket formu dolduruldu.
Galisma icin lokal etik kuruldan onay alind..

Katihmcilara sosyodemografik 6zellikleri ile ilgili 6 soru, rotavirls asisiyla ilgili bilgi ve tutumlarini iceren 7 soru soruldu. Anket
sorularina en kiiciik yastaki cocuklarina gore cevap vermeleri istenildi. Calismanin istatistiksel ¢c6ziimlemesi SPSS 16,0 for Win-
dows programi kullanilarak yapildi. Gruplarin verilerinin karsilastirlmasinda ki-kare testi uygulandi. istatistiksel alfa anlamlilik
seviyesi p<0,05 olarak kabul edildi.

Bulgular: Calismaya 405 anne katildi. Annelerin yas ortalamasi 31,5+5,4 yil, cocuklarin 18,1+13,6 aydi. Annelerin ortalama
cocuk sayisi 1,8+0,9 (1-7) idi. Katilimailarin 280'i (%69,1) ev hanimiydi. Ulusal asi programina goére ¢ocuklarin %94’Gniin (n:381)
asilari tam, %3,7'sinin (n:15) eksik, %2,2'si (n:9) asisizd1.

Annelere rotavirls asisinin yapilma nedeni soruldugunda; %68,9'u (n:279) ishalden, %4'G (n: 16) Ust solunum yolu enfeksi-
yonundan, %0,5'i (n:2) beyin iltihabindan korumak icin yapildigini, %26,7'si (n:108) nedenini bilmedigini belirtti. Cocuklarin
284'line (%70,1) rotavirls asisi yapilmasi dnerilmisti. Astyi 137'sine (%48,2) cocuk doktoru, 87’sine (%30,6) hemsire, 57'sine (%20
,1) aile hekimi, 3'ine (%1,1) diger kisiler (komsu, eczaci) 6nermisti. Rotaviris asisi yapilma orani %45,9 (n:186) olarak saptandi.

Anne egitim dlizeyinin (p<0,001), aile gelir durumunun (p<0,001) ve diger asilarin yapildigi saghk kurumunun (p<0,001) rotavi-
rUs asisinin yapilmasini etkileyen faktorler oldugu belirlendi. Annesi iniversite mezunu olanlarin, yiiksek gelir grubundakilerin
ve rutin aslilari aile saghgr merkezinde uygulanmayanlarin rotaviriis asisini yaptirma oranlari digerlerinden fazlaydi. Katiimcilarin
sosyodemografik 6zellikleri ve rotaviriis asisinin yapilmasina etki eden faktorler tablo 1‘de gosterilmistir.

Tablo 1: Katilimcilarin sosyodemografik 6zellikleri ve rotavirls asisinin yapilmasina etki eden faktorler

Rotaviriis asisi Rotaviriis asis1 yaptirma-
yaptiran yan p
(n:186) (n:219)

Okur yazar degil 4 18

ilkégretim 37 89

Anne egitim diizeyi <0,001
Lise 50 68
Universite 95 44
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| Tip Fakiiltesi

1600 TL'den az 8 41
Annenin aylik gelir du- 1600-2400TL 35 78 <0,001
rumu 2400-3200TL 44 52
3200 TL'den fazla 99 48
Aile Sagligi Merkezi 111 170
?:gﬁmﬁrﬁ%\tandlgl Kamu Hastanesi 63 38 <0,001
Diger* 12 2

Annelere Rotavirls asisini yaptirmama nedenleri soruldugunda sirasiyla ilk Gg¢linlin; bilgi eksikligi, maddi yetersizlik ve asinin
gerekli olmadiginin distiniilmesi oldugu saptandi. Rotavirls asisinin yapilmama nedenleri tablo2 ‘de gosterilmistir.

Tablo 2: Rotaviriis asisinin yapilmama nedenleri

Rotaviriis asisini yaptirmama nedenleri n:219
Asi hakkinda daha 6nce bilgilendirilmedim 67 (%30,6)
Maddi yetersizlik nedeniyle yaptiramiyorum 61 (%27,8)
Asinin gerekli oldugunu disinmiiyorum 35 (%16)
Aslya givenmiyorum 24 (%11)
Asinin gerekli oldugunu disinmiiyorum 13 (%5,8)
Asinin ¢ok fazla yan etkisi var 11 (%5)
Asi uygulanma zamanini gegirdik 7 (%3,2)
Saglik bakanliginin programinda olmadig icin 4 (%1,8)
Besin alerjisi nedeniyle doktor 6nermedi 3 (%1,4)
Saglk personeli yaptirma dedi 5(%2,2)
Bagirsak hastaligi var (Kisa bagirsak, bagirsak op) 2 (%1)

*Diger: Ozel hastane, 6zel hekim

Rotavirls asisinin Saglik Bakanliginin ulusal asi programina alinmasini katilimcilarin 338'i (%83,5) istedigini, 55'i (%13,5) bu ko-
nuda kararsiz oldugunu, 12'si (%3) istemedigini bildirdi.

Tartisma: Calismamizda annelerin Ugte birinin rotavirlis asisiyla ilgili bilgilerinin yeterli diizeyde olmadigi ve ¢ocuklarin lgte
ikisine rotavirUs asisinin yapilmasinin énerildigi saptandi. Cocuklarin yarisi rotavirls asisi ile asilanmisti. Ulusal asi programindaki
astlarin yapilma oranina kiyasla bu oran diistiktir.

Ankara'da 2011 yilinda yapilan bir calismada ailelerin %25'inin rotaviriis asisi ve gastroenteriti hakkinda bilgi sahibi olduklari,
%10’unun asinin birinci dozunu yaptirdidi bildirilmistir. Asi hakkinda bilgi sahibi olan ebeveynlerin asi yaptirmama nedenlerinin
maliyetin yiiksekligi (%82,3) ve asiya glvensizlik (%17,7) oldugu saptanmistir (3). izmir'de 2013-2014 yillarinda gastroenterit
nedeniyle hastanede yatan ¢ocuklarin ebeveynleri ile yapilan bir baska ¢calismada olgularin yalnizca %7'sinin rotavirQs icin asi-
landigi rapor edilmistir(4). Ebeveynlerin %81,1'inin rotaviris asisini duymadigi igin, %6'sinin maddi yetersizlik nedeniyle asiy
yaptirmadigi bildirilmistir (4). Asinin yapilmamasinin diger nedenleri sirasiyla; asinin koruyuculuguna inanmama, uygun asilama
zamanini kagirma, asinin yan etkilerinin oldugu diistincesidir (4). Her iki calismada da rotaviris asisinin yapilmama nedenleri
bizim ¢alismamiza benzerdir. Calismamizda en sik belirtilen nedenler; asi hakkinda yeterli bilgi sahibi olunmamasi, maddi yeter-
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sizlik, asinin gerekli oldugunun distiiniilmemesi ve asiya glivenilmemesidir.

Amerika Birlesik Devletlerinde rotavirls asisinin asi takvimine yeni eklendigi donemde yapilan bir calismada pediatri hekim-
lerinin cogunlugunun, aile hekimlerinin yarisindan azinin rutin olarak rotavirts asisini dnerdigi bildirilmistir (5). Her iki hekim
grubu maddi nedenleri asi uygulamasinda en 6nde gelen engel olarak gérmektedir (5). Bizim ¢alismamizda da benzer sekilde
cocuk doktorlarinin aslyr 6nerme oraninin, aile hekimlerinden fazla oldugu belirlendi. Calismamizda koruyucu saglik hizmetle-
rinin 6nemli bir pargasi olan aile saghgr merkezlerinde rutin asilarini yaptiran ¢ocuklarin, rotaviriis asisi yaptirma oraninin diger
kurumlarda asi olanlardan dusiik oldugu tespit edildi.

Sonug: Cocuk saglhgina hizmet eden saglik calisanlarinin ve ailelerin rotaviris asisi hakkinda bilgilendirilmesi, asilama oranini
arttirarak rotavirs enfeksiyonlarina bagh mortalite ve morbiditenin 6nlenmesini saglayacaktir.
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Anahtar Kelimeler: Rotavirus, asl, bilgi
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21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR
“Once koruma, pediatristin rolii”

S-13
Tip 1 diyabet ve ¢colyak hastaligi birlikteligi gosteren hastalarda prezentasyon klasik ¢colyak hastala-
rindan farkli mi?

Bilge Sahin Akkelle'Ozlem K.sengiil',Burcu Volkan',Engin Tutar',Cigdem Ataizi Celikel? Abdullah Bereket? Deniz Ertem'
"Marmara Unv. Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme Dilim Dali

2Marmara Unv. Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali

3Marmara Unv. Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

GIRIS VE AMAC: Colyak hastaligi (CH), genetik olarak yatkinligi olan bireylerde, gliiten maruziyeti ile gelisen immiin-aracili bir
enteropatidir. Diinya genelinde goriilme sikligi ortalama %1 civarindadir. Ancak bazi hasta gruplari CH goriilme olasiliginin art-
mis olmasi nedeniyle risk grubu olarak tanimlanmaktadirlar. Ortak genetik altyapi nedeniyle otoimmun hastaliklarda da ¢olyak
hastaligi gelisimi agisindan artmis bir risk s6z konusudur. Tip 1 diyabet (T1D) hastaligi, CH gelisimi agisindan en fazla risk grubu
olusturan otoimmdin hastaliktir. Pediatrik yas grubunda T1D ve CH birlikteligi durumunda gorilen gastrointestinal bulgulara
dair veriler kisithdir. Calismamizda, T1D ve CH birlikteligi olan hastalarin bulgularinin klasik ¢oélyak hastalari ile karsilastirilmasi
hedeflenmistir.

METOT: Klinigimizde CH tanisi ile takip edilmekte olan 250 hastanin demografik 6zellikleri, klinik, serolojik ve histopatolojik
verileri incelendi. Anti-tTG'nin =20 U/mL ve/veya anti-EMA'nin pozitif olmasi, seroloji pozitifligi olarak tanimlandi. Mukozal his-
topatolojik degisiklikler Marsh-Oberhuber (modifiye Marsh) siniflamasina gore degerlendirildi. Hastalar eslik eden T1D varligina
gore iki gruba ayrilarak (CH grubu ve CH+T1D grubu) veriler acisindan karsilastirildi.

BULGULAR: Calisma grubumuzda hastalarin %59,2'si kiz cinsiyette idi, calisma grubunun ortalama tani yasi 7,6+4,2 yil olarak
tespit edildi. Hastalarin 27'sinde (%10,8) eslik eden T1D mevcuttu. Gruplar, yas ve cinsiyet agisindan benzer dagilim gostermek-
teydi (p>0.05). CH+T1D grubunda hastalarin cogunlugu (%59,2) asemptomatik iken, hastalarin %22,3'G atipik semptomlar ile
prezente olmustu, tipik CH semptomlari ise hastalarin sadece %18,5'inde mevcuttu. Yasa gore boy ve agirlik Z skorlari CH+T1D
grubunda CH grubuna gore yiksekti (p<0.05). CH grubunda hastalarin %55,6'sinda, CH+T1D grubunda ise %14,8'inde anemi
tespit edildi (p<0.05). Serum folik asit seviyesi CH+T1D grubunda, CH grubuna gore daha yiiksekti (p<0.05). Vitamin D diizeyleri
acgisindan iki grup arasinda istatistiksek fark yoktu. Anti-tTG dlizeyinin > normalin 10 kati oldugu hasta orani, CH ve CH+ T1D
gruplarinda benzerdi (sirasiyla %78,8 ve %72,7, p>0.05). CH grubunda mukozal degisiklikler hastalarin %65,4'tinde Marsh 3Cile
uyumlu iken bu oran CH+T1D grubunda %18,5 ve anlamli olarak daha dusiik oranda saptandi (p<0.05).

Tablo 1: Hasta gruplarinin demografik 6zellikleri ile klinik ve laboratuvar bulgulari

CH+T1D (n:27) CH (n:223) p
Tani yasi (yil) 8,5+4,2 7,2+4,5 0.12
Cinsiyet (%) %63 kiz, %37 erkek %59 kiz, %41 erkek 0,67
Semptom varligi (%) %41 %96 0.0001
YGB Z skor -0,6+1,3 -1,5¢1,4 0.001
YGA Z skor -0,3+0,8 -1,7£1,4 0.0001
Anemi varligi (%) %14,8 %>55,6 0.0001
Folik asit duizeyi (ug/l) 23 (median 12,2) 11,4 (median 5,9) 0.0001
Vitamin D diizeyi (ug/l) 19,1 (median 18) 22,4 (median 18,5) 0.89
Anti-TTG >10XNormal (%) %72,7 %78,8 0.52
Anti-EMA pozitifligi (%) %94 %90 0.47
Marsh 3C (%) %65,4 %18,5 0.0001

SONUC: Tip 1 diyabetin eslik ettigi ¢olyak hastalarinin cogunda asikar gastrointestinal bulgular olmayip siklikla asemptomatik-
tirler. Bu hasta grubunda laboratuvar ve histopatolojik bulgular da klasik ¢olyak hastalarina gére daha hafiftir. Bu veriler dogrul-
tusunda, tipik veya atipik CH semptomlari olup olmadigina bakilmaksizin, T1D hastaligina eslik edebilecek CH'nin belli araliklarla
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taranarak tespiti, olasi morbidite ve komplikasyonlarin 6nlenmesinde 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: tip 1 diyabet, ¢6lyak hastaligi, pediatri
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RATON GRAN

S-14
Koroziv madde alimi sonrasi bir ii¢iincii basamak hastanede yatirilarak takip edilen ¢ocuk hastalarin
degerlendirilmesi

Muhammet Furkan Korkmaz'
'Bursa Yiiksek ihtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Klinigi

Amag: Bu calismada bir Gguincli basamak Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Acil Servisi'ne basvuru sonrasi yatis yapilarak takip
edilen koroziv madde alimi vakalari incelenip elde edilen sonuglar ile ulusal verilerimize katkida bulunmak amacglanmistir.

Yéntem: Calismamizda Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Acil Servisine 2016 ve 2017 yillari stiresince
basvuran ve koroziv madde alimi tanisi ile yatirilan olgular; demografik ve epidemiyolojik 6zellikler, koroziv madde alimina gore
dagilim, bagvuru zamanlari ve tedavi sonuglari yonlerinden dosya kayitlari geriye déniik olarak incelenmistir.

Bulgular: Acil servisimize basvuru sonrasi koroziv madde alimi tanisi alarak yatisi yapilan 265 olgunun 163’0 (%62) erkek, 102’si
(%38) kiz cinsiyetliydi. Olgularinin ortanca yasi 23 ay (3 - 182 ay) idi. Koroziv madde alimi olgulari ayni dénemde acil servisimize
basvuru sonrasi yatis karari verilen adli olgularin %19'unu (265/1406) olusturuyordu. Basvurularin daha ¢ok yaz (%36) ve ilk-
bahar (%31) aylarinda siklastigi gorildi. Hastalar yas gruplarina ayrilarak incelendiginde basvurularin en sik 0-4 yas grubunda
(%85) meydana geldigi saptanmistir. Koroziv madde kaynakli zehirlenmelerin en sik camasir suyu (n:89, %35) ile gerceklesmis
oldugu, bunu deterjan (n:62, %23) ve yag-kire¢ ¢oziicl (n:44, %17) ahimlarinin izledigi tespit edildi. Endoskopi yapilan 40 olgu-
muzun 18'inde normal endoskopi bulgulari saptandi (Tablo 1). Olgularin hastanede yatis streleri icin ortanca deger 2 giin (1-19
glin) idi. Hastalarimizda yogun bakima yatis ihtiyaci gézlenmedi.

Tartisma ve Sonug: Cocuklarda koroziv madde zehirlenmelerinin ana nedeni kazayla alimlardir. Bu nedenle ailelelerin cocuk-
larin koroziv etki olusturabilecek maddelere erismelerini engelleme konusunda bilgilendirilmesi dolayisiyla cocuklar icin dis
ortam ve evde glvenli bir ¢evre olusturulmasi oldukca dnemlidir.

Anahtar Kelimeler: Koroziv, acil, cocuk, zehirlenme
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21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR
o & “Once koruma, pediatristin rolii”

S-15
Semptomatik vaskiiler ringli cocuklarda klinik bulgular, tani ve tedavi sonuglarinin degerlendirilmesi

Sezen Ugan Atik' Alper Glizeltas'
listanbul Saglik Bilimleri Universitesi Kanuni Sultan Siileyman Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Giris ve Amag: Vaskdler ringler tiim dogustan kalp hastalikli olgularin %1'ini olusturur. Arkus aorta ve dallarinin degisik dere-
cede trakea ve/veya 6zofagusa basi yaptigi embriyolojik bir malformasyondur. Komplet (tamamen ceviren) ve inkomplet (kis-
men ceviren) olmak tizere iki ana gruba ayrilir. Klinikte tekrarlayan ve/veya devamli hisilti, stridor, solunum sikintisi, solunum
arresti, aspirasyon, apne, yutma guc¢ligu bulgular ile karsimiza cikabilir. Semptomatik olgularda cerrahi tedavi ilk secenektir.
Bu calismada, hastanemizde vaskiiler ring nedeniyle opere edilen olgularin basvuru sekilleri, tani yontemleri ve tedavi sonug-
lar degerlendirilmistir.

Gereg ve Yontem: Ocak 2010- Agustos 2018 tarihleri arasinda klinigimizde opere edilen semptomatik vaskdler ring olgulari
geriye doniik olarak degerlendirildi. Siniflandirmada, 1998-99 yillarinda yapilan “International Nomenclature and Database Con-
ferences for Pediatric Cardiac Surgery” onerileri kullanildi. Hastalarin basvuru sekilleri (6kstrik, nefes darlidi, hinlti, yutma giigli-
gul), demografik 6zellikleri, ekokardiyografik degerlendirmeleri, yapilmissa kateter anjiyografi, 128-Slice Dual Source Bilgisayarh
Tomografi, Magnetik Rezonans, bronkoskopi ve baryumlu 6zafagus grafisi bulgulari degerlendirildi. Operatif veriler (operasyon
sliresi, zamani) ve operasyon sonrasi yogun bakim takip stirecinde gozlenen degisiklikler, saptanan komplikasyonlar (silotoraks,
yeniden entlibasyon, aritmi, pndmoni) ve taburculuk sonrasi olusan sorunlar ayrintili olarak incelendi.

Bulgular: Otuz iki olgu opere edildi. Olgularin yirmisi erkek (%63 ) ve onikisi (%37) kizdi. Medyan yas 12 ay (1 ay-8 yas) ve med-
yan agirlik 10 kg (1,5-28 kg) idi. Bu olgularin % 65'i double ark (n=21), % 22'si sag arkus aorta+ligamentum arteriosum (n=7),
%9'u (n=3) sol arkus aorta +aberran sag subklaviyen ve %3'l (n=1) pulmoner sling anomalisine sahipti (Tablo 1). ilave kardiyak
patoloji olarak iki olguda patent duktus arteriyozus, 2 olguda ventrikiilar septal defekt ve 2 olguda Fallot Tetralojisi saptandi.
Ayrica iki olguda genetik olarak Di George sendromu ve iki olguda Down sendromu vardi. Olgularin en sik basvuru sikayetleri
sirastyla hisilti (%48), nefes darligi (%40) ve yutma giicligi (%20) idi. Ekokardiyografide olgularin %28'inde (n=9) vaskdler rin-
gten siphelenildi. Olgularin sekizine (%25’ inde ) baryumlu 6zefagus grafisi ve 9'unda (%28) bronkoskopi yapilabilmisti. %85
olguda BT anjiografi ¢ekildi. Tim olgular basarili bir sekilde opere edildi. Yirmi sekiz olguda lateral torakotomi ve dért olguda
median sternotomi yapildi, li¢ olguda kardiyopulmoner bypassa gecildi. Ortalama operasyon siiresi 150+40 dakika ve mekanik
ventilatorden ayrilma siiresi median 12 saat (4-72 saat) idi. Yogun bakim stiresi median 2 giin (1-7 giin) ve hastanede kalis suresi
median 5 giin (4-21 giin) olarak saptandi. Postoperatif erken dénemde olgularin ikisinde silotoraks gozlendi. Bir olgu erken
donemde kaybedildi. Takiplerde dort olgunun stridoru halen devam etmektedir.

Tablo 1. Olgularimizin demografik ve klinik 6zellikleri.

Genel o6zellikler n=32 (%100)
Cinsiyet (E/K), n 20/12
Yas, ay, median, (range) 12 (1-96)
Agirlik, kg, median, (range) 10 (1,5-28)
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| Tip Fakiiltesi

Basvuru Semptomu
— Nefes darhgi %40
— Hgilti %48
—  Senkop %4
—  Yutma Giicligii %20
—  Apne %8
—  Oksuriik %16
—  Tekrarlayan pnémoni %16
Ekokardiyografik Bulgular (intrakardiyak)
—  Normal 26
— PDA 2
- TOF 2
- VSD 2
Tam
— Double ark 21
— Sag arkus+sol lig arteriosum 7
— Inominate arter -
—  Aberran sag subklaviyen 3
— Pulmonersling 1
Sendrom
—  Normal 28
— DiGeorge 2
— Down 2

Sonug: Semptomatik vaskdler ring tiplerinin sikligi konusunda farkli oranlar verilmekle birlikte en sik goriilen tip double aortik
arktir. Great Ormond Street Hospital'dan bildirilen 51 olguluk serinin % 55'i, Chicago Children’s Memorial Hospital'dan bildirilen
204 olguluk serinin % 61'i double arkus olarak belirtilmistir. Bizim ¢alismamizda; bu literatlrlere benzer sekilde en sik gorilen
vaskdler ring double ark (%65) olarak saptanmistir. Farkli calismalarda vaskdler ringlere bagh solunum sistemi semptom ve
bulgular %70-95 ve gastrointestinal sistem bulgulari %5-50 arasinda bildirilmis ve basi bulgulari ne kadar ciddi ise basvuru
semptomlarinin o kadar erken oldugu belirtilmistir. Bizim de ¢alismamizda en sik basvuru semptomlari hisilti (%48), nefes dar-
g1 (%40) ve yutma glicligli (%20) olarak saptanmustir. Vaskuler ring ile birlikte intrakardiyak konjenital kalp hastalgi birlikteligi
gorilebilmektedir. Literatiirde bu siklik % 12 olarak belirtilmistir ve en sik birlikteligin patent duktus arteriyozus, Fallot Tetralojisi
ve ventrikilar septal defekt ile oldugu gozlemlenmistir. Literatlre benzer sekilde, bizim calismamizda bu oran %18 idi ve iki
olguda patent duktus arteriyozus, iki olguda ventrikilar septal defekt ve iki olguda TOF vaskiler ringe eslik etmekteydi. Cerrahi
sirasinda dliim orani dusiiktiir (<%1), intrakardiyak veya ekstrakardiyak patolojilerin yani sira trakeobronsial sistem (izerine olan
basi neticesinde ortaya ¢ikan yapisal bozukluklar Postoperatif mortaliteyi etkileyen faktorler olarak bildirilmektedir. Ayrica bazi
olgularda cerrahi sonrasi solunum sikintisi devam edebilir. Bu durum trakea halkalarindaki yapisal bozukluk ve uzun siiren ba-
stya bagli edinilmis trakeomalazi nedeniyle ortaya ¢cikmaktadir. Calismamizda mortalite % 4,9 (n=1) olarak saptanmistir. Kaybe-
dilen olgu ciddi trakeal stenozu olan bir pulmoner sling hastasi idi. Dért olguda (n=4; %12,5) trakeomalaziye bagh hisilti ataklari
halen devam etmektedir.

Sonuc olarak, vaskdiler ringler tekrarlayan solunum ve (st gastrointestinal sistem semptomlari olan ¢ocuklarin ayirici tanisinda
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disiinulmelidir. 128-Slice Dual Source BT Anjiografi, vaskiler ring anomalisinin kesin tanisi ve etraf dokularla iliskisini goster-
mede oldukca iyi bir yontem gibi goriinmektedir. Bu olgularda erken tani ve cerrahi tedavi ile iyilesme saglanabilir.

Anahtar kelimeler: vaskiler ring, 128-slice dual source BT anjiografi, cocuk
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| Tip Fakiiltesi

2 koruma, pediatristin

S-16
Yeni tani ¢colyak hastalarinda miyokardiyal disfonksiyon ve buna etki eden faktorler

Elif Erolu’ Esra Polat?
1Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Bolimi
2Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Gastroenteroloji B&limii,

Giris-Amag: Colyak Hastaligi (CH) genetik yatkinligi olan kisilerde, immunolojik mekanizmalarla ortaya ¢ikan, otoimmiin, kronik
bir enteropatidir. Calismamizda, yeni tani almis, heniiz glutensiz diyet (GFD) baslanmamis hastalarda kardiyak fonksiyonlarin,
konvansiyonel ekokardiyografi ve strain ekokardiyografi ile degerlendirilmesi amaclanmistir.

Materyal ve Metod: Calismaya CH tanisi histopatolojik olarak dogrulanmis, GFD baslanmamis 6-15 yas araliginda 33 hasta
alindi. Kontrol grubu, yas ve cinsiyet uyumlu, cocuk kardiyoloji poliklinigine masum Gflirim nedeniyle basvuran 23 saglikli has-
tadan olusturuldu. Konjenital veya edinsel kalp hastaligi, CH disinda eslik eden sistemik hastalik, calismadan dislanma kriterleri
idi. Hastalarin demografik verileri, doku transglutaminaz antikor (Anti-tTg IgA) diizeyleri, doku gruplari ve histopatolojik olarak
Marsh evreleri kaydedildi. Tum hastalara konvansiyonel ekokardiyografi (M-Mod ekokardiyografi, mitral inflow parametreleri,
doku Doppler) ve strain ekokardiyografi yapildi.

Bulgular: CH'nda boy ve sistolik kan basinci (SBP) kontrol grubuna gore diistkti (p=0.001, p=0.006). Kisa eksende global strain
(GLSX) degeri, CH' nda, kontrol grubuna goére daha yiiksek saptandi (p=0.010). Histopatolojik olarak Marsh 3B olarak siniflanan
hastalarda, kontrol grubuna gore sol ventrikiil uzun eksen global strain degeri (GLLV) daha duslik; GLSX degeri daha yliksekti
(p=0.036, p=0.003). Anti-tTg IgA degeri &gt;200 olan hastalarda GLSX, kontrol grubuna gore daha yiiksek saptandi (p=0.023).
Doku grubu olarak HLA DQ8 pozitifligi saptanan hastalarin GLSX strain degeri daha yiiksek bulundu (p=0.014).

Sonug: Otoimmunite, artmis intestinal permeabilite, CH’ da intestinal ve ekstraintestinal bulgulardan sorumludur. CH'da, oto-
immun miyokardit ve idiyopatik dilate kardiyomiyopati olabilecedi gosterilmistir. Ancak subklinik bozulmayi gosteren calis-
ma sayisi yeterli degildir. Strain ekokardiyografide, kisa eksende strain degerinin artmis olmasi ventrikul disfonksiyonuna karsi
kompansasyon oldugunu gdstermektedir. Calismamizda, Anti-tTg IgA degeri &gt;200 ve Marsh 3B olan grupta myokardiyal
fonksiyon bozuklugunun daha fazla oldugunu saptadik. Hayvan deneylerinde, HLA DQ8 doku grubunun spontan kardiyomyo-
patiye sebep oldugu gosterilmistir. Calismamiz, histopatolojik evreleme, serum Anti-tTg IgA diizeyi ve doku grubunun kardiyak
fonksiyon ile iliskisini gosteren ilk calismadir.

Colyak Kontrol P
Yas 10.1£3.2 10.8+3.5 0.13
Tarti 34.5+16.2 36.5+13.6 0.18
Boy 136.1+20.6 141.9+20.2 0.049
Sistolik kan basinci 86.7£13.3 96.4+7.6 0.022
Diyastolik kan basinci 55.8+9.2 56.9+9.1 0.52
BMI 17.1+£2.8 17.7£2.3 0.77
Colyak Kontrol p
IVSD/m? 6.9+0.2 7.1£0.5 0.67
LVDD/m? 40.1£9.6 36.5+£7.9 0.53
LVDS/m? 25.616.1 23+3.6 0.40
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LVPWD/m? 4.2+0.7 4.3+0.8 0.87
KF (%) 35.2+3 36.2+4.4 0.80
EF (%) 65.7+3.6 66.3+5.3 0.78
Mitral E 1.01£0.10 0.97+0.13 0.08
Mitral A 0.60+0.10 0.59+0.11 0.83
Mitral DT 142.5+24.4 143.9+30.6 0.62
IVRT 61.2+8.6 59.6+9.6 0.70
TDIE 17+4.3 19.5t4.4 0.10
TDIA 7.2+1.07 9+2 0.19
IVCT 63.2+13.3 68.5+8.3 0.08
IVRT 57.6+10.7 58.7+20.5 0.96
ET 242+48.9 276+55 0.26
MPI 63.4+13.3 68.8+8.3 0.034
Colyak Kontrol p
LVAP4 -19+3.8 -18.7£2.4 0.98
LVAP3 -18.5+3.3 -17+1.9 0.20
LVAP2 -17.6£3.9 -18.3+£3.08 0.58
GLLV -18.4+2.6 -18.4+2.1 0.87
SAXB -22.4+7.7 -20+4.8 0.94
SAXM -26.2+6.3 -23.3+3.9 0.10
SAXA -31.1+7.5 -22.5+13 0.047
GLSX -28+6.9 -22.8+2.7 0.010

Anahtar Kelimeler: Colyak Hastaligi, cocuk, miyokardiyal disfonksiyon, strain ekokardiyografi
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S-17
Cocukluk yas grubunda izole pulmoner kapak yetersizliginin sag ventrikiil diyastolik fonksiyonlari
lizerine etkisi

Mehtap Akbalik Kara' M. Kemal Baysal?
'Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Nefroloji B6limd, Diyarbakir
20Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Samsun

Giris: Dogumsal izole pulmoner kapak yetersizligi ilk kez 1936’ da tanimlanmis nadir bir klinik durumdur. Konjenital veya kaza-
nilmis nedenlere bagl olabilir. Konjenital pulmoner kapak yetersizligi daha siktir. Pulmoner kapagin yoklugu veya rudimenter
gelisimi, Gcten fazla kapakgcikl pulmoner kapak, iki kapakcikli pulmoner kapak ya da ana pulmoner arter dilatasyonu nedeni
ile ortaya cikabilir. Primer (idiyopatik) nedenlerle olabilecegi gibi major sistemik hastaliklarla 6rnegin Marfan sendromu veya
Ehlers-Danlos sendromu ile iliskili olabilir. izole pulmoner kapak yetersizligi ciddi torasik kafes deformitesi olan hastalarda da
ortaya c¢ikabilir. Kazanilmis pulmoner kapak yetersizligi bircok klinik durumda ortaya ¢ikan daha nadir bir durumdur. En sik ne-
den Fallot tetralojili hastalarda pulmoner stenozun balon valvulotomi veya cerrahi nedenlerle diizeltiimesine baglh ortaya cikar.

Kazanilmis nedenlere bagli pulmoner kapak yetersizligi olan hastalar genelde semptomatiktir ve bu hastalarda ventrikil dis-
fonksiyonu erken periyodda ortaya cikar. Konjenital nedenlere bagli pulmoner kapak yetersizligi olan hastalar genelde yillarca
asemptomatiktir. Kazanilmis nedenlere bagli olusan pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarda sag ventrikil diyastolik fonksi-
yonlarini arastiran bazi calismalar mevcuttur. Bu nedenle biz dogumsal pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarda sag ventri-
kdl diyastolik fonksiyonlarini arastirip hastalari, saglkli kontrol grubu ile karsilastirmak istedik.

Materyal ve Metod: Bu amagla 01.01.2000- 30.09.2005 tarihleri arasinda yaslar 5 ile 16 arasinda degisen, izole pulmoner kapak
yetersizligi olan 13 hasta (Grup I) ve benzer yas ve cinsiyet dagilimina sahip kontrol grubu olarak secilen 27 saghkli cocukta (Grup
1) sag ventrikil diyastolik fonksiyonlari ekokardiyografik olarak degerlendirildi.

Sonuglar: izole pulmoner kapak yetersizligi tanisi alan yaslari 5 ile 16 yil arasinda (ortalama 10.6 +3.47 yil, ortanca 12 yil) 13 has-
tanin (Grup 1) 3" U kiz (%23), 10" u erkek (%77) idi. Kontrol grubunda (Grup II) yaslari 6 ile 19 yil arasinda (ortalama 12.4+4.06 yil,
ortanca 12 yil) degisen 27 hastanin 15"i kiz (%56), 12’ si erkek (%44) idi. izole pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarla, kontrol
grubu arasinda yas, viicut ylizey alani ve cinsiyet acisindan istatistiksel olarak anlamli fark yoktu (p=0.252) (p=0.168) (p=0.56).
izole pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarin yetersizlik akimlari 1.5-2.57 m/sn arasinda degismekteydi. Ortalama deger
1.80+0.29 m/sn olarak bulundu. izole pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarla kontrol grubu trikiispit kapak erken diyastolik
dolus degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptandi (p=0.031). Erken diyastolik dolus degerleri kontrol grubu-
na gore anlamh olarak dustik saptandi. Geg diyastolik dolus velositesi (A) degerlerinde izole pulmoner kapak yetersizligi olan
hastalarla kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak anlamli farkhhk saptanmadi (p=0.51). Grup | < deki hastalarla kontrol grubu
erken diyastolik dolus/ gec diyastolik dolus orani (E/A) karsilastirildiginda anlamli olarak diisiikliik saptandi (p=0.01). izovole-
mik relaksasyon zamaninin kontrol grubu ile kiyaslandiginda uzamis oldugu fakat bunun istatistiksel olarak anlamli olmadigini
tespit ettik (p=0.17). Grup I> deki hastalarla kontrol grubunun erken diyastolik dolus, ge¢ diyastolik dolus hiz-zaman integralleri
ve bunlarin birbirine oranlari karsilastirildi. Erken diyastolik dolus (E) hiz-zaman integrali, izole pulmoner kapak yetersizligi olan
grupla kontrol grubu kiyaslandiginda bu degerin kontrol grubuna gore diisiik oldugu ve bunun istatistiksel olarak anlamli ol-
dugu saptandi (p=0.04). Grup > deki hastalarin A dalga hiz-zaman integrali kontrol grubu ile kiyaslandiginda istatistiksel olarak
anlamli farklilik olmadigi saptandi (p=0.56). izole pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarla kontrol grubu E/A hiz-zaman in-
tegrali (VTI) karsilastinldiginda grup I> de VTi E/A «in kontrol grubuna gére istatistiksel olarak anlamli olarak diisiik oldugu sap-
tandi (p=0.01). Pulmoner kapak yetersizligiile E, A, E/A arasinda korelasyona bakildiginda anlaml bir iliskinin olmadigi (p>0.05),
hiz-zaman integralleri degerlendirildiginde korelasyonun kapak yetersizligi ile iliskili olmadigi saptandi (p>0.05). Hem kontrol
grubunda hem de izole pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarda elektrokardiyografik bulgularin ve telekardiyografik bulgu-
larin normal oldugu, kardiyomegali ve pulmoner arter dilatasyonunun olmadigi saptandi.

Tartisma: Dogumsal pulmoner kapak yetersizligi olduk¢a nadir bir klinik durumdur ve genelde kapak yetmezligi yillarca iyi to-
lere edilir, uzun donemde sag kalp yetersizligi ve disritmilere bagh ani 6lim nadiren gorilebilir. Erken yasta semptomatik olup
kardiyomegalisi saptanan olgular ve hatta siit cocuklugu déneminde kalp yetersizligi nedeniyle kaybedilen olgular literatlirde
bildirilmistir. Yine 2014 yilinda bildirilen olgu sunumunda izole pulmoner kapak yetmezligi olan 21 yasinda genc bir bayan has-
tanin senkop nedeniyle hastaneye basvurusunda sag ventrikil diyastolik disfonksiyon oldugu saptanmistir. Biz calismamizda
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hastalarimizin asemptomatik oldugunu, elektrokardiyografik ve telekardiyografik bulgularinin normal oldugunu tespit ettik.
Fakat izole pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarda kontrol grubuna gére sag ventrikil diyastolik fonksiyonlarinda belirgin
azalma oldugunu saptadik. Kontrol grubu ile pulmoner kapak yetersizligi olan hastalarda triklspit velositelerinin doppler de-
gerlerinde anlaml fark goézledik. Literatlirde havyan modelli bir calismada da izole pulmoner yetmezlik olusturulmus domuz-
larda, sag ventrikil longitudinal fonksiyonlarinda azalma ve kompansatuar septal pompalamada artma oldugu saptanmistir.

Sonug: Calismamizda diyastolik fonksiyonlar hasta grubu ve kontrol grubu arasinda anlamli olarak farkli bulunmustur. Bu
sonuclar, bize cogu kez benign bir durum olarak kabul edilen izole pulmoner kapak yetersizliginde sag ventrikil diyastolik
fonksiyonlarinin bozuldugunu ve belirli siirelerle diyastolik fonksiyonlarin takip edilmesi gerektigini diisiindiirmistir. ileride
cikabilecek aritmi ve yetersizliklerin &nceden taninmasi ve tedavilerin planlanmasi acisindan bunun énemli bir bulgu olabile-
cegi kanisindayiz.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner kapak, diyastolik fonksiyonlar, cocukluk yas grubu
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S-18
Yiiksek riskli asemptomatik ¢cocuklarda ¢olyak hastaligi tanisinda yiiksek Anti-Ttg Iga pozitifliginin
degeri

Ozlem Kalaycik Sengiil' Engin Tutar’, Bilge Sahin Akkelle', Burcu Volkan', Cigdem Ataizi Celikel?, Deniz Ertem’
'Marmara Universitesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme Bilim Dali 2Marmara Universitesi, Patoloji Ana Bilim Dali

GIRIS ve AMAG: Colyak hastaligi (CH), genetik olarak yatkinligi olan bireylerde gliiten iceren tahillarin (bugday, arpa, cavdar)
yenmesi ile gelisen bir otoimmiin enteropatidir. CH tanisi; ¢dlyak hastaligina 6zgii olan serolojik testlerin normalden yiiksek
saptanmasi durumunda, endoskopik inceleme ile bulbus ve distal duodenumdan alinan biyopsi incelemelerinde ¢6lyak hasta-
ligina 6zgi histopatolojik bulgularin saptanmasina dayanir. Avrupa Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme Dernegi
(ESPGHAN)'nin 2012 yilinda yayinlanan son rehberinde; semptomatik cocuklarda anti-doku transglutaminaz immunglobulin A
(anti-tTG IgA) duizeyi normal Gst sinir (NUS)In 10 katindan yuksek oldugunda, anti-endomisyum (anti-EMA) ve HLA-DQ2 ve/veya
DQ8 pozitifligi de eslik ediyorsa, histopatolojik inceleme olmaksizin ¢6lyak hastaligi (CH) tanisi konulabilecegi belirtiimektedir.
Biyopsisiz tani konulabilmesi, hem endoskopi hem de anestezi yikiini azaltir, maliyet tasarrufu saglar ve bu islemlerin olasi
olumsuz etkilerini dnler. Calismamizin amaci; yliksek risk grubundaki asemptomatik cocuklarda, CH tanisinda serolojik testlerin
guvenilirligini degerlendirmektir.

METOT: Colyak hastaligr acisindan risk grubunda olup anti-tTG IgA pozitifligi saptanan asemptomatik ¢cocuklarin Ocak 2013
ile Ekim 2018 tarihleri arasindaki dosya kayitlari incelendi. Anti-tTG titresi, anti-EMA, CH taranma nedeni (risk grubu) ve histo-
lojik bulgulari iceren veriler kaydedildi. Selektif IgA eksikligi olan hastalar calisma disi birakildi. Endoskopik biyopsiler modifiye
Marsh-Oberhuber kriterlerine gore degerlendirildi. Histopatolojik bulgular ile eslik eden anti-tTG titresi ve anti-EMA durumu
arasindaki iliski analiz edildi.

BULGULAR: Calismaya, CH ile iliskili risk grubunda olup anti-tTG IgA pozitifligi saptanan 69 asemptomatik cocuk dahil edildi.
Vakalarin yaslari 27 ay ile 17 yil arasinda (ortanca 10,5 yil) olup %56,5'i kizd1. Altta yatan risk faktorleri: Birinci derece akrabasin-
da CH olanlar (%47,8), tip 1 diyabet (%40,6), Down Sendromu (%7,2), Turner Sendromu (%2.9) ve otoimmdin tiroidit (%1,4) idi.
Toplam 69 hastanin 34'Uinde (%49,3) anti-tTG IgA diizeyi >10 X NUS saptandi. Calisma grubundaki hastalarin 48inde (%69,6)
anti-EMA antikoru da ytiiksek idi; istatistiksel veriler tablo 1'de gdsterilmektedir. Elli hastada (%72,4) CH ile uyumlu vill6z atrofi
histopatolojisi (Marsh 3) saptandi. Anti-tTG IgA >10 X NUS olan 34 cocugun 30'unda (%88,2) villéz atrofi varken, anti-tTG IgA >10
X NUS olup anti-EMA yiiksekliginin de eslik ettigi 33 hastanin 29'unda (%87,9) villéz atrofi gézlendi.

SONUC: Literatlirde az sayida da olsa, asemptomatik ytiksek riskli cocuklarda yiiksek serum anti-tTG IgA titresi ile endoskopik
biyopsi olmaksizin CH tanisi konulabilecegini belirten calismalar bulunmaktadir. Bu calismalardan farkli olarak calisma sonucla-
rimiza gore; CH gelisimi icin risk faktori tastyan asemptomatik cocuklarda, serum anti-tTG IgA titresinin yiksek diizeyde saptan-
masi, anti-EMA pozitifligi birlikteliginde de olsa, intestinal biyopsi ihtiyacini ortadan kaldirmamaktadir.
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Tablo 1. Hastalarin serolojik tetkik sonuclarina gére ¢olyak hastaligi tanisi acisindan degerlendirilmesi.

Pozitif
(n=50) HiSTOPATOLOJI
Negatif
(n=19)
> 10 X ULN 30 4 Duyarlilik %60
AntitTG Ig A Ozgillik %79
<10 X ULN 20 15 PPD’ %88,2
NPD? %42,8
EMA (+) 39 9 Duyarlilik %78
Anti-tTG IgA Ozgillik %52,6
(herhangi bir titre) EMA (- ” 10 PPD %81,3
NPD %47,6
EMA (+) 29 4
Anti-tTG IgA =10 X NUS3 Duyarlilik %96,7
EMA () ! 0 PPD %87,9

3NUS: Normal Ust sinir

'PPD: Pozitif prediktif (6ngori) deger, 2NPD: Negatif prediktif (6ngori) deger,

Anahtar Kelimeler: Colyak hastaligi, Anti-tTG IgA, asemptomatik, yuksek risk grup
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S-19
Gagiis agrisi ile bagvuran ve myoperikardit tanisi alan hastalarin retrospektif degerlendirilmesi

Evi¢c Zeynep Akglin', Dilek Borakay', Berna Saylan Cevik', Elif Erolu', Demet Deniz Dogancl', Figen Akalin'
"Marmara Universitesi Cocuk Kardiyoloji Klinigi

Amag: Miyoperikarditler adélesan ve genc eriskinlik doneminde anjinal gogus agrisi ile bagvuran, koroner arterleri normal bu-
lunan buna karsin elektrokardiyografi (EKG) degisiklikleri ve miyokard tutulumunun gdstergesi olan kardiyak biyokimyasal be-
lirteclerde yiikselme ile giden bir klinik tablodur. Miyoperikardit tanimi zaman zaman klinisyenler tarafindan perimiyokardit
tanimi yerine kullanilsada, miyoperikarditlerde eslik eden duvar hareket kusuru yoktur. Perikardiyumda ve miyokardiyumda
inflamasyona sebep olan etiyolojik faktorler benzer olmasina karsin hangi kardiyak yapinin baskin ve asil olarak tutuldugu klinik
veriler 1siginda 6ngorilebilmektedir. Son yillarda daha sik gordiigiimiiz bu hasta grubunu geriye déntik olarak degerlendirmeyi
amacladik.

Gerec ve Yontemler: Haziran 2014-Subat 2019 tarihleri arasinda Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji kliniginde
miyoperikardit tanisi alan 32 hasta (kiz/ erkek= 4/28 erkek) degerlendirildi. Calismaya alinan hastalarin demografik ve klinik
ozellikleri, hemogram, C-reaktif protein (CRP), Troponin |, Troponin T, viral seroloji sonuclari, EKG bulgulari, ekokardiyografi,
koroner anjiyografi ve kardiyak BT ve MRI bulgulari kaydedildi. Miyoperikardit tanisi akut perikardit disiindiiren 4 kriterden en
az ikisinin (Gogus agrisi, perikardial siirtinme sesi, perikardit diisindlren EKG bulgulan, perikardial eflizyon) varligina ek olarak
yeni olusmus duvar hareket kusuru veya miyokard disfonksiyonu olmaksizin, kardiyak biyomarkerlarda yikseklik yada kardiyak
MR gibi goriintileme yontemleri ile miyokard inflamasyonu gosterilen hastalara konuldu. Koroner BT anjiyoda koroner arter
anomalisi saptanan bir hasta ¢alisma disi birakildi.

Bulgular: Calismaya alinan 32 hastanin basvuru sirasinda ortalama yaslari 14,6+2,59 yil (7-17 yil), agirliklari 61,6+19,07 kg (15-
110 kg) bulundu. Yirmibir %87,5 hastada 6ykiide 2 hafta icinde gecirilmis atesli Gist solunum yolu enfeksiyonu, bir hastada go-
gulise travma ve bir hastada sigara ve stipheli madde kullanimi mevcuttu. Basvuru sirasinda tim hastalarda gogus agrisi sikayeti
mevcuttu, ek olarak 4 hastada carpinti, 6 hastada ates halsizlik ve karin agrisi, bir hastada dispne sikayeti vardi. Otuzbir hastada
telekardiyografide kardiyomegali saptanmazken bir hastada kardiyotorasik oran 0,58 saptandi. Basvuru sirasinda I6kosit sayisi
9.45+2,98 1073/l (5,7-18,4), trombosit sayisi 276.000+24000 mm? (172000-610000), CRP 59,9+64,9mg/L (2,16-269) idi. Tum
hastalarda elektrolit diizeyi ve bobrek fonksiyon testleri normal sinirdayken 10 hasta karaciger fonksiyonlarinda hafif ylksekti.
Elektrokardiyografide 18 (%68,8) hastada ST elevasyonu, bir hastada tasikardi ve ST depresyonu, bes hastada non spesifik re-
polarizasyon degisikligi ve iki hastada ventrikiler erken atim saptandi. Ekokardiyografik degerlendirmede ejeksiyon fraksiyonu
%65,3%6,18 (%51-75) , kisalma fraksiyonu % 35.06+4.5 (%28-44) idi. iki hastada hafif mitral yetersizlik, iki hastada 4-5 mm ge-
nisliginde perikardial efiizyon mevcuttu. On hastada sadece Troponin |, 12 hastada sadece Troponin T, 10 hastada ise her iki
biyomarker calisilmisti. Troponin | ortalama 8,55+7,2 (0,04-29,8 ng/mL) ve Troponin T ortalama 1101+1924, ng/L (551-9398) sap-
tandi. Koroner anomali ve akut koroner sendrom ayirici tanisi icin 16 hastada koroner BT anjiyografi yapildi, 5 hastada kateter
anjiyografi yapildi ve hepsi normal bulundu. 25 hasta kardiyak MRI ile degerlendirildi ve sekizinde miyoperikarditi desteleyen
bulgular saptand. iki hastada Parvovirus B19 pozitif bulundu. Tiim hastalara ibuprofen 30mg/kg/giin ve seftriakson 75mg/kg/
glin tedavisi baslandi. Bir hastada baslangicta sinirli olan perikardiyal eflizyon artti ve perikardiosentez gerekti. Hastalarin orta-
lama hastane yatis suresi 3,87+1,56 (1-7) guin idi.

Tartisma: Miyoperikarditler hafif miyokardial tutulum ile giden 6n planda perikard tutulumunun oldugu klinik bir tanidir. Kli-
nik pratikte siklikla perikarditlere degisen derecelerde miyokard tutulumu eslik eder. Miyokard tutulumunun baskin oldugu ve
kardiyak fonksiyonlarda bozulma ile giden perimiyokardit ve miyokarditlerden farkl olarak kendini sinirlayan selim bir tablodur.
Ayrica gogus agrisi, EKG degisiklikleri ve troponin ylksekligine neden olmasi nedeniyle akut koroner sendrom ve koroner arter
anomalileri ile karisabilir.

Etyoloji idiyopatik olabilecegi gibi enfeksiydz ve nonenfeksiydz etkenlerde suclanmaktadir. Viruslar gelismis Ulkelerde en sik
enfeksiyoz etkenlerdir. Baslica viral patojenler Coxsackievirus, Adenovirus, Herpesvirus, Echovirus, Epstein-Barr virus, Citome-
galovirus, influenza virus, Hepatit C virusu, Parvovirus B 19 dur. Bakteriyel, fungal ve paraziter enfeksiyonlar etyolojide suclan-
maktadir. Ayrica kardiyotoksik yada hipersensivite reaksiyonuna neden olan ilaglar, radyasyon maruziyeti, sistemik inflamatuar
hastaliklar, malignite, asi uygulamasi ve bazi metabolik hastaliklara bagli miyoperikardit olgular bildirilmistir.

Bir cok vakada miyoperikardit tablosu subklinik seyredebilir. Hastaneye en sik basvuru sebebi gogus agrisidir. Egzersiz
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kapasitesinde azalma, carpinti yada inflamasyona ait ates, halsizlik gibi nonspesifik bulgular eslik edebilir. Laboratuvar testlerinde
kardiyak biyomarkerlarda yukseklik ve akut faz reaktanlarinda artis izlenir. Elektrokardiyogramda yaygin ST elevasyonu ve PR
depresyonu sonrasinda ST ve PR segmentinin normalizasyonu ve T dalga inversiyonu gorillr. Son yillarda yapilan ¢alismalarda
miyoperikarditlerde perikarditlerden farkl olarak ST elevasyonunun inferolateral ve anterolateral bolgede lokalize olabilecegi ve
Tdalgainversiyonunun ST segment normalizasyonundan 6nce olabilecegi, ayrica non-sustained ventrikdler tasikardi, ventrikiler
ve supraventrikller erken atimlarin gorilebilecedi bildirilmistir. Bu EKG bulgulari nedeni ile akut koroner sendrom ve erken
repolarizasyondan ayirici tanisi yapilmalidir. Ekokardiyografi perikardial efiizyonun gosterilmesi, duvar hareket kusurlarinin ve
disfonksiyonun saptanmasi icin degerli ve kolay ulasilabilir bir tani yontemidir. Kardiak MR ile de perikardial ve miyokardial
tutulum gosterilebilmektedir. Koroner BT perikardial ve myokardial inflamasyon konusunda fikir verebilecegi gibi akut koroner
sendrom, koroner arter anomalisi, pulmoner emboli ve aortik diseksiyonun dislanmasinda da énemli bir tani aracidir. Nitekim
bir hastamiz ayni tabloda basvurdugu halde BT anjiyoda RCA'nin sol koroner siniisten keskin agiile ¢iktigr proksimal segmentte
orta- ileri derecede darlik oldugu goriildii ve calismadan cikarildi.

Hastalarin tanisinin koyulabilmei ve miyokardial tutulumun takibi agisindan hastaneye yatirilarak izZlenmesi onerilmektedir.
Ozellikle gdgis agrnisinin sinirlanmasi icin ampirik olarak antiinflamatuar tedaviler énerilmektedir (Aspirin, ibuprofen,
indometazin). Direngli ve tekrarlayan vakalarda basarili kolsisin kullanimi bildirilmistir. Bir hastamizda perikardiyosentez
gerektiren eflizyon gelismesi bu hastalarin yakin takibinin 6nemli oldugunu ortaya koymaktadir. Tum hastalarda 6 hafta mutlak
hareket kisitlamasi, 6 ay agir egzersiz kisitlamasi onerilmektedir.

Sonuc olarak; Miyoperikarditler sik goriilen ve genellikle iyi huylu olan ancak ayirici tani ve olasi komplikasyonlar acisindan
dikkatle takibi gereken bir hasta grubudur.

Anahtar Kelimeler: gogus agrisi, miyoperikardit, troponin yiksekligi
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Tip fakiiltesi 6grencilerinin ¢ocuk haklari konusundaki diigiinceleri

Kiibra Gokce' Mehmet Ali Gulpinar? Perran Boran'
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi Tip Egitimi Bilim Dali

Giris: Cocuk haklari her hekim ve hekim adayinin bilgili ve ilgili olmasi gereken bir konudur. Ulkemizde ve diinyada her giin
farkli bicimlerde haklar gasp edilen ¢ocuklara yardim etmek, calismalarini insanhdin iyiligine adamis hekimlerin de gorevleri
arasindadir. Hekimlerin cocuk haklarini efektif bir sekilde koruyabilmesi icin ise 6ncelikle bu haklarin tanimini ve 6nemini bilme-
leri gerekmektedir. Bu amagla fakiltemiz cocuk saghgi ve hastaliklari rotasyonunda 5. sinif 6grencilerine cocuk haklari ile ilgili
ayrintili egitim verilmektedir.

Materyal ve Metod: Bu calismada, verilen egitmin tip fakdltesi 5. sinif 6grencileri tizerindeki etkisi ve klinik pratikte bu haklara
bakis acilarinin degerlendirilmesi amaclandi. Calisma kapsaminda 2012 senesinden itibaren 5 sene boyunca ¢ocuk haklari ile
ilgili ders alan 463 5. sinif 6grencisinden derslerin bitiminde ¢cocuk haklari ile ilgili yazmasi istenen makaleler 2 farkl egitmen
tarafindan degerlendirildi.

Bulgular: Toplam 463 katilimcidan 273 (%59) tanesi kiz, 190 (%41) tanesi erkekti. Ogrencilerin makalelerinde en cok lizerinde
durduklari haklar sirasiyla egitim alma hakki (%13), uygun sartlarda ¢alisma hakki ve ¢ocuk iscilerin sorunlari (%12), cinsel istis-
mardan korunma hakki (%8), saglk hakki(%7) ve her tiirli siddetten korunma hakkidir (%6).

Tartisma: Bu konularin ayni zamanda llkemizde ¢cocuk haklarinin en ¢ok ihlal edildigi noktalar da kapsadigi g6ze carpmaktadir.
Bu agidan hem hekim adaylarinin bu konulardaki farkindaliginin artmis olmasinin hem de makalelerinde belirttikleri ¢6ziim
Onerilerinin s6z sahibi blyukleri tarafindan dikkate alinmasinin degerli olacagina inanmaktayiz.

Anahtar Kelimeler: cocuk haklari, stajer doktorlar, farkindalik
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S-21
Yeni kurulan bir merkezde bir yillik cocuk kalp ve damar cerrahisi deneyimi

Emrah Sisli', Osman Yesilbas?
1Saglik Bilimleri Universitesi, Van Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Kalp Damar Cerrahisi, Van, Tiirkiye,

2Saglik Bilimleri Universitesi, Van Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Yogun Bakim Birimi, Van, Tiirkiye

Giris: Bu sunumdaki amacimiz yeni kurulan bir Cocuk Kalp Damar Cerrahisi (CKDC) merkezinde tek cerrah tarafindan gercekles-
tirilen CKDC olgularini geriye yonelik olarak incelemektir.

Materyal ve Metod: Ameliyat sonrasi yogun bakim ihtiyaci olan hastalarin takip ve tedavileri, CKDC uzmanlari, Cocuk Yogun
Bakim uzmanlari ve Cocuk Kardiyoloji uzmanlari ile multi-disipliner olarak gerceklestirildi. Yenidogan hastalarin post-operatif
donemdeki takip ve tedavileri icin Yenidogan uzmani multi-disipliner ekibe dahil edildi. 14 Eylil 2017 - 26 Eyliil 2018 tarihleri
arasinda merkezimizde CKDC olgulari geriye doniik olarak toplandi. Toplam 41 hastanin demografik ve antropometrik verileriile
birlikte klinik ve operatif verileri elde edildi. Hastalarin ameliyat kompleksite siniflamasinda “risk adjustment for congenital heart
surgery” (RACHS) skorlamasi kullanild.

Bulgular: Toplam 41 hastadan olusan calisma toplulugunun yas ortancasi 1.02 yil idi. Hastalarin %53.7 erkekti. Hastalarin G¢in-
de fenotipik Down sendromu mevcut iken 12 hasta yenidogan idi. Toplam 41 hastada 45 ameliyat gerceklestirildi. Otuz iki hasta
kardiyak tani nedeniyle opere edilirken dokuz hasta vaskiiler nedenlerle opere edildi. Kardiyak hastalarin ¢cogunlugu %29.3
orani ile RACHS-3 sinifinda hastalardi. RACHS-4 kategorisinde olan U¢ hasta, il-disina sevk olamayacak durumda hemodinamik
instabilitesi olmasi nedeniyle opere edildi. Fallot tetralojisi nedeniyle tam diizeltme operasyonu gerceklestirilen iki hastada
post-kardiyotomi sendromu nedeniyle santral veno-arteriyel ekstrakorporeal membran oksijenasyonu (ECMO) destegine ihti-
ya¢ duyuldu. Bir hastada 4 giin, diger hastada ise 7 giinlik ECMO destegi sonrasi ECMO’dan basari ile ayrildi. Hastane-i¢i mor-
talite orani %9.8 (n=4) idi. RACHS-1 ve RACHS-2 kategorisinde mortalite gérilmezken RACHS-3'te 2/12 (%16.7), RACHS-4'te ise
1/3 (%33.3) hastada mortalite gelismistir.

Sonug: Cocuk Kalp ameliyatlarinin gergeklestirildigi merkezler icin diinyada 6nerilen hastane-ici mortalite orani %10’un alti,
hatta cok ileri merkezlerde %1-5 arasindadir. Hastane-i¢i mortalite oranimiz %9.8 idi ve %10’un altindaydi. Hasta cesitliliginin
fazla, 6lim riskinin yiksek oldugu CKDC kliniginin kurulmasi ve etkin bir bicimde calismasi ancak Cocuk Yogun Bakim Uzmani-
nin da multi-disipliner ¢alisma diizeni icerisinde aktif olarak yer aldigi merkezlerde saglanabilinecegdi kanaatindeyiz.

Anahtar Kelimeler: cocuk kalp damar cerrahisi, cocuk yogun bakim
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S-22
Fetal distres ve erken membran riiptiiriiniin plasma I6kosit, C-reaktif protein ve kortizol iizerine olan
etkisi

Giintiili Sik' Tutku Ozdogan', Aytek Sik'
'Stleymaniye Kadin Dogum Ve Cocuk Hastaliklari Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Giris-Amag: Erken membran riiptirt (EMR) dogum eylemi baslamadan 6nce fetal membranlarin yirtilmasi olarak tanimlanir,
tim gebeliklerin % 5-10’unda gozlenir. EMR’ de en 6nemli komplikasyonlar erken dogum, maternal ve fetal infeksiyonlar, umbi-
likal kord basisina ve kordon sarkmasina bagli hipoksi ve asfiksi, pulmoner hipoplazi ve fetal deformitelerdir (1,2).

Total l6kosit, immatiir I6kosit ve mutlak nétrofil sayilar (MNS) ile immatiir I6kosit sayisinin (ILS) total I6kosit sayisina orani (TLS)
enfeksiyon tanisiicin en sik kullanilan gostergeler olmasina ragmen bunlarin sensitivite ve spesifiteleri distiktir(3). Diger enfek-
siyon belirteclerinden olan C-reaktif protein (CRP), inflamasyona yanit olarak karacigerde sentezlenen, hasarli dokulardan veya
mikroorganizmalardan aciga ¢ikan, kantitatif veya semi-kantitatif metotlarla her zaman 6lcilebilen bir testtir. Ancak ilk 12 saat
icinde ortaya cikan erken sepsiste ve bazi grup B streptokok enfeksiyonlarinda CRP'nin yiikselmedigi gézlenmistir. Bu ylizden
yenidoganlarda erken sepsisin taninmasinda yardimci olmasi icin baska belirteclere ihtiya¢ duyulmaktadir. Yenidoganlarda kor-
tizol ve prolaktin seviyeleri sepsiste degisiklik gosterebilmektedir, erken sepsisin taninmasinda yardimci olabilir (4,5).

Yéntem: Bu arastirma, istanbul Stileymaniye Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hastalik-
lari Klinigi'nde 6 aylik stirecte prospektif gdzlemsel olarak yapildi. Calisma icin hastane etik kurulundan onay alindi. Calismaya
34-42. gebelik haftalari arasinda dogan 100 yenidogan dahil edildi. Membran rlptirinin tGzerinden 18 saatten daha fazla gec-
mis olan 50 olgu erken membran rliptiri grubu, membran riiptiri olmayan 50 olgu kontrol grubu olarak alindi. Bebegin dogu-
munu takiben postnatal ilk saat icinde periferik venden, hemogram icin EDTA (Etilen Diamin Tetra Asetik Asit) iceren hemogram
tlpune, CRP icin kuru tipe kan ornedi alindi. Kortizol ve prolaktin icin 5 ml kan 6rnegdi alinip santrifij edilerek elde edilen 4 ml
serum -18°C'de saklandi. Serumlarin 2 ml'sinde kortizol, 2 ml'sinde prolaktin degerleri calisildi. istatistiksel analizler icin NCSS
(Number Cruncher Statistical System) 2007&PASS 2008 Statistical Software (Utah, USA) programi kullanildi.

Bulgular: Toplam 100 yenidogan calismaya dahil edildi, %52'si (n=52) kiz, %48'i (n=48) erkekti. Ortalama gebelik haftasi
38,54+1,49 haftaydi. EMR olan ve olmayan yenidoganlar karsilastirnldiginda gebelik haftasi, dogum tartisi, apgar, cinsiyet ve
dogum seklinde farklilik saptanmadi (tablo 1).

EMR + olan yenidoganlarin total 16kosit sayisi ve CRP degerleri EMR — gruba goére anlamli derecede yuiksekti. Prolaktin seviyesi
EMR + grupta yiksek saptanmis olmasina ragmen 2 grup karsilastirildiginda kortizol ve prolaktin degerleri arasinda istatistiksel
fark saptanmadi (tablo 2).

EMR (+) grupta; yenidoganlarin kortizol diizeyleri ile prolaktin diizeyleri arasinda negatif yonde (p<0,01), prolaktin diizeyleri ile
Iokosit diizeyleri arasinda pozitif yonde anlamli iliski bulundu (p<0,01). Dogum sekline gére hastalar karsilastirildiginda normal
vajinal yolla dogan yenidoganlarda total I6kosit sayisi, sezeryan ile dogan gruptakilere gore yiiksek saptandi. Dogum sekline
gore yenidoganin kortizol ve prolaktin seviyeleri arasinda fark saptanmadi.
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Tablo 1: Demografik ve klinik 6zellikler

EMR (+) EMR (-)
Ort+SS (Med
' (Medyan) Ort£SS (Medyan) P
+*Gebelik Haftasi 38,42+1,65 38,66+1,33 0,419
*Dogum Tartisi (gr) 3053,2+475,6 3226,2+482,6 0,074
+Apgar 1. dk 6,76+1,18 (7) 6,76+0,85 (7) 0,468
**Apgar 5. dk 8,44+0,70 (9) 8,40+0,61 (8) 0,554
n (%) n (%)
L Kiz 26 (%52) 26 (%52)
!
Cinsiyet Erkek 24 (%48) 24 (%48) 1,000
. . NSD 28 (%56) 24 (%48)

X

DogumSekli /g 22 (%44) 26 (%52) 0423
Tablo 2: Laboratuvar parametreleri

EMR (+) EMR (-) "
Ort£SS (Medyan) Ort+£SS (Medyan)

Bebek Lokosit 20778,2+6362,64 (20600) 18132,32+5981,80 (17215) 0,043*
Bebek Platelet 257774,0+£79236,8 (249500) | 250880,0+101973,7 (248500) 0,365
Bebek CRP 5,40+7,84 (3,3) 3,83+2,75(3,3) 0,008**
Bebek Kortizol 21,21+£13,78 (18,6) 21,60+11,46 (22,5) 0,600
Bebek Prolaktin 449,28+213,56 (428,1) 412,61+169,63 (429,15) 0,392

Tartisma ve Sonug: Erken membran riiptiirl, maternal ve fetal morbidite ve mortalitenin en dnemli nedenlerinden biridir,
hizli ve kesin tanisi Gnemlidir.

EMR sepsis gelisimi acisindan énemli bir risk faktoriidir. EMR (+) olan yenidoganlarda sepsis goriilme olasiligi % 1 iken, preterm
yenidoganda EMR varliginda risk % 4-6'ya ¢cikmaktadir(6,7,8). Lokositoz ve CRP pozitifligide yenidogan sepsisinin en énemli la-
boratuvar parametrelerinden birisidir. Total [0kosit sayisinin(TLS) sensitivitesi % 29, spesifitesi ise % 91 olarak bulunmustur. EMR
ile 16kosit sayisi arasindaki iliskiyi degerlendiren bir calisma olmamakla birlikte Mannan ve arkadaslari (9) ile Alexejew'in yapmis
oldugu calismalarda neonatal sepsiste total [6kosit degerlerinin kontrol grubuna gore artmis oldugu saptanmistir (10). Biz calis-
mamizda EMR(+) grupta ortalama TLS degerini 20778/mm3 ,EMR (-) grupta 18132/mm3 olarak saptadik. Literatiire benzer se-
kilde EMR (+) gruptaki bebeklerin I16kosit degeri, EMR(-) gruptaki bebeklerin 16kosit diizeyinden anlamli olarak ylksek bulundu.

CRP, yenidogan sepsisi tanisinda ¢ok sik olarak kullanilan bir parametredir. Enfeksiy6z olayin baslamasindan 4-6 saat sonra CRP
salinimi baslar, 24-48 saatte de pik noktaya ulasir ve inflamasyon gerileyince miktari azalir. Tedavinin baslamasi ile birlikte CRP
diizeyleri dismeye baslar ve bu diistis tedavinin etkinliginin izlenmesinde kullanilabilir. Caismamizda EMR (+) gruptaki hastala-
rin %20 sinde (n=10), EMR (-) grupta hastalarin %4 Ginde (n=2) CRP degeri pozitif (>5mg/I) olarak saptandi (p<0,01).

Literatlirde EMR ile serum kortizol ve prolaktin diizeylerini inceleyen bir calisma bulunmamaktadir. Fakat Reissland ve arkadasla-
rinin yaptigi calismada fetal distres’te ve fetal distres’e yol acan durumlarda fetal kortizol seviyelerinin arttigi bildirilmektedir(11).
Carr ve arkadaslarinin yapmis oldugu bir calismada ise RDS gozlenen yenidoganlarda serum prolaktin diizeyi kontrol grubuna
gore daha diisiik saptanmistir(12). Ancak biz calismamizda 2 grup kortizol ve prolaktin seviyeleri arasinda fark saptamadik.

Sonuc¢ olarak, EMR (+) anneden dogan yenidoganlarda hemogram ve CRP diizeyleri tani ve takipte yardimci olmakla beraber,
kortizol ve prolaktin diizeylerinde degisiklik olmamaktadir.
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S-23
Direncli cocukluk ¢agi epilepsisi tedavisinde ketojenik diyet uygulamasinin kan lipid profiline etkisi

Canan Yildirim' Yesim Coskun?
'0zel Acibadem Atakent Hastanesi
2Bahcesehir Universitesi Tip Fakiiltesi Géztepe Medicalpark Hastanesi

AMAC: Epilepsi hastaligi, beyinde bir grup néronun ani, beklenmedik ve gecici bir sekilde elektriksel desarjlara yol agmasi so-
nucunda tekrarlayan ataklarla seyreden, klinik olarak psisik, motor, duyusal ve otonom belirtiler gosteren bir hastaliktir. Ttrk
cocuklarinda epilepsi prevalansi 8/1000'dir. En az bir yillik takipte, uygun dozda en az 2 tane antiepileptik ilag kullanilmasina
ragmen ortalama ayda > 1 epileptik nébet gecirmek veya iki nébet araligi 3 aydan fazla olmamak sarti ile epileptik nébet olmasi
haline ‘direncli cocukluk cagi epilepsi’ denir. Epilepsi hastalarinin yaklasik % 65‘inde altta yatan neden gdsterilememekte olup
idiopatiktir. Hastalarin %30-40't antiepileptik ilaglarla kolayca kontrol altina alinabilir, %20’lik kisimda ise cerrahiyi iceren tedavi
sadece nobetleri kismen azaltabilmektedir. DCCE tedavisinde glinimuzde ilag, cerrahi ve vagal sinir stimilasyonu tedavileri
uygulanmakla birlikte %30 vakada nobetler kontrol altina alinamamaktadir.

Ketojenik diyet (KD) yaglardan zengin ancak karbonhidrati diistik olan ve a¢ligin viicutta yaptigi etkiyi taklit eden bir diyet olup
ilk kez 1921 yilinda kesfedilmis, 1990'dan sonra aktif kullaniimaya baslanmistir. KD, DCCE tedavisinde kullanilan nonfarmakolojik
alternatif bir yontemdir. KD'in nébet kontroliindeki etki mekanizmasi net olmayip bazi teoriler vardir. KD ile glikolizisten yag
asidi oksidasyonuna gecis olup keton cisimleri ve yag asitleri hem kan hem de beyinde artmaktadir. Keton cisimleri kan-beyin
bariyerini gecerek beynin ana enerji kaynagini olusturur. Ketozis sirasinda glutamatin sinaptik salinimi artar, glutamat gama-a-
minobutirik aside donustr ve ndronal inhibisyona yol agar. KD ayrica ATP Uretimini artirir, serbest oksijen radikallerinin Gretimini
azaltir, mitokondrial bitiinligl korur ve néroprotektif etki saglar. KD'nin epileptogenezisle iliskili olan mitokondrial disfonksi-
yonu da iyilestirdigi gosterilmistir. Bir diger teoriye gore karacigerde yag metabolizmasi sonucu ortaya ¢ikan bir keton cisimcigi
olan betahidroksibutirat (BHB), hem epigenetik hem de anti-inflamatuvar aktivite ortaya cikartir. BHB'nin etkisi iktogenezis ve/
veya epileptogenez ile iliskili olup néroinflamasyonun azalmasinin nébet aktivitesini bloke edebilecegdi gosterilmistir. KD 6zel-
likle bazi epilepsi tiirleri ve sendromlarda yararl olmaktadir. Glukoz transport bozuklugu 1 eksikliginde birincil tedavi seklidir.
infantil dénemin ciddi miyoklonik epilepsisi (Dravet Sendromu), miyoklonik-astatik epilepsi (Doose sendromu), West sendromu,
tuberoskleroz, pirtivat dehidrogenaz eksikligi, mitokondriyal hastaliklar ve yavas uykuda bioelektrik status da KD'e iyi yanit verir.
Primer karnitin eksikligi ve beta oksidasyon defektleri KD'in kontrendike oldugu durumlardir.

KD, 2:1, 3:1 veya 4:1 seklinde yagdin protein ve karbonhidrata orani ile ayarlanilmakta olup 6zellikle 4:1 ve 3:1 oranlarla glinliik
kalorinin %90 ve %86 si yaglardan saglanir. Minimum 3 aylik tedavi ile baslanip etkisine gore devam karari alinir.

Bu calismada DCCE olgularinin tedavisinde 3:1 ve 3:1'den az oranda baslanan KD’nin kan lipid diizeylerini nasil etkiledigini be-
lirlemeyi amacladik.

MATERYAL-METOT: Bu retrospektif ve randomize ¢alisma ¢cocuk nérolojisi polikliniginden takipli DCCE olan 30 hasta ile yapildi.
KD almis olan hastalar esit sayida 2 gruba ayrildi. Grup 1'e 3:1 oraninda, Grup 2'ye ise 3:1oranindan az KD almis hastalar alind.
KD oOncesi, diyetin 1., 3. ve 6. aylarinda hastalar norolojik muayene, kan tetkikleri ve EEG'leri ile degerlendirildi. Her iki gruptaki
hastalarin kan ylksek dansiteli lipoprotein (HDL), diisiik dansiteli lipoprotein (LDL) ve total kolesterol (TK) diizeyleri incelendi.
Parametrelerin analizinde Tekrarl Olctimler Varyans Analizi metodu kullanildi.

BULGULAR: Calismaya 9 ay-14 yas arasi 30 hasta alindi. Olgularin 19'u (%63,3) kiz, 11'i (%36,7) erkekti. Cinsiyet faktortiniin kan
lipid dlzeylerindeki degisiklikler tizerine istatistiksel olarak anlamli bir fark yaratmadigi saptandi. KD 6ncesi ve 6. ayinda her iki
grupta da LDL artisi olmasina ragmen KD uygulanmasinin LDL artislarinda etkili bir faktér olmadigi bulundu (p=0,567). HDLnin
takiplerinde gorilen artis istatistiksel olarak anlamli olmasina ragmen bu artis gruplar arasinda istatistiksel olarak fark goster-
medi. TK tekrarlayan ol¢limlerindeki artis istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0.003). Ancak her iki grupta da TK artisinda KD
alma etkili bir faktor olarak saptanmadi.

SONUC: KD'nin, DCCE tedavisinde kan lipid diizeylerinde ilimli bir artisa neden olmasina ragmen standart oranda ya da altinda
baslanmasinin anlamli farkliliga neden olmadigini tespit ettik. Yag oranini artirmak icin KD'de kullandigimiz zeytinyagi bu ihmli
artisa neden olmakla birlikte glivenle kullanilabilir. Bu bulgular daha buyiik olgu gruplari ile incelenebilir.

Anahtar Kelimeler: direncli cocukluk ¢cagi epilepsisi, ketojenik diyet, kan lipid diizeyleri
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Asiri aktif mesaneli ¢cocuk hastalarin degerlendirilmesi

Sevgin Taner' ipek Kaplan Bulut’, Ahmet Keskinoglu', Caner Kabasakal’
'Cocuk Nefroloji, Ege Universitesi Tip Fakdiltesi, izmir, Tiirkiye,

AMACGC: Urodinamik inceleme sonucunda asiri aktif mesane tanisi almis hastalarin semptom ve basvuru yakinmalarinin deger-
lendirilmesi amacglandi.

METHOD: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dal’'nda Haziran 2016- Ekim 2018 tarihleri arasinda tirodinamik
inceleme yapilan hastalar retrospektif olarak degerlendirildi. Asiri aktif mesane tanisi alan 76 hasta calismaya alindi.

SONUCLAR: Hastalardan 47'si kiz (%38,2), 29'u erkekti (%61,8). Hastalarin ortalama yaslari 8,9+2,4 yildi. Kiz cocuklarin yas orta-
lamasi 8,7+2,3 yil, erkek cocuklarin yas ortalamasi 9,3+2,6 yil olup yas gruplari arasinda fark yoktu (p=0.264). Basvuru yakinmala-
rina gore degerlendirildiginde; 76 hastanin 31'i (%40,8) gece ve glindiiz idrar kagirma, 21'i (%27,6) gece idrar kagirma, 8'i (%10,5)
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, 7'si (%9,2) gece idrar kagirma ve tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, 7’si (%9,2) glindiiz idrar
kagirma, 2'si (%2,6) sik idrara ¢ikma nedeniyle basvurmustu (Sekil 1).

Ayrica semptom sorgulamasi yapildiginda %59,2'sinde acil iseme ihtiyaci, %53,9'unda idrar tutma manevrasi, %40,8'inde cama-
sirda islaklik, %25'inde kabizlik, %9,2'sinde soiling, %9,2’sinde enkoprezis, %2,6'sinda dizlri mevcuttu. Kabizlik erkek cinsiyette
%22,2 siklikta goriliirken, kiz cinsiyette bu siklik %31,7 idi (p=0,425). Soiling erkeklerde %14,8 siklikla gorilirken, bu oran kizlar-
da %7,3'tl (p=0,423). Enkoprezis erkeklerde %14,8 siklikta gortiliirken, kizlarda %7,3 sikhkta gorildi (p=0,423).

TARTISMA: Asiri aktif mesane ¢ocuklarda sik gorilen biriseme bozuklugudur. Karakteristik bulgusu acil iseme ihtiyaci olmasina
ragmen hastalar glindiiz idrar kagirma, entirezis nokturna, sikisma (urgency), sik idrara ¢ikma ve idrar yolu enfeksiyonu yakin-
malari ile de bagvurabilirler. Bu bulgularla gelen hastalarda, ayrintili 6yku ve fizik baki ile degerlendirme 6nemli olup hastaligin
tanisinda yol gostericidir.

Sekil 1: Hastalarin bagvuru semptomlarina gore dagihimi

Anahtar Kelimeler: asiri aktif mesane, enlrezis, idrar kagirma
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S-25
Cocuk hastalarimizda vertigo etiyolojisi

Betul Kili¢!
1Saglik Bilimleri Universitesi, Kocaeli Derince Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Giris: Vertigo, bosluktaki yonelim degisikligi hissinden kaynaklanan yakinmadir. Cocukluklarda sikhigi %5,7 olarak bildirilmistir.
Vertigonun ¢cocukluk caginda nedenleri eriskinlerden farklidir. Eriskinde vertigonun en sik nedenleri arasinda olan Méniére has-
taligi ve benign paroksismal pozisyonel vertigo (BPPV) cocuklarda nadir gorulir (1,2). Vertigo temel olarak santral ve periferik
kokenli olarak iki alt gruba ayrilir. Periferik tip (labirent, vestibuler sinir ile ilgili) duyu organlarindan yetersiz/yanhs bilgi gelmesi;
santral tip (vestibiler niikleus, santral yollar ile iliskili) bilgilerin santral sinir sisteminde iliskilendirilememesi sonucu olusmak-
tadir (3). Vertigo ayirici tanisinda ayrintili bir 6yki ve eslik eden semptomlarin sorgulanmasi gereklidir. Siddetli bas agrisi, biling
kaybi, norolojik defisit ve kafa travmasi 6ykuiist varliginda santral gorlintiileme; epilepsi sliphesinde elektroensefalografi (EEG)
incelemesi yapilmalidir. Bu calismada, bas donmesi sikayetiyle getirilen cocuk hastalarda vertigo etiyolojilerini saptamak amac-
landi.

Yontem: Hastanemiz Cocuk Acil ve Cocuk Noroloji Poliklinigine Ocak 2017-Ocak 2019 tarihleri arasinda vertigo yakinmasiyla
getirilen cocuk hastalarin dosyalari incelendi. Hastalarin yas, cinsiyeti, 5zge¢misi, aile dykdleri (migren, epilepsi), kronik hastalik,
kafa travmasi ve ilag kullanim &ykaileri, atak baslama yasi ve siresi, birliktelik gdsteren durumlari kaydedildi. Sistemik, norolojik,
oftalmolojik ve néro-otolojik muayene bulgular, laboratuvar sonuglari, varsa EEG ve kranial gértintiileme bulgular retrospektif
olarak degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya yaslari 1-18 yas arasi olan 273 hasta dahil edildi. Hastalarin 179'u kiz (%65,6), 94’ erkek olup (%34,4); kiz/
erkek orani 1,9 idi. Yag ortalamasi 11,5+4,1 yil olup, vertigo ataklari 14-16 yas arasinda pik yapmaktaydi.

Vertigo ataginin baslangic zamani ortalama 10,5+3.1 yil olarak saptand.. ilk vertigo atagi ile ilk muayenesi arasindaki siire orta-
lamasi 9,3+10,7 ay bulundu. Vertigo ataginin surresi; 111 (%40,6) hastada 1-5 dakika, 128 (%46,8) hastada 5-15 dakika, 5 (%12,6)
hastada saatler stirdig i tespit edildi.

Vertigo nedenleri; migren (%23,1), otitis media/orta kulakta efflizyon (%22,7), benign paroksismal vertigo (BPV) (%18), psikoje-
nik vertigo (%12), B12 vitamini eksikligi (%5,5), ortostatik hipotansiyon (%5,5), demir eksikligi anemisi (%4,4), epileptik vertigo
(%2,9), ilag yan etkisi (%1,8), kafa travmasi (%1,5), vestibuler norit (%1,1), intrakranial timor (%1,1) ve guillain-barre sendromu
(%0,4) olarak bulundu. ila¢ yan etkisi diistindiigiimiiz 5 hastanin 2’sinde karbamazepin, birer hastada da psédoefedrin, levetira-
setam ve furosemid kullanimi vardi.

Tablo 1. Hastalarda Vertigo Nedenleri

Vertigoya eslik eden yakinmalar; hastalarin %25,3’linde bas agrisi, %21.2'sinde gozde kararma, %20'sinde mide bulantisi,
%18'inde kusma, %15,7'inde renkte solma, %9'unda ates, %8’inde terleme, %3,6'sinda kulak agrisi, %3’linde korkma, %5'inde
halsizlik, %3’linde kulak ¢inlamasi ve %2,9'unda dalma-bos bakis oldugu 6grenildi.

Bes yasindan kicuk cocuklarda en sik neden BPV iken, bes yasindan biiyiik hastalarda en sik vertigo nedeninin migren oldugu
goruldi. Hastalarin 25'inde (%9,15) anne-baba arasinda akrabalik vardi. Hastalarin 92'sinde ailede migren (%33,6), 25'inde ailede
bas donmesi (%9,1), 20'sinde ailede epilepsi (%7,3) mevcuttu. Yiiz otuzalti hastada (%49,8) ise ailede bilinen bir hastalik yoktu.

Hastalarin %72,9'unda fizik muayene normal iken, %27,1'inde anormal fizik muayene bulgulari mevcuttu. Hastalarin sadece
%>5,8'inde (16 hasta) anormal nérolojik muayene bulgulari (isitme kaybi/azlidi, hemiparezi, ataksi, nistagmus, serebellar testler-
de bozukluk) bulundu. Hastalarin 133’line kraniyal gortintiileme yapilmis olup, bunlarin sadece 3'tinde beyin tiimord, 9 hastada
ise nonspesifik patolojiler gorildi. Kirkbes hastaya (%16,4) EEG cekilmis olup, bunlardan 8'inde (%2,9) epileptik anormallik
gozlendi.

BPV hastalarinda vertigo baslangi¢ yasinin diger gruplara gore daha kiiglik yasta oldugu (p<0,001) ve BPV grubunda ataklarin,
diger gruplara gore daha kisa oldugu saptandi (p=0,01). Ailede migren varliginin; migren (%79,3) ve BPV (%61,2) hastalarinda
diger hastalara gore daha sik oldugu bulundu (p<0,001). Ailede epilepsi varligi, epilepsi hastalarinda %25, psikojenik vertigoda
%15, migrende %14,2 ve BPV olanlarda %6,1 olup, diger tani gruplarina gore daha sik oldugu, fakat bu farkin istatistiksel olarak
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anlamli olmadigi goraldi.

Tartisma: Bu calismada en sik nedenler sirasiyla migren, otit-orta kulakta efflizyon ve BPVolarak bulundu. Migren iliskili ver-
tigo, pediyatrik yas grubunda en sik karsilasilan vertigo nedenidir. Eslik eden bas agrisi, ailede migren Oykiisi ve tasit tutmasi
sorgulanmalidir. BPV de oldukga sik olup; klasik olarak 1 ile 7 yas arasinda gortiliir. Ani baslayan, kisa streli ataklar 6nem tasir
(1,2). Vertigo ataginin siiresi nedene gore degismektedir. BPV'de saniye ve dakikalar, migrende saatler, vestibuler noritte gtinler
suren vertigo ataklar mevcuttur. Bu calismada da, BPV'da ataklarin istatististiksel olarak anlamli derecede kisa oldugu saptandi
(p=0,01). Otitis media ve orta kulakta efflizyon ile vertigo birlikteligi sik olarak tanimlanmistir. Vertigodan orta kulaktaki basing
degisiklikleri ve labirentit sorumlu tutulmaktadir (2). Psikojenik vertigo, psikiyatrik belirtilerle beraber subjektif olarak ortaya
cikabilir. Bir calismada 16 yas alti 125 vertigolu ¢ocukta, %10 oraninda psikojenik vertigo saptanmistir ve bu hastalarda 6zellikle
anksiyete bulgularinin sik goraldiugunu bildirilmistir (4).Calismamizda da hastalarin %12'sinde anksiyete ve kaygi bozuklugu ile
vertigo birlikteligi saptandi.

Ortostatik hipotansiyon, cocukluk ¢caginda gorilebilen bir bulgudur. Bir ¢calismada 7-90 yas arasindaki 2169 hastanin 81'inde
ortostotik hipotansiyon (%3,7) tespit edilmistir (5). Bu calismada 15 (%5,5) hastada ortostatik hipotansiyon bulundu.

Vestibuler noritin cocuklarda sikhigi %4-7'dir. Vertigo, ani baslangicli, siddetli, epizodik ndbetler tarzinda goriliir ve birkag hafta
icinde iyilesir (6). Bu calismada vestibuler norit tanisi alan 3 hasta oldu.

Kafa travmasi temporal kirik veya konkiizyona bagli, otolojik komplikasyonlar ve vertigo ataklarina yol acabilirler (2). Hastalari-
mizin 4'Unde kafa travmasi, bunlarin 2'sinde temporal kirik saptandi. Vertigo varliginda, vitamin B12 eksikligi ve demir eksikligi
anemisi de arastinlmalidir. Bu ¢calismada, 15 hastada (%5,5) vitamin B12 eksikligi, 12 hastada (%4,4) demir eksikligi anemisi sap-
tandi. Tedavi sonrasi tiim hastalarin vertigo sikayetleri geriledi.

Sonuc olarak; vertigo etiyolojisi cocuklarda oldukca cesitlidir. Ayrintili bir anamnez ve fizik muayene tani koymada en etkili yon-
temlerdir. Hasta yas! etiyolojiyi aydinlatmada yol géstericidir. ileri tetkikler secilmis hastalarda yapilabilir.

Kaynaklar
1. Bower CM, Cotton RT. The spectrum of vertigo in children. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 1995;121:911-915

2. D.L. McCaslin, G.P. Jacobson, J.M. Gruenwald, The predominant forms of vertigo in children and their associated findings on
balance function testing, Otolaryngol.

Clin. North Am. 2011;44:291-307.

3. Joseph M, Furman L, Casselbrant ML. Vertigo. In: Swainman KF, Ashwal S, Ferriero DM, Schor NF, editors. Swaiman’s Pediatric
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5.Yin M, Ishikawa K, Wong WH, Shibata Y.A clinical epidemiological study in 2169 patients with vertigo. Auris Nasus Larynx
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S-26
Epileptik cocuklarda karbamazepin ve valproik asitin protein C ve protein S aktivitesine etkisi

Ergiin S6nmezg6z!
'Tokat Gaziosmanpasa Unversitesi,

Giris: Karbamazepin (CBZ) ve Valproik Asit (VPA) c¢ocukluk ¢agdi epilepsisinin tedavisinde yaygin olarak kullaniimaktadir. Ge-
nellikle iyi tolere edilen ve iimli yan etkileri goriilmektedir. VPA kullananlarda bulanti, kusma, bilissel bozukluk sik gériilen yan
etkilerdir. CBM kullananlarda uyku hali, yorgunluk, nistagmus, bilissel bozukluklar gortlebilir.

Bircok antiepileptik ilag tedavisi sirasinda cesitli hematolojik bozukluklara gelistigi gosterilmistir(1, 2). VPA'nin kanama zamanin-
da uzama, trombositopeni, trombosit fonsiyonunda bozulma ve hipofibrinojenemi ve CBM'nin ise anemi, pansitopeni, agrani-
lositoz gibi hematolojik sistem Gizerine farkli etkileri oldugu bilinmektedir(1, 3).

Literatlirde sinirh sayida calismada VPA kullanimin antikoagulan sistem Uzerine etkisi arastiriimistir(2, 4). CBM kullanimina bagli
antikoagulan sisteme etkileri konusunda bir calismaya rastlamadik.

Bu calismada, VPA veya KBM ile tedavi edilen epileptik ¢cocuklarin protein C (PC), protein S (PS), Antitrombin (AT) seviyelerini
degerlendirmeyi amagladik.

Materyal Metod: Calismaya epilepsi disinda herhangi bir hastaligi bulunmayan 4-16 yaslari arasinda en az bir yil stre ile an-
tiepileptik amach CBM kullanan 30, VPA kullanan 35 ve saglikh 30 cocuk alindi. Mental motor geriligi, fokal norolojik yetmezligi
olanlar, karaciger ve bébrek fonksiyon bozuklugu, proteindrisi olanlar calismadan cikartildi. Hastalarin hic biri oral antikoagulan
kullanmiyordu. CMP ve VPA kullanan hastalarin ve saglikli cocuklarda plazma PC, PS, AT, PT, PTT, fibrinojen, D-dimer seviyeleri,
AST, ALT ve trombosit sayilari 6l¢tldu.

Sonuglar: Calismaya alinan epileptik cocuklarin yas ortalamasi 6+3 yil (4-16 yil) idi. Ortalama CBM ve VPA serum seviyeleri tedavi
araligindaydi. Ortalama VPA kullanim siiresi 18.3+16.5 ay, ortalama CBM kullanim suiresi 16.2+14.2 ay idi. VPA grubunda; PC, fib-
rinojen, AT aktivitesi ve trombosit sayilari kontrol grubuna gore diisiik bulundu( sirasiyla; %92.9+23.6, 266+59 mg/dL, 104+14.9,
253566+76289/mm3) (p<0.05). Fibrinojen seviyeleri VPA ve CBM gurubunda kontrol gurubuna gére 6nemli derecede disiik
bulundu (sirasiyla; 266+59 mg/dL, 118.5£13.9 mg/dL, 113.3+12.2 mg/dL) (p<0.05). AST degerleri VPA ve KBM kullananlarda yuk-
sekti, fakat kontrol grubu ile arasinda istatistiksel fark yoktu(p>0.05). VPA gurubunda aPTT siiresinde hafif uzama vardi(p<0.05),
CBM gurubunda aPTT ve PT normal sinirlardaydi (p>0.05).

KBM kullananlarda; PS aktivitesi ise kontrol grubuna gore diistik bulundu (sirasiyla; %79.9+9, %104.6+28.1) (P<0.01). Ayrica
trombosit sayilari kontrol grubuna gore diistiktii fakat istatistiksel olarak fark yoktu (p>0.05). KBM kullananlarda PC, AT aktivite-
leri normal sinirlardaydi, kontrol grubuna gore istatistiksel fark yoktu p>0.05.(Tablo1)

Tartisma: Karbamazepin ve Valproik asit ile iliskili bircok hematolojik yan etkiler tanimlanmistir. Bu calismada, VPA grubunda
trombosit sayisi azalmisti ve VPA kullanim siresi ile trombosit sayisi arasinda negatif bir iliski vardi. CBM grubunda trombosit
sayllari normaldi. CBM tedavisi ile iliskili trombositopeni genellikle tedavinin ikinci haftasinda goriilmekte ve tedavinin kesilmesi
ile tekrar diizeldigi gosterilmistir(5, 6). VPA ve CBM'nin hematolojik yan etkilerinin mekanizmasi muhtemelen kemik iligi toksisi-
tesine veya immiuinolojik nedenlere baglanmistir(3).

Protein C, protein S ve antitrombin karacigerde sentezlenen bir glikoproteindir. Protein S Aktive olmus Protein C'nin kofaktoru-
diir(7). CBM ve VPA'nin neden oldugu hepatotoksisite protein S ve C seviyelerinde azalmaya neden olabilir(4).

Yapilan calismalarda VPA tedavisi alan ¢ocuklarda PC eksikliginin gelistigi ve PS degerinin normal oldugu bildirilmistir. Ayni ¢a-
lismada CBM ve diger antileptik kullanan ¢ocuklarda PS degerleri normal olarak rapor edilmistir(2, 8). Mevcut calismada VPA kul-
lananlarda PC eksikligini ve CBM kullananlarda PS eksikligini tesbit ettik. Hi¢ bir hastamizda tromboembolik olaya rastlanmadi.

Bu calismada AST seviyeleri CMB ve VPA kullananlarda ihml derecede yiiksekti, fakat kontrol gurubuna gore istatistiksel olarak
fark yoktu ve AST diizeyleri biitiin guruplarda normal araliktaydi. Ayrica, VPA grubunda aPTT siresinde hafif uzama, PT ise nor-
mal sinirlardaydi. CBM kullananlarda aPTT ve PT normal sinirlardaydi. CBM ve VPA plazma seviyelerinin veya metabolitlerinin
artmasi karaciger hiicrelerine toksik etkilere neden olabilir. Dolayisiyla, AST, ALT ve aPTT'yi etkileyebilir(8, 9). Bu calisma, literatiir
ile uyumlu olarak CBM ve VPA tedavisi sirasinda fibrinojen seviyesi disiiktu (2).

Bu calisma ile uyumlu olarak, literatiirde VPA ile iligkili Antitrombin distikligu bildirilmistir(2, 4). CBM kullananlarda ise kontrol

142



gurubuna gore antitrombin acisindan istatistiksel bir fark yoktu.

VPA ve KBM antikoagulan sistemi etkilemektedir. Bu ilaglar hepatotoksisiteyi indiikleyerek antikoagulan aktivitede azalmaya
neden olabilirler. VPA ve KBM tedavisi sirasinda tromboembolik komplikasyonlar yoniinden hastalarin yakin izlenmesi, PC ve PS
aktivitelerinin 6l¢llmesi tromboemboli riskinin erken tani ve tedavisinde faydali olabilir.

Tablo1: CBM,VPA ve Kontrol Grubunun Cesitli Parametreleri

VPA KMZ KONTROL

X+£s X+£s X+s
PC(%) 92.9+23.6* 103.3+£19.8 106.4+22.3
PS(%) 91.7+£28.0 79.9+9° 104.6+28.1
AT (%) 104+£14.9% 118.5£13.9 113.3+12.2
Fibrinojen(mg/dL) 266+59.0% 258+52.8*% 341.5£117.8
D-dimer(ug/L) 253+93.6 123.1+£14 214.6+96.2
Trombosit(/mm?) 253.566+79.289" 290.033+85.110 321.413.£70.614
AST(U/L) 32.5+11.1 29.4+10.2 27.64+8.4
ALT(U/L) 14.2+5.2 13.6+4.3 24.6x+12.1
aPTT(s) 36.2+10.4* 30.2+10.3 32.2+4.2
PT(s) 12.1+6.4 11.4+6.0 13.4+4.2

VPA Valproik asit, KBM karbamazepin, AT antitrombin. * p< 0.05, “ P<0.01, X ortalama,s: standart sapma
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Anahtar Kelimeler: Valproik Asit, Karbamazepin, Protein C, Protein S
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S-27
Alport sendromu tanili hastalarda yeni mutasyon ve varyasyonlar: Varyasyonlar her zaman zararsiz
mi?

Neslihan Cicek' Nurdan Yildiz!, Pinar Ata?, ibrahim Gékgce', Mehtap Sak', Handan Kaya?, Harika Alpay’
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bolimii

?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik B&Iimi

3Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi, Patoloji Boltimii

Giris: Alport sendromu (AS), tip 4 kollajenin a3,a4,a5 zincirlerini sentezleyen COL4A3, COL4A4, ve COL4A5 genlerindeki
mutasyonlar sonucu ortaya ¢ikan ve 50.000 canli dogumda bir goriilen ilerleyici bir bobrek hastaligidir. Hastalarin %85'inde
COL4AS5 geninde X'e bagli ressesif (XLR), COL4A3 ve COL4A4 genlerinde %15 otozomal ressesif ve nadiren otozomal domi-
nant genetik gegis goralir.

Hastahgin klinik bulgularn icerisinde hematiiri, proteiniiri, ilerleyici bdbrek yetmezligi, isitme kaybi ve okiiler bozukluklar
vardir. Hastalarin klinik bulgularinin agirligi ve son dénem bobrek yetmezligine ilerleme hizi mutasyonlar arasinda farkhhk
gosterir. Hastaligin buytk kismi XLR gecis gosterdiginden erkeklerde daha agir klinik ile seyreder. Otozomal ressesif gegis
gosteren hastalar ise cinsiyet farki olmaksizin homozigot hastalarda agir klinik gosterirken, heterozigot hastalarda daha ha-
fif klinik bulgularla seyreder. Otozomal ressesif gecis gosteren homozigot hastalik akraba evliliginin sik gorildigi toplum-
larda 6nem kazanir. Hastaligin patolojisinde 15tk mikroskopi bulgulari hastaliga 6zgi degildir ancak elektron mikroskobik
bulgular olan bazal membranda kalinlasma, kaldirim tasi goriintiisti ve ayrisma hastaliga 6zgi kabul edilir.

Alport sendromuna sebep olabilecek ve hentiz saptanmamis yeni mutasyonlar olabilir. Bu ¢alismada mutasyon ve varyas-
yonlarin hastaligin fenotipine etkisini degerlendirmeyi ve saptadigimiz yeni mutasyonlari bildirmeyi amacladik.

Hasta ve metodlar: Alport sendromu tanili hastalarimizin geriye déniik olarak klinik ve patolojik bulgularini, genetik ana-
lizlerini ve genotip-fenotip iliskisini degerlendirdik.

Sonuglar: Otuz sekiz hasta (23 kiz, 15 erkek) calismaya alindi. Bagvurudaki ortalama yas ve ortalama izlem siiresi sirasiyla
9.14+£4.31(2.9-17.4) ve 3.85+£2.59(0.1-10.2) yil idi. Yirmi hastaya bobrek biyopsi yapildi ve patolojik incelemelerinde, 1sik
mikroskopisinde (¢ hastada fokal segmental glomeruloskleroz bulgular saptandi, tim hastalarin elektronmikroskopik
bulgular AS ile uyumlu idi.Yirmi iki patolojik mutasyon, 24 varyasyon saptandi, sekiz hastada patolojik mutasyon ve var-
yasyon birlikte saptandi. COL4A4 (c.3979G>A; p.Val1327 Met) 20 hastada bulunan en sik saptanan varyasyondu. Bu
yirmi hastanin 13'Ginde patolojik mutasyon olmamasina karsin sekiz hastada proteindiri, lic hastada hematiiri, iki hasta-
da USG'de ekojenite artisi mevcuttu. Mikroskopik hematdiri ve masif proteinrisi olan bir hastada COL4A5 (c.2870delC;
p.Pro957GInsf*39) hemizigot, makroskopik hematdiri ve nefritik proteinrisi olan diger bir hastada COL4A3 (c.1015G>C;
p.Gly339Arg) yeni mutasyonlari saptandi. Nefritik diizeyde proteinirisi olan bir hastada daha 6nce bildirilmemis hetero-
zigot COL4A3 (c.3211-30G>A) varyasyonu tespit edildi. Proteindrisi olan 19 hastanin altisinda mutasyon, 10'unda var-
yasyon saptandi, ti¢ hastada mutasyon ve varyasyon birlikte saptandi. Bu hastalarda en sik goriilen mutasyon COL4A3
(c.3646G>A; p.Gly1216Arg), varyasyon COL4A4 (c.3979G>A; p.Val1327 Met) idi.

Cikarim: iki hastamizda saptadigimiz COL4A3 (c.1015G>C; p.Gly339Arg) ve COL4A5 (c.2870delC; p.Pro957GInsf*39)
yeni mutasyonlarinin AS icin hastalik nedeni olabilecedi ve daha dnce benign olarak bildirilen COL4A4 (c.3979G>A; p.
Val1327 Met) varyasyonunun patojenik olabilecegi distinilmustir. Ancak halen COL4A3/A4/A5 genlerini iceren genis
delesyon/duplikasyon calismalarina ihtiyag vardir.
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Tablo 1: Hastalarin klinik basvuru, genetik mutasyon ve varyasyon bilgileri

H | c| Yas | Kiinik | Mut | Mut | Mut s AL Y il Var
yil) gen | tipi yeri prot gen | tipi Yeri Prot

1 E 3,8 mak.h LE&-4 hom c&é.?gg.? )

2 | E 174 makh Sy | het | csoraaea | PRI
3 | K 13 prot LE&_?, het |c.87+1G>A intr-mut LEI%S het €.3938G>A

4 | K154 prot LSI(/)\:’; het cc'.z_wggédﬁg p'G1|3n19:s6p;>fg'262|u_ LSS\;} hom | c.3979G>A p'vf?/:lf z
5 | K| 88 mak.h LE&}’) hom | 101 ;G> c | PGly339Arg

6 | E| 156 prot L(A:IOA;l hom | ¢3979G>A p-V:/:lfﬂ
7 | E| 149 | prot S| het | c3979G>A p'V:/'llf”
8 | E| 155 | mikh La?x_s hemi 287;'delc p'Pr::fzg;Gl_

9 | K 3,2 mik.h LEl(/)\_S het c11GS>1; intr-mut

10 | K| 123 | prot S| het | c3979G>A p'V:/:lfﬂ
11 | E| 143 | mikh S| het | c3979G>A p'V:/'Ilfy
12 | K| 49 mik.h LE&}’) het |c3646G>A| p.Gly1216Arg

13K 35 | mikh | SO0 | hom | c3646G>A| pGly1216Arg

14 K| 133 mikh | SO0 het |c3646G>A| pGly1216Arg | oy | het | c3979G>A p'V:/'l;f”
15 | K | 32 | mikh LE‘% het | c3646G>A  pGly1216Arg LE,S\;‘ het | c3979G>A p'V:/'llf”
16 | E | 106 prot Li% het |c3646G>A| p.Gly1216Arg

17 | K| 84 prot Li(/)\; hom |c3646G>A| p.Gly1216Arg

18 | E | 13 prot Li% het | c1352A>G | 4‘;"1";9
19 E | 114 | prot Li(f\;‘ hom | c3979G>A p'V:/'llf”
20 K| 55 | mikh S| het | c2996G>A p'G'yliggG'
21 k| 6 | mikh | SO | hem | c808G>T | pGlhy270* | o, | het | c3979G>A p'V:/'llf”
22 £ 63 | mikh | SO0 hem | c808G>T | palhy2zor | SO0 | het | c3979G>A p'V:/'l;f”
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23 | E 6,5 mik.h LaA4 het |c.4444delC| p.Leu1482Trp

24 | K| 102 | pot | Q5| hom |c278sdela] o BTN

25 | K| 81 | mikh | SO0 het |c4243G>A| pGlylaisArg | G, | hom | c3979G>A p'V:/'l;fU
26 | K| 49 pot | SO0 | hom | c2242G5T | pGly748Cys

27 | K| 34 prot Li(/)\_s het | c4876T>C| p.Ser1626Pro

28 K| 10 prot S | hom | c3979G>A p'V:/:lf”
29 | K| 76 prot Li% het C1é6>3\3JE p.GIn1678* LE&;‘ het | c3979G>A p"’ﬂli”

5032C>T

30 B3 | makh | SOp | hem |c1000G>A | pGly33aser

31 | E | 116 |Prot S| het | c3979G>A p'V:/:lf”
32 | E | 122 /E:‘t‘l’;l Li(2\_4 hom | c3979G>A p'V:/'l;?”
33 | E| 29 E‘t‘l’;l S hom | c3979G>A p‘V:/'llf”
3 | K| 124 Prot Li% het ggél }\-

35 K| 12 Prot LS&L‘ het | c3979G>A p'V:/:lf”
36 | K| 59 Prot LE&“ het | c3979G>A p'V;:lf”
37 | K| 62 | makh S, | het | csoraaea | PV
38 | K 84 | Pot | SO0 hom | c3646G>A| p.Gly1216Arg

H: hasta, C: cinsiyet, Mut: mutasyon, Prot: protein, proteiniri, Var: varyasyon, mak.h: makroskopik hematiiri, mic.h: mikroscopi-

ck hematuri

Anahtar Kelimeler: alport sendromu, mutasyon, varyasyon, fenotip
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S-28
Cocukluk ¢cagi zehirlenmelerinde yogun bakim yatis gereksiniminin degerlendirilmesi ve koruyucu on-
lemlerin gelistirilmesi

Ebru Atike Ongun’, Cemile Ece Caglar Simsek?

'Cocuk Yogun Bakim Béliimui, Cocuk Saghdgi Ve Hastaliklari Abd, Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Sivas,
Turkiye

2Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Abd, Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Sivas, Tiirkiye

3Cocuk Yogun Bakim Bélimii, Cocuk Saglig Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi,
Sivas, Turkiye

“Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Sivas Cumhuriyet Universitesi Tip Fakdiltesi Hastanesi, Sivas, Tirkiye

Giris: Cocukluk ¢agdi zehirlenmelerinde, yogun bakim ihtiyaci gdsterecek kritik hastalarin belirlenmesini saglayan siddet skorla-
rinin gelistirilmesi ile cocuk yogun bakim (CYB) yataklarinin gereksiz isgalinin dniine gecilebilecegi distinilmektedir. Bu amacla,
Sivas Cumhuriyet Universitesi Hastanesi CYB servisine kabul edilmis zehirlenme vakalarinin demografik ve epidemiyolojik ézel-
liklerini, klinik seyir ve laboratuvar sonuclarini analiz ederek, hastalarin yogun bakim uygulamalarina ne derece ihtiya¢ duyduk-
larina cevap ararken, Sivas ili ve cevresindeki genis cografi bolgeye hizmet veren t¢lincli basamak CYB Unitesi olarak, zehirlen-
me vakalarinda koruyucu 6nlemleri gelistirilmesine yonelik bir calisma planladik.

Metod: Ocak 2013-Aralik 2018 tarihleri arasinda 593 hastanin dosyalari geriye doniik incelendi. Demografik 6zellikler, zehirlen-
me sekli (kazara, bilingli), zehirlenme anindan CYB yatisina kadar gegen siire, CYB ve hastane yatis surreleri, PRISM skoru, glaskow
koma skalasi (GKS), zehirlenme etkeni, baslangi¢ ve takiplerdeki fizik muayene bulgulari, laboratuvar degerleri ve etkilenen
organ sistemleri incelendi. Hastalar kazara toksik maddeye maruz kalma ya da bilingli madde alimi durumuna gore iki gruba
ayrildi. Tum ilag ve ilag disi etkenler kaydedilerek gruplandirmalari yapildi. Birden fazla etken ile zehirlenme durumunda, alinan
ilag/ilag disi etkenler ayri ayri kaydedildi. iki ayri preparatin ayni etken maddeyi icerdigi durumda, etken madde sayisi tek veri
olarak kaydedildi. Yan etkiler, klinik olarak ciddi ve hafif yan etkiler olarak; uygulanan tedaviler ise kritik veya hafif tedavi/girisim-
ler olarak gruplandirild.

Sonuglar: Geriye donuk olarak 593 hastanin verileri incelendi. Zehirlenmelerde kiz/erkek oraninin 1.5/1, ortanca yasin 4 (6 ay-17
yas) yas oldugu, en sik ilkbahar aylarinda gerceklestigi ve %58.3 hastanin kazara zehirlenmeyle bagvurdugu goruldi. %20.9 has-
tanin birden fazla etken ile zehirlendigi saptandi. En sik etkenler ila¢ grubunda analjezik/antipiretikler (%13.7), ila¢ disi neden-
lerde ise insektisitlerdi (%11.5). Etkenin alinmasi ile CYB kabulline kadar gecen siire 6.21+2.86 saat, CYB yatis stireleri 1.38+0.76
glin, hastane yatis surelerinin 3.45%1.49 giindu.

Kazara zehirlenmeler en sik 2-5 yas arasinda ¢ocuklarda (%48.8), erkeklerde (%51.2) ve yaz aylarinda gerceklesti. Bu grupta kar-
diyakilaclara, tiroid hormon preparatlarina, insektisitler ve korozif maddeye maruz kalma belirgindi (p=0.014, p=0.020, p<0.001,
p<0.001). Bilingli zehirlenmelerde ¢oklu ilag alimi belirgin olsa da, gézlenen ciddi yan etkilere acisindan iki grup arasinda fark
saptanmadi (p<0.001, p=0.169). Bilin¢li zehirlenenlerin PRISM skorlarinin yiksek, CYB ve hastane yatis surelerinin daha uzun
oldugu gorildi (sirastyla p=0.037, p=0.001, p<0.001). En sik etkenler antidepresanlar (%16.7) olup, %78 hastada ilaglarin ken-
dilerine ait ilaclar oldugu saptandi.

Otuzalti hastada (%6.1) bir ya da birden fazla organ sistemine ait 82 adet yan etki kayit altina alindi. Biyokimyasal parametre-
lerde (bobrek fonksiyon bozuklugu ve AST/ALT yuksekligi) gozlenen patolojik veriler disinda, ilk yatis muayenesi ile takip eden
muayeneler arasinda fark yoktu (p=0.356). Ciddi yan etki 34 hastada olustu (%5.7). Tasikardi en sik bulgu olarak goze carpti (%
4.22); kardiyak monitorizasyonda disritmi gézlenmedi. iki hastada sivi resusitasyonuna direncli hipotansiyon nedeniyle inotrop
(adrenalin) inflizyonu, iki hastaya ise bradikardi nedeniyle atropin uygulandi. Toksik maddenin viicuttan uzaklastiriimasi ya da
bobrek fonksiyon bozuklugu endikasyonlarina bagli hemodiyaliz ihtiyaci duyulmadi. Biling degisikligi gézlenenlerde, bir olgu
disinda en diisiik GKS'unun 11 oldugu gériildii. Oz kiyim amacli ilag alim 8ykiisi olan bir hastaya (GKS:7), hava yolu acikhgini
koruyamama nedeniyle dort giin sliresince mekanik ventilator destegi verildi. Tum hastalar sifa ile taburcu edildiler.

Tartisma: Zehirlenmeler, cocukluk caginda mortalite ve morbiditenin dnlenebilir nedenleri arasindadir; ancak tim koruyucu
onlemlere ragmen sikhgr halen yuksektir. Caismamiz genelinde en sik zehirlenme nedenleri antipiretik/analjezikler goziikse de,
ozellikle kiicik cocuklarin yaz aylarinda, aile buytklerine ait kardiyak ilaclar, insektisitler ve korozif maddelerle zehirlenmeleri
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dikkat cekicidir. ilaclarin cocugun ulasamayacag yerlerde, cocuk giivenlik kapagi olan kapali kutularda ve kilitli dolaplarda mu-
hafaza edilmesi gereklidir. Bilingli (6zkiyim amach) zehirlenmenin yasandigi addlesan yas gruplarinda ise psikiyatrik nedenlerle
recete edilen ilaglarin ebeveyn denetiminde olmasi saglanmalidir. Cocuk saghgini koruyucu énlemler adina belirtilen konulara
yonelik bilgilendirici diizenli aile egitimlerinin yapilmasi zehirlenmelerin azaltilmasinda 6nemli olacaktir.

Cahismadan ¢ikan diger bir nokta, olusan ciddi yan etkilerin ve kritik yogun bakim destegi saglanan hasta sayisinin literatu-
re gore daha diisiuk olmasidir. Literatlrde bildirilen %29.1 olan kritik hasta destegi, calismamizda %13.8'dir. Otuzdort hastada
(%5.7) ciddi yan etki ortaya ¢ikmis, kritik yogun bakim destegi (tedavi+girisim) ise %3.4 gibi diistik oranda olmustur. Calisma-
nin yapildigi Gniversite hastanesinin il sinirlari icerisinde genis cografi bélgeye hizmet veren tek liclincli basamak CYB Unitesi
olmasi nedeniyle 114 zehir danisma tarafindan yogun bakim takibi dnerilen tiim hastalar tarafimiza yonlendirilmektedir. Oysa
sevk kararinin sadece 114 zehir danisma Onerilerine dayanarak degil, gorevli saglk personeli tarafindan hastanin klinik ve la-
boratuvar bulgularina dayanarak verilmesi esastir. Bu durum, 6zellikle Glkemiz gibi sosyoekonomik kosullarin goreceli olarak
kisith oldugu ve cocuk yogun bakim yatak sayisinin toplum bazinda diisiik oldugu ortamlarda, yogun bakim yataginin gereksiz
yere isgal edilmesiyle sonu¢lanmaktadir. Ayrica CYB yatak dolulugu sonucu sevk siirecinde uzamalar s6z konusu olmakta ve
tedavide gecikmelere sebebiyet vermektedir. Calismamizda en dikkat ¢ekici noktalardan biri, sadece n-asetil sistein inflizyonu
verilmek Uzere, pek ¢ok hastanin il disi dahil sevk edilerek lg¢tincii basamak yogun bakim yatagina yatinldigidir. Oysa hasta
monitorizasyon teknolojisindeki gelismeler, pediatrik erken uyari skorlari sayesinde, pek cok hastanin cocuk genel servisi iceri-
sinde guivenle takip edilebilecegi dustinilmektedir. Hangi hastada yogun bakim yatisina ihtiya¢ duyulacaginin belirlenmesi ve
cocuklara yonelik uygulanabilir risk skorlarinin gelistirilmesi daha da 6nem kazanmaktadir. Calismamizda, zehirlenmeye neden
olan etken maddeye maruz kalma ile yogun basvuru ani arasi gegen slire 6.21+2.86 saattir. Literatirde ¢ocuklarda yogun bakim
ihtiyacini 6n gérmek amaciyla yaptiklari yasa gore adapte edilmis modellemelerde, etkene maruz kalinan ilk 2 saatte gézlenen
ciddi yan etkilerin, yogun bakim ihtiyacini 6n gérmede basarili oldugu belirtiimektedir. Calismamizdan elde edilen sonuglar,
literatiir verilerini destekler niteliktedir; yatis aninda yapilan muayene ile takipteki bulgularin benzer olmasi ve fizik muayene-
de yeni bulgularin gézlenmemesi, acil servise ilk basvuruda yapilan muayenenin énemine dikkati cekmektedir. Hastalarin acil
servis bagvurusundan itibaren olusturulacak yogun bakim ihtiyacini belirleyecek siddet skorlarinin olusturulmasi ile zaten sinirli
sayida olan U¢lnci basamak yogun bakim yataklari, genel durumu kritik hastalar icin ayrilabilecek hem de ekonomik agidan
saglk harcamalarini en aza indirecektir.

Tablo I. Demografik Veriler ile Zehirlenme Etkenlerinin Gruplar Arasi Karsilastirilmasi

Degisken Kazara maru- |Bilingli Kazara maru- | Bilincli
ziyet . ziyet .
Maruziyet p Maruziyet p
(n=346) (n=339)
(n=247) (n=287)
Kilo (kg) 14.17+4.86 55.05+£11.51 Antipiretik/anal- 50 (%14.7) 31 (% 10.8) 0.507
jezik
Yas (yil) 2.98+1.66 14.89+1.84 NSAID 35 (% 10.3) 26 (% 9.1) 0.871
Yas araligi Grip ilaci 9 (% 2.7) 22 (% 7.7) <0.001
<2yas 158 (% 45.7) Antibiyotikler 4(%1.2) 12 (% 4.2) 0.006
2-5yas 169 (% 48.8) - ) Antidepresanlar 17 (% 5.0) 48 (% 16.7) <0.001
6 - 12yas 19 (% 5.5) 8(% 1.3) Antipsikotikler 22 (% 6.5) 27 (% 9.4) 0.046
13-18yas [ 229 (% 92.7) Stimiilan ilaglar 8 (% 1.3) 8 (% 2.8) 0.492
(e, VS 169 (% 48.8) 190 (% 76.9) <0.001 LG U 18 (% 2.4) 18 (% 6.3) 0.295
=0 GE 177 (% 51.2) 57 (% 23.1) Kardiyak ilaglar 26 (% 7.7) 7 (% 2.4) 0.014

Mesimlere gore zehirlenme donemleri T U T 4 (% 1.2) 17 (% 5.9) <0.001
pamid)

Kis 35(%10.1) 49 (%19.8) Kas gevseticiler 5(% 1.5) 2(%0.7) 0.480
ilkbahar 100 (%28.9) 75 (%30.4) ) LIS ERIL T3 2 (% 0.6) 6(%2.1) 0.054
Yaz 114 (%32.9) 54 (%21.9) Antikoagiilanlar 3 (% 0.9) 2(%0.7) 0.94

Sonbahar 97 (%28.0) 69 (%27.9) (oTEV T [E1 T U 2 (% 0.6) 5(% 1.7) 0.108
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| Tip Fakiiltesi

Cokluilag 27 (%7.8)
alimi

Ciddi yan 16 (%4.6)
etki

B GTTE 2.9942.60

ICU yatis 1.27+0.52
(gtin)

RERENERT-EI 3,25+1.23
tis (giin)

97 (%39.3) <0.001
18 (%7.3) 0.169
3.22+2.35 0.037
1.52+0.99 0.001
3.73%1.75 <0.001

Tablo Il. Gozlenen Yan Etkiler

Vitaminler

Hormon takviye
(Tiroid)
Kolgisin

insektisitler

Yabani ot

Korozif madde

Uyusturucu (bon-
zai, bali)

Akrep sokmasi

SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATAS
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15 (% 4.4) 8 (% 2.8) 0.495

16 (% 4.7) 3(%1.1) 0.020

12 (% 3.5) 12 (% 4.2) 0.397

55 (% 16.2) 13 (% 4.5) <0.001

7 (% 2.1) 1(% 0.4) 0.092

20 (% 5.9) 1(% 0.4) <0.001
26 (% 9.1) =

1(%0.3)

Santral sinir sistemi | Uykuya meyil - konflizyon 10 (%1.69) +
(%)
Bilinci kapali hasta 5 (% 0.84) +
Deliryum 4 (% 0.68) +
Distoni 3(%0.51) +
Nobet 2 (% 0.34) +
Myozis 5 (% 0.84) +
Midriazis 4 (% 0.68) +
Solunum Sistemi (%) | Takipne 8 (% 1.35) +
Kalp Damar sistemi | Tasikardi 25 (% 4.22) +
(%)
Bradikardi 2 (% 0.34) +
Hipotansiyon 2 (% 0.34) +
Hepatobilier sistem | AST, ALT: 100 - 1000 2 (% 0.34) +
(%)
Uriner sistem (%) BUN, kreatinin yUksekligi 2 (% 0.34) +
Oligri 1(%0.17) +
Hematopoetik sis- | Pansitopeni 3(%0.51) +
tem (%)
Metabolik (%) Metabolik asidoz 4 (% 0.67) +

Anahtar Kelimeler: zehirlenme, cocukluk cagi, 6z kiyim, kazara zehirlenme, yan etki
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S-29
Cocuklarda cleaved tau ve neuroglobulin menenjit ve/veya kafa ici basing artisi tanisinda biyobelirte¢
olabilir mi?

Kiymet Kecelioglu Binnetoglu', Emel Uyar? Niliifer Yalindag Oztiirk?
"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali
2Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali

Amag: Son yillarda hizli tani ve tedavi takibinde biyobelirteclerin kullaniimasi 6nem kazanmaktadir. Noronal hasar ile Clea-
ved-tau(C-tau) ve Neuroglobulin(Nbg) biyobelirteclerinin iliskisi yakin zamanda kesfedilmistir. Miyelinsiz aksonlarda bulunan
mikrotiibill yapisinin stabilizasyonunu saglayan Tau, travmatik beyin hasari gibi patolojik durumlarda; hiperfosforillenir ve mik-
rotubullerden ayrilir kaspaslar ve kalpainler tarafindan bélinerek C-tau olusur, molekiler agirhgi az ve suda ¢ézinurlugi yuk-
sek olan C-tau BOS’a ve kan dolasimina serbestce dagilabilir . Santral ve periferik sinir sisteminde bulunan sinir hiicresi hasarin-
da ekspresyonu artan noroprotektif bir protein olan Ngb ise sinir hasarini tespit edebilmek icin potansiyel bir belirte¢ olabilir.

Acil servisimize gelen sayilari giderek artan VP santli hastalar ates ve/veya biling bulanikligi ile basvurdugunda menenijit sant
enfeksiyonu, sant disfonksiyonu ayirici tanilari icin LP, kiltirler, gériintiilemeler ve kan tetkikleri siklikla yapilmaktadir. Ancak bu
hastalarin bir kisminda néronal hasara neden olabilecek kafa ici basing artisi(KIBAS) ve/veya menejit varken biiyiik bir kisminda
viral enfeksiyon gibi basit cocukluk cagi hastaliklar saptanmaktadir. KIBAS ve SSS enfeksiyonuna yonelik bir biyobelirtec olmasi
durumunda invaziv girsimler, radyasyon maruziyeti ve gereksiz is ylki azaltilabilir.

Galismamizda, menenijit ve/veya KiBAS'ta olusmasi muhtemel néronal hasarin; beyin omurilik sivisi (BOS) ve serum C-tau ve Ngb
seviyeleri ile iliskisini ortaya koymak ve bu biyobelirteclerin klinikte kullanim etkinligini saptamak amacglanmistir.

Yoéntem: Marmara Universitesinden etik kurul ve proje destegi(BAPKO; SAG-C-TUP-131216-0524) alinarak yapilan calismamizda
prospektif olarak 2015-2017 tarihleri arasinda menenjt/KIBAS 6n tanilari ile BOS drneklemesi yapilan 0-18 yas arasi hastalar
incelendi. Hastalarin demografik, klinik, goriintileme ve laboratuvar verileri kaydedildi. Es zamanl alinmis olan BOS ve serum
érneklerinde ELISA ile C-tau ve Ngb diizeyleri calisildi. Hastalar tanilarina gére 4 gruba (Sekil 1) ayrilarak verilerin istatiksel analizi
yapildi.

Bulgular: Calismaya 68 hasta (26(%38.2) kadin, 42(%61.8) erkek) dahil edildi. Yas dagilimi 15 (IQR 1-192) ayd.. Vital bulgularinda
ates disinda gruplar arasinda anlamli bir fark saptanmamistir. Hastalarin serum ve BOS 6rneklerinden calisilan C-tau ve Ngb
degerleri Tablo 1 de goriilmektedir. Tim gruplarda serum C-tau ve Ngb diizeyleri arasinda glcli pozitif korelasyon mevcuttu
(p<0.001)(Tablo 2). Biyobelirtec diizeyleri ile hastalarin yasi, kilosu, semptom siiresi, BOS protein diizeyi, yliksek ates varligi, son
24 saatte nobet varligi arasinda anlamli korelasyon saptanmadi. Beklenenin aksine es zamanli serum C-tau ve Ngb diizeyleri BOS
diizeylerinden anlamli olarak daha yiiksekti (Tablo1).

Tartisma: Calismamiz insan BOS ve serumunda C-tau ve Ngb biyobelirteglerini ayni anda degerlendiren bilinen ilk calismadir.
N6ron hasari beklenen ve beklenmeyen grupta BOS ve serum C-tau ve Ngb biyobelirtecleri arasinda anlamli bir fark saptamadik.
No&ronal biyobelirteglerin fizyopatolojisine gore degerlendirildiginde BOS biyobelirteglerinin seruma gére daha yiiksek olmasi
beklenirken calismamizda tim gruplarda serum 6rneklerinde olclilen biyobelirteg diizeyleri BOS diizeylerine gore ylksek sap-
tandi. Bu durum periferik sinir yikimina bagli olarak serum C-tau diizeyinin yiikselmesine, bagh olabilir. C-tau ve Ngb'yi periferik
kanda yukseltecek nedenler arastiriimahdir.

Galismamizda mevcut literatiiriin aksine C-tau ve Ngb menenijit ve/veya kafa ici basing artisinda beyin hasarini tanimladaki
0ngorisi yetersiz bulunmustur. C-tau ve Ngb'in néron hasarina 6zgul biyobelirteg olarak klinik kullanim potansiyeli icin daha
fazla calismaya ihtiyac vardir.

Anahtar Kelimeler: menenijit, KIBAS, biyobelirtec
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CALISMA SEMASI

[Menenjit ve/veya KIBAS 6n tamisi (n=68) |

BOS analizi ve Radyolojik tetkikler

Grup 1
Menenjit
(n=6)

Sekil 1: Calisma semasi

Tablo 1: Gruplarda C-tau ve Ngb biyobelirte¢ diizeyleri

Grup 1 Grup 2 Grup 3 Grup 4 P
medyan/(Q3-Q1) medyan/(Q3-Q1) medyan/(Q3-Q1) medyan/(Q3-Q1)
(min,maks) (min,maks (min,maks (min,maks
BOS
C-tau 4,2/(5,55-3,175) 3,75/(6,1-2,86) 3,4/(4,1-2,9) 3,6/(4,2-3,3) 0,329
(ng/ml) (min:2,8, maks:6,3) (min:2,3, maks:7,5) (min:2, maks:4,2) (min:2,7, maks:5,3)
Serum
C-tau 5,98/(8,75-1,05) 4,6/(6,37-2,62) 3,8/(7,3-2,6) 5,6/(8,7-4) 0,645
(ng/ml) (min:0, maks:9,8) (min:1,8 maks:9) (min:1,1,maks:12,5) |(min:1,5,maks:15,5)
BOS
Ngb 66,1/(77,3-54,1) 64,4/(87,9-43,65) 63,5/(74,7-55,15) 62,3/(72,7-54,5) 0,964
(ng/ml) (min:52,2,maks:85,7) (min:41,7,maks:109,5) (min:40,1 maks:98) (min:26,3, maks:98)
Serum
Ngb 92,65/(168-4,3) 76,25/(131-45,78) 66,8/(192-47,75) 86/(159-65,4) 0,311
(ng/ml) (min:1, maks:176) (min:33, maks:215) | (min:24,8,maks:191) | (min:36,8,maks:234,7)

*:p<0,05 Q3: 3. ceyrek, Q1:1. ceyrek

151




Tablo 2: Biyobelirteglerin korelasyon sonuglari

Biyobelirtegler (ng/ml) Grup 1 Grup 2 Grup 3 Grup 4
BOS C-Tau --- BOS Ngb r=0,239 r=0,086 r=0,714 r=0,515%
p=0,061 p=0,872 p=0,111 p=0,034
BOS C-Tau --- Serum C-Tau r= 0,000 r=-0,600 r=-0,116 r=0,337
p= 0,997 p= 0,208 p=0,827 p=0,186
BOS Ngb --- Serum Ngb r=0,313* r=0,829* r=0,314 r=0,451
p=0,015 p= 0,042 p=0,544 p= 0,069
Serum C-Tau --- serum Ngb r=0,904* r=0,829*% r=0,986* r=0,870%
P<0,001 p=0,042 p<0,001 p<0,001

*p<0,05 rho(r)= Spearman korelasyon katsayisi
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RATON GRAN

S-30
Kritik konjenital kalp hastaligi tarama sonuclari

Selma Aktas'
'Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi Tip Fakdiltesi, Maslak Hastanesi,

Amag: Konjenital kalp hastaligi (KKH) insidansi 1000 canli dogumda 8-10 civarindadir; bunlarin %25'i kritik KKH'dir. Mortalite
ve morbiditesi ylksek olan kritik KKH'da erken tani &nemlidir. Bu nedenle hastanemizde Masimo Radikal -7 nabiz oksimetri‘Eve’
yenidogan tarama uygulamasi ile Kritik KKH taramasi yapilmaktadir. Bu calismanin amaci hastanemiz sonuglarini paylagmaktir.

Gereg ve Yontemler: Ocak 2016 — Ocak 2019 tarihleri arasinda hastanemizde dogan ve anne yaninda takip edilen tiim bebekler
calismaya dahil edildi. Toplam 1781 yenidogan taburculuk éncesi Masimo Radikal -7 nabiz oksimetri ‘Eve’ yenidogan tarama
uygulamasi ile tarandi.

Bulgular: Taranan 1781 yenidoganin %52 ‘i erkekti, %70 C/S ile dogdu. Yenidoganlarin ortalama gestasyon yasi 38,66 + 0,03
hafta, dogum agirligi 3319 + 10 gram, boy 49,79 + 0,04 cm, bas ¢evresi 34,53 + 0,25 cm idi. Gebeliklerin %5,7 ‘i cogul gebelikti.
Tarama sirasinda yenidoganlarin yas ortalamasi 37,64 + 0,21 saat idi. C/S ile doganlar daha ge¢ taburcu oldugu icin C/S ile do-
ganlar ile NSD ile doganlarin tarama sirasindaki yasi arasinda anlamli fark vardi (p:0,001). Ancak tarama sonuglari arasinda fark
yoktu. Tarama sonucu sag kol ile ayak saturasyon ortalamasi sirasi ile 99,47 + 0,45 ve 99,23 + 0,03; saturasyon % farki 0,77 + 0,02
idi. Tarama sonuclari acisindan erkekler ve kizlar arasinda; tekiz gebelikler ile cogul gebelikler arasinda, 37 gestasyon haftasinda
ve lzerinde doganlar ile altinda doganlar arasinda anlamli fark bulunmadi. Taramadan sadece 1 hasta (%0,06) gecemedi ancak
EKO'da patoloji saptanmadi (yalanci pozitif). Prenatal USG'de ve postnatal EKO ‘da TOF tanisi alan bir hasta taramadan gecti
(yalanci negatif).

Sonug: Prenatal izlemin olmadigi, Prenatal USG'nin yapilamadigi, pediyatrik kardiyologa ulasimin zor oldugu ve sosyo-ekono-
mik diizeyin daha disik oldugu kirsal bolgelerde tarama ok faydali olurken, prenatal takibin dizenli oldugu ve ayrintili prena-
tal USG'nin yapildigi, akraba evliliginin nadir oldugu bizim gibi hastanelerde ayni etkinligi sergilemeyebilir.

Anahtar Kelimeler: tarama, yenidogan, konjenital kalp hastalig
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21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR
D .- “Once koruma, pediatristin rolii”

S-31
ikinci derece akraba boylarininn eriskin boyu iizerine olasi etkisi

Seda Yilmaz Semerci' Neval Topal', Hasan Onal’
'Kanuni Sultan Stleyman Egitim Arastirma Hastanesi

Amag: Boy kisaligi (BK) toplumun % 2-3"iini etkileyen 6nemli bir sorundur. Boyun genetik potansiyele uyumunun degerlen-
dirilmesinde, 6zellikle BK'de normalden sapma arttikca hedef boyun glivenilirliginin azalmasi; yeni degerlendirme olcitlerine
gereksinim dogurmaktadir. S6z konusu 6lcltlerin saptanmasi amagli calismalar, patolojik olmayan BK etiyolojisinin agiklanma-
sinda yer alan klinik glicliglin asilmasina da yardimci olabilir. Bu calismada eriskin boyuna ikinci derece akraba boylarinin olasi
etkisinin arastirnlmasi amaglanmistir.

Yéntem: Calisma icin gerekli etik kurul onayi istanbul Kanuni Sultan Siileyman EAH Yerel Etik Kurulu'ndan alindi. Anneye, ba-
baya ve cocuklara calisma hakkinda bilgi verilerek katilmayi gonilli olarak kabul edenlere aydinlatiimis hasta onam formu
dolduruldu. Hasta grubu genetik BK olan, idiyopatik BK olan, BK olmayan ancak hedef boya gore asagi persantilde kalan hala
ve dayisi olan 3 yas lizeri hastalardan olusturuldu. Yas, cinsiyet, agirlik, boy, hedef boy (HB), 6n gériilen boy (OB), kemik yasi,
puberte evrelemesi, anne-baba boyu, hala boyu (HaB), day1 boyu (DB), anne mens yasi hasta bilgi formuna kaydedildi. Anne ve
baba arasinda akraba evliligi (AE) varligi sorgulandi. Bilinen kronik bir hastaligi bulunmayan, biylime gelisme izlemi icin genel
cocuk poliklinigine bagvuran 3 yas tizeri 43 saglikli cocuk kontrol grubu (KG) olarak alindi. Calismaya alinan 101 BK vakasi; boy,
tarti, kemik yasi, HB, OB, hala-dayi boylari acisindan karsilastirildi. Demografik ézellikler ve aile bilgileri acisindan her iki grup
karsilastirild. istatistiksel analizlerde SPSS 20.0 programi kullanilmis ve p<0.05 anlamli kabul edilmistir.

Bulgular Calismamizda literatiirle uyumlu olarak idiyopatik boy kisaliklari % 39,6 (n=40), ailesel boy kisaliklari % 36,6 (n=37),
yapisal boy kisaliklar %23,7 (n= 24) oraninda saptandi. Calismaya alinan erkeklerde dayi boyu, 6ngériilen boya hedef boydan
daha yakin ya da hedef boy ile esdeger bulundu (p=0.003). Kizlarda ise hala boyu, hedef boya gére 6ngoriilen boyu kestirmede
Ustuinlik gosteremese de, hedef boyla olumlu kestirim yapilamadigi gorildi (p=0.99). Yine kizlarda hala boyu ve dayi boyu da
ongoriilen boyu kestirmede hedef boy yerine kullanilabilecegi gosterildi (p=0.001).

Tartisma Literatilirde boyun genetik potansiyele uyumunun denetimi, 6zellikle hafif boy sapmasi olan olgularda uyarici bir 6l¢iit
ozelliginde olup HB givenilirliginin her durumda ayni olmadig bildirilmektedir. Boydaki sapmanin derecesi arttik¢a boyun ge-
netik potansiyelle uyumsuzlugunun arttiginin kanitlanmis olmasi 6zellikle BK olmasi durumunda HB'ye olan giiveni sarsmakta
ve bu 6lcit disinda degerlendirme yontemlerine gereksinim dogurmaktadir. Kisa cocuklarin yorumlanmasinda boy sapmasinin
yani sira boyun genetige uyumu da ihmal edilmemelidir. Biitiin idiyopatik kisalar normal varyant 6zellik g6stermemektedir. Bu
yaklasim, onlarin daha ayrintili incelenmesi ve tedavi yaklasimlari bakimindan 6nem goéstermektedir. Erkeklerde yapisal, kizlarda
ise ailevi BK 6n plandadir. Sosyoekonomik diizey arttikca normalin varyanti BK olan olgularin hastaneye basvuru sikligi artmakta
ve patolojik nedenler erken yakalanarak agir BK ortaya ¢cikmadan tedavi edilebilmektedir. Diinya'da ve tGlkemizde yapilan pek
cok calismada normalin varyanti boy kisaliklari, en sik neden olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Calismamizda da en sik neden % 60,3
‘lik oran ile normalin varyanti boy kisaliklarindan olusmaktadir. Normalin varyanti boy kisaliklarinda HB'nin, eriskin dénemde
OB'den anlamli farklilik géstermiyor olusu; calismamiza alinan bireylerin cogunlugunda nedenin normalin varyanti BK olma-
sl istatistiksel sonuglarda anlamlilik oranini diisiiren bir unsur olusturmaktadir. Daha gui¢lii istatistiksel sonuglar icin olgularin
kesitsel olarak degerlendirildigi yeni calismalara gereksinim olabilir. Literatlirde erkeklerde yapisal; kizlarda ise ailevi BK'nin 6n
planda oldugu belirtiimektedir. Calismamizda ise erkeklerde ailesel boy kisaliklari %40,4' [ik oran ile (n=21) 6nde gelen ne-
den iken; kizlarda idiopatik BKnin %46,9" luk oran ile (n=23) en sik neden oldugu goériilmektedir. Bu durum ¢ocuk endokrin
poliklinigine yonlendirilen hastalarda BK dagiliminin, normal popiilasyonla farkhlik géstermesinden ileri gelebilir. Calismamiz-
da, AE varhginin hala/dayi benzerligini anlamli oranda artirmasi beklenmektedir. Calismada AE oranlari %25 ( vaka grubunda
%27 — KG'de %20 ) olup lilkemiz icin literatlrde belirtilen %20’ lik orana benzer idi. AE olan ve olmayan gruplar cinsiyet ayrimi
yapilmaksizin kiyaslandiginda benzerlik acisindan anlamli farklilik bulunmamistir. Ancak sadece erkek cinsiyet ele alindiginda
hem vaka hem KG'de DB'nin 6n gortilen boya HB'den daha yakin oldugu sonucuna varilmistir (Tablo 2). Kizlarda ise AE olan ve
olmayan gruplar arasinda anlamli farkliliga rastlanmamistir. Bu durum AE olan ailelerde anne boyunun, HaB'a yakin olmasi ve
kizlarda boyun kalitilabilirliginin erkeklerden az olmasi ile aciklanabilir (Tablo 2). Sadece vaka grubu ele alindiginda kizlarda HaB
HB yerine kullanilabilmekle birlikte, HB'ye herhangi bir tstinligi séz konusu degildir. Calismamizda, kizlarda HB - OB farki ve
HaB-OB farki arasinda anlamli farklilik olmamasi sonucuna ulagilmasi ile kizlarda HaB* HB ' yerine kullanilabilmekle birlikte HB'ye
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herhangi bir Ustlnligu olmadigi yargisina varildi. Boyun kahtilabilirliginin kadinlar arasinda erkeklerden daha disiik olmasi
kizlarda HaB, anne boyu iliskisinin erkeklere gore zayif olmasini aciklayabilir. Ayrica calismaya alinan ¢ocuklarin anne boylari ile
hala boylarinin benzer olmasi da sonucu etkilemektedir. Kizlarda en sik rastlanan nedenin calismamizda idiyopatik etmenler
olusu da bu sonuca katkida bulunmus olabilir. italya'da yapilan bir caismada indeks vakalarda ve halalarinda bozulmus glukoz
intoleransi ile BK'ye rastlanmistir(60). Bu ¢calismada indeks vakalarin kiz kardesinde ayni oranda halaya benzerlik bulunmayisinin
da aciklanmasi icin yeni calismalara gereksinim duyulmaktadir. Ayrica kizlarda OB'nin DB ile korele olmasinin aciklanabilmesi
konu ile ilgili yeni arastirmalar yapilmasini gerektirmektedir. Vaka grubu erkeklerine bakildiginda, DB'nin OB’ye HB'den daha
yakin oldugu gériilmektedir. KG erkeklerinde de DB'nin OB'yi kestirmede HB'den anlamli oranda Uistiin oldugu gériilmektedir.
Buitiin olgular birlikte ele alindiginda, erkeklerde DB HB yerine kullanilabilmekle birlikte, OB tahmininde DB'nin degeri HB hesa-
bindan Ustlinddr. Literatlirde benzer bir calisma olmamasi nedeni ile calismamiz bu alanda ilk 6rnek olup yeni ve daha kapsamli
calismalara gereksinim dogurmaktadir.

Sonug BK durumunda HB élciitiiniin tek basina giivenilir olmadigi, OB'den sapmanin yaninda genetige uyumun degerlen-
dirilmesinde; OB'nin kizlarda hala (ve dayi) boyu, erkeklerde ise DB ile korele oldugu gériilmektedir. AE varliginda bu iliskinin
erkeklerde daha belirgin olmak Ulzere artmis oldugu izlenmektedir. Bu verilerle patolojik olmayan BK durumunda eriskin boy
kestiriminde HB dl¢litline ek olarak ikinci derece akraba boylarini da iceren yeni bir hesaplama yonteminin kullanilabilecegi du-
stinlmustdr. Calismamiz bu konuda literatlrdeki ilk calisma olup daha kapsamli calismalara gereksinim bulunmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Boy Kisaligi, Hedef Boy, ikinci Derece Akraba Boyu

Tablo 1a 0O.B.dan fark
Ort.ts.s. P Ort.4s.s,
Ongérillenboy 152,3 +7,9
Kiz  Hedef boy 1554 + 5,6 0,004 33481
e I_-_Iala boyu 156,1 + 6,7 0,020 3,3 £10,0 )
Ongordlenboy 1714 £9,0
Erkek Hedef boy 168,7 + 6,5 0,010 23,1489 0.001
Dayi boyu 1708 £ 6,4 0,759 -03 +9,1 !

Eslestirilmis Grneklem t test

Tablo 1a: Tiim bireylerin cinsiyetlere gire Gngbriilen boy, hedef boy, hala/day boylan karsilastiriimas:

Tablo 1b P O.B.dan fark
Ort.ts.s. Qrt.$s.5.
Ongorilen boy 150,1 £ 7,3
Kiz Hedef boy 156,0 £ 5,5 0,000 59 %+ 8,0
_— Hala boyu 156,0 + 7,4 0,001 6,0 9,9 0396
Ongorilen boy 1694 £ 9,1
Erkek Hedef boy 169,7 + 5,6 0,821 03 78 0117
Day1 boyu 170,9 + 6,2 0,312 1,7 9,1 ’
Ongorilen boy 157,2 £ 7,0
Kiz Hedef boy 154,7 £+ 5,5 0,056 =25 £ 5,0 0.875
Hala boyu 154,5 + 6,0 0,150 2,7 +7,4 !
Kontrol —
Ongordlen boy 1752 £ 7.8
Erkek Hedef boy 1654 £ 59 0,000 -9,8 £6,9 2,001
Day1 boyu 171,1 + 4,4 0,043 -4,2 + 8,2 ’

Eslestirilmis drneklem t test
Tablo 1b: Vaka ve kontrol gruplarinda éngériilen boya benzerlik agisindan hedef boyun ve akraba boylarinin karsilastirilmasi
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Tablo za " G.B.dan fark: o
Ort.ts.5. Ort.ts.s.
Ongoralen boy 1507 + 10,5
Kiz Hedef boy 158,8 £ 6,4 0,008 8,2 £ 7.5 0.527
Vaka Hala boyu 157,0 + 8,7 0,008 6,4 + 59
Ongorulen boy 170,1 + 8,5
Akraba Erkek Hedef boy 169,32 + 4,5 0,773 -0,6 + 9,0 0,327
el Dayr boyu 170,3 + 4,5 0,927 0,7 £ 7,1
var Ongorolen boy 152,7 + 4,7
Kiz Hedef boy 151,3 + 0,6 0,686 -1,3 + 5,0 0,826
Kontrol Hala boyu 152,3 + 7,5 0,959 -0,2 + 9,9
Ongorulen boy 1710 = 10,3
Erkek Hedef boy 1624 + 4.8 Q,1249 -8,7 £ 9,7 0,123
Dayr boyu 169.2 £ 5,5 0,797 =1,9 + 14,6

Eglestirilmis Srneklem t test

Tablo 2a: Akraba evliligi olan vaka ve kontrol gruplarinda hedef boyun ve akraba boylarinin 8ngérlilen boya benzerligi agisindan karsilagtiriimasi

Tablo 2b O.B.dan farki
ort.ts.s. ort.is.s.
Ongorulen boy 1499 + 6,0
Kiz Hedef boy 155,0 * 5,0 0,002 5,1 % 8,1 0.643
vaka Hala boyu 155,7 + 7,0 0,011 58 + 11,1
Ongorilen boy 169,2 + 9,4
Akraba Erkek Hedef boy 169,9 + 6,0 0,642 0,6 +7.5 0,202
Evliligi Day boyu 171,2 + 6,8 0,297 2,0 +9,7
vok Ongérilen boy 158,2 + 7,2
Kiz Hedef boy 155,4 + 5,8 0,067 -2,7 £ 5,2 0.778
Kontrol Hala boyu 155,0 + 5,9 0,113 -3,2 + 7,1
Ongérillen boy 176,7 + 6,5
Erkek Hedef boy 166,5 £ 6,1 a.000 -10,2 £ 6,1 0,003
Dayi boyu 1718 + 4,0 0,002 -5,0 + 4,9

Eglestirilmig orneklem t test

Tablo 2b: Akraba evliligi olmayan vaka ve kontrol gruplarinda hedef boyun ve akraba boylarinin Gngériilen boya benzerligi agisindan karsilagtinimasi
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S-32
Casr mutasyonuna bagli hiperparatroidide cinacalset etkinliginin molekiiler genetik analizi

ihsan Turan' Bilgin Yiiksel?
'Sanliurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinolojisi
2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali

Giris ve Amag: inaktive edici heterozigot CASR mutasyonu Ailevi Benign Hiperkalsemi'ye, ayni genin homozigot mutasyonlari
ise Yenidoganin Ciddi Hiperparatroidisi'ne (YCH) neden olur. YCH nadir gortilen bir hastalik olmakla birlikte hayati tehdit eden
hiperkalsemi ile karakterizedir. Genellikle geleneksel tedavi ile kan kalsiyum seviyesi giivenli degerlere indirilemez ve hastalar
paratroidektomi endikasyonu alirlar. CaSR'nin allosterik aktivatori olan Sinacalset bu hastalik icin bir tedavi secenegdidir. Ancak
basari orani tartismalidir. Bu arastirmanin amaci molekiiler genetik analizlerin Sinacalset tedavisi etkinligindeki roltini belirle-
mektir.

Yontem: Daha dnce bildirmis oldugumuz iki YCH olgusundan yola cikarak, farkl merkezlerden yayinlanmis olan Sinacalset te-
davisi bildirileri (makale, olgu sunumu, sozel bildiri, poster) ilgili veri tabanlar kullanilarak belirlendi. Bildirilen mutasyonlar,
Mutation Tester[1], PolyPhen-2[2], USCS[3]R ve InterPro[4] veri tabanlari kullanilarak analiz edildi ve olusacak olan mutant pro-
tein 6ngorileri kaydedildi. Bildirilen olgularda kullanilan Sinacalset tedavisinin doz, siire ve tedaviye yaniti ile mutant protein
ongordileri incelendi.

Sonug: Heterozigot mutasyon tasiyan, bildirilmis 11 olguda da Sinalcalset tedavisinin basarili oldugu tespit edildi. Homozigot
CASR mutasyonuna bagli gelisen bildirilmis 9 YCH olgusundan liciinde tedavi basarisindan s6z edilmisti (Tablo 1.). Bu olgulardan
bir tanesi takibinde paratroidektomi endikasyonu almig[5], bir digerinin ise paratroidektomi sonrasi rezidi kitle kontroli Sina-
calset tedavisi ile saglanmis[6]. Tedavi basarisi ile bildirilen son olgunun ise takip stiresi 7 ay ile kisithydi[7]. Hastaliga homozigot
frameshift mutasyonlarin neden oldugu olgularda ilgili veri tabanlarinda nonsanse-mediated decay 6ngorisi tespit edildi ve
hastalarda Sinacalset tedavisinin basarisiz oldugu tespit edildi. InterPro veri tabanina gére 69.-496. aminoasitlerin olusturdugu
ligand baglanma bolgesi acisindan olgular incelendiginde tedavi basarisinda bir fark tespit edilmedi. Ancak Sinacalset'in parsi-
yel bir etkinliginin oldugu yanlis anlamli homozigot mutasyona sahip olgularin 69. ve 81. aminoasitelerde degisikliklere sahip
olduklari belirlendi.

Tartisma: CASR mutasyonlarina bagl hiperkalsemi tedavisinde Sinacalset bir secenek olsa da basari orani tartismalidir. Mo-
ekdler genetik arastirmalarin daha da yayilmasi ve bildirilen olgularin sayisinin artmasi ile CaSR protein modellemesi netlik
kazanacak ve olasi ligand baglanma bdlgeleri daha iyi analiz edilecektir. Olasi ligand baglanma bolgesi baslangici 69. ve 81. ami-
noasitlerden daha ileride olabilecegi gibi aminoasit degisikliginin zararlilik derecesi de tedavinin etkinliginde belirleyici olabilir.
Arastirmamiz Sinacalset tedavisinde molekiiler genetik analizlerin yol g&sterici olabilecegini bildirmistir.
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Tablo 1 CASR mutasyonuna bagli olgularda bildirilmis Sinacalset tedavileri

Hasta Yasi CASR mutasyonu Hom/ Tedavi Referans
Het Yaniti
26 yas p.F809L Het. + Timmers ve ark.[8]
36 yas p.R220W Het. + Festen-Spanjer ve ark.[9]
6 yas p.R220Q Het. + Alon ve ark.[10]
51 yas/57 yas/35 yas p.R220W Het. + Rasmussen ve ark.[11]
53 yas p.G631R Het. + Rasmussen ve ark.[11]
2 hafta p.R185Q Het. + Reh ve ark.[12]
2 gun p.R185Q Het. + Gannon ve ark.[13]
11 ay/13 ay p.R185Q Het. + Fisher ve ark.[14]
6 yas p.R69H Hom. +* Wilhelm-Bals ve ark.[6]
2 ay p.R465Lfs*9 Hom. - Soblechero ve ark.[6]
28 glin p.M741Ifs*24 Hom. - Atay ve ark.[15]
7 ay p.C395R Hom. - Turan ve ark.[16]
2 ay p.N207Kfs*42 Hom. - Turan ve ark.[16]
1ay p.R544X Hom. - Savas-Erdeve ve ark.[17]
2 ay p.I81K Hom. ¥ Sun ve ark.,[7]
4 glin p.R69H Hom SKEE Murhpy ve ark.[18]
6 glin p.M74lfs*24 Hom. JFEE* Comlek ve ark.[5]

*Tedavi paratreidoktomi sonrasi rezidli bez icin 6 yasinda baglanmis

**Tedavi siiresi 7 ay

***parsiyel kontrol sonrasi paratroidektomi

**¥*13 aylikken paratroidektomi endikasyonu

Het.: Heterozigot, Hom.: Homozigot, +: Yanit var, -: Yanit yok. .

Mutasyonlar NM000388.3 dizilimine gore degerlendirilmistir
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Kronik graniilomatoz hastalikta akan hiicre olcerde belirlenen NADPH oksidaz alt iinitelerinin genoti-
pi 6ngermede rolii
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GiRi$: Kronik graniilomatdz hastalik (KGH), fagositik hiicrelerde nikotinamid adenin dinlkleotit fosfat (NADPH) oksidaz enzim
sisteminde dort gendeki (gp91P">, p22rhex, p47°Phox ve p67Ph) mutasyona badli olarak gelisen, patojenlerin yok edilemedigi na-
dir primer bagisiklik yetmezligidir. Bu enzim sistemi tarafindan, reaktif oksijen radikallerinin iretilememesine bagli olarak ciddi
bakteriyel ve fungal enfeksiyonlar gozlenir. Hastaligin kesin tanisi genetik analiz yapilarak konulur. Fakat sonuglanmasi uzun
stirmekte ve maliyeti ylksektir. Bu ¢alismanin amaci klinigimizde genetik mutasyonu bilinen KGH tanili bireylerin klinik ve de-
mografik 6zelliklerinin analizi ve hastalar ve annelerinde NADPH oksidaz enzimi alt Uinitelerinin akan hiicre dlcerde 6l¢lilmesinin
ilgili protein eksikligine yol acan mutasyonu dngérmedeki roliiniin arastiriimasidir.

GEREC-YONTEM: Calismada 25 KGH hastasi ve annelerinin klinik, demografik ve laboratuvar ézellikleri degerlendirildi. Hastalar
onceden belirlenmis dihidrorodamin (DHR) stimdiilasyon indeksi degerleri ve genetik mutasyonlarina gore X'e bagli veya otozo-
mal ¢ekinik kalitim 6zelligine gore siniflandirildi. NADPH oksidaz enzim sisteminin alt Giniteleri, hastalardan alinan kan 6rnek-
lerinde spesifik antikorlarla hiicre ici boyanarak, eksik olan protein akan hiicre élcerde tayin edildi. Calisma i¢in Marmara Uni-
versitesi Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu'ndan 03.03.2017 tarih ve 09.2017.230 protokol kodu ile etik kurul
onayi alindi. Bu calisma Marmara Universitesi Bilimsel Arastirma Projeleri Komite’sinden SAG-C-TUP-090517-0249 pro-
tokol numarasi ile desteklenmistir.

BULGULAR: Calisilan 25 hastanin 6'si kiz (%24), 19'u erkekti (%76). Guincel ortanca yaslari 10.8 (5.2-18.0) yildi. Hastaligin baslan-
gi¢ yasi ortancasi 1.3 (0.3-4.7), tani yasi ortancasi 4 (14-13.5) yildi. Ortanca izlem siiresi 4.4 (1.8-7.2) yildi. DHR testiyle 12 (%48)
hastanin X'e bagli, 13 (%52) hastanin otozomal resesif (OR) gecisli KGH oldugu anlasildi. Bes (%20) hastanin genetik tanisi bilin-
memekteydi. Hastalarin 10 (%40) tanesinde CYBB geninde, 8 (%32) hastada NCFT geninde, 1 (%4) hastada CYBA geninde, 1 (%4)
hastada NCF2 geninde mutasyon saptandi. Hastalarda saptanan mutasyonlar Tablo 1'de gosterilmektedir.

CYBB mutasyon cesitliligi literatiirle uyumlu idi ve missense (2 olgu), nonsense (4 olgu), splice (2 olgu) ve insersiyon (1 olgu) sek-
lindeydi. Ayrica, CYBB geninde iki adet yeni mutasyon bulundu. Bu mutasyonlarin biri missense iken (c.1094T>G, p.Leu365Arg),
digeri kirpilma bolgesinde (c.675-2A>G) idi. A4 ve A7 aileleri arasinda akrabalik olmadidi halde iki ailede (A4 ve A7) ayni mutas-
yon saptandi (c.469C>T, p.Arg157X).

P47 protein defekti olan alti bireyde daha 6nce literatlide bildirilen ve NCF1 geninde siklikla goriilen ekzon 2'deki GT delesyonu
saptandi.

Bir olguda (H19) CYBA geninde daha 6nce bildirilen missense mutasyon saptanirken (c.70G>A, p.Gly24Arg), diger bir olguda
(H21) ise NCF2 geninde daha 6nce bildirilen bir missense mutasyon (c.279C>G, p.Asp93Glu) bulundu.

Hastalik baslangi¢ yas ortancasi X-KGH hastalarinda 0.31 (0.08-0.53) yil, otozomal resesif KGH hastalarinda ise 4.5 (2.2-7.5) yil
olup, X-KGH hastalarinda hastalik anlamli olarak daha erken baslamaktaydi (p<0.001). 11 hastada (%45.8) semptomlar 1 yas
altinda basladi. 1 yas altinda semptomlari baslayan hastalarin %90.9'u (n:10) X-KGH hastasi idi (p:0.001). Hastalik baslangiciyla
paralel sekilde X-KGH hastalari, otozomal resesif KGH hastalarina goére daha erken yasta tani almaktaydi (1.45 yil, 0.66-2.75 vs
11.5,6.7-15.6, p:0.001). 1 yas altinda 5 hasta (%20) tani alabilmisti. Tanida gecikme 1.2 (0.2-4.5) yil idi. X-KGH hastalarinda tanida
gecikme 0.8 (0.2-2.5) yil, otozomal resesif KGH hastalarinda ise 3.2 (0.35-10.4) yil olup arada anlamli fark bulunmamistir.

Hastalarda en sik g6zlenen baslangig sikayeti abse idi (15 hasta, %60). Bunu pnémoni (n: 8, %32), ates (n:3, %12), lenfadenit (n:2,
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%8), bakteriyemi (n:1, %4), ishal (n:1,%4), tekrarlayan otit (n:1, %4) takip etti. Otozomal resesif gecisli bir kiz hastada baslangicta
hicbir sikayet olmayip abisine tani konulunca yapilan aile taramasi sonrasi tani aldi. Abseler en sik ciltte gozlendi (n:12, %48). 4
(%16) hastada perianal abse, 2 hastada dis absesi (%8), 1 hastada karaciger absesi (%4), 1 hastada kemik absesi (%4), 1 hastada
beyin absesi (%4) saptandi.

Hastalarin DHR testi Sl ortancasi 1.00 (0.88-1.91) saptandi. Hastalik baslangig yasi ile dihidrorodamin testindeki Sl arasinda pozi-
tif korelasyon saptandi (rs: 0.50, p:0.012).

X-KGH hastalarinin ortanca DHR S| degeri (0.94; 0.63-1.00), otozomal resesif KGH hastalarinin ortanca DHR Sl degerinden (1.91;
1.13-2.60) anlamli olarak dusilik saptandi (p:0.001). Mutasyon tipleri kendi i¢clerinde degerlendirildiginde ise gp91 eksikligi olan
hastalarin ortanca DHR Sl degeri (0.94; 0.63-1.00), p47 eksikligi olan hastalarin ortanca DHR Sl degerinden (1.92; 1.0-2.6) anlaml
olarak duisuik saptandi (p:0.009). p22 mutasyonu olan hastanin DHR Sl degeri 6 iken, p67 olan hastanin degeri 0.93 olarak bulun-
du. Calismamizda, p47 eksikligi olan ve GT delesyonu olan olgularin timiinde DHR SI degeri <3 bulunmustur.

Hiicre ici boyama yapilarak kullanilan antikor kombinasyonuyla mutasyonun hangi proteinde oldugu dogru tahmin edildi. Buna
gore boyama yapilan gp91 (n=5) ve p22 (n=1) hastalarinda DHR testiyle beraber olgularin tamaminda mutasyonun hangi gende
olabilecegi tahmin edildi. p47 (n=8) ve p67 (n=1)'de ise sadece hiicre ici boyamayla mutasyonun hangi gende olabilecegi %100
dogrulukta bulundu.

Farkli hastalarda, saglkli kontrollerde ve tasiyicilarda her bir NADPH enzimi alt bileseninin histogram Gzerindeki durumu Sekil
1'de gosterildi. X'e bagh kalitilan gp91, hastalarda ve tasiyicilarda saghkl kontrollere gore daha dustik oranda boyandi. Hiicre
membraninda gp91 ile etkilesim halinde yer alan p22 de hem hastalarda hem de tasiyicilarda saglikli kontrollere gore daha du-
stik oranda boyanmis olup tastyicilarda X-KGH'de goruldugi gibi histogram grafiginde cift tepe saptandi. p47 ve p67 hastalarda
saglikh kontrollere gore oldukga az boyanirken, tasiyicilarda orta derecede boyanma gdsterdi. P22 ve p67 hastasi birer tane
oldugundan istatiksel analiz yapilamadi. Hiicre i¢i boyama, OR durumda tasiyicilik durumunu tam olarak gosterdigi saptandi.

SONUC: Bu calismada klinigimizde takip edilen 25 KGH hastasinin klinik ve demografik 6zellikleri incelenmis, mevcut yaygin
olarak kullanilmakta olan tani yontemlerinin yani sira NADPH enziminin alt Unitelerinin spesifik antikorlarla boyanarak akan
hiicre dlcerde 6lcimiiniin, genetik taniya alternatif olabilecegdi Gizerinde calisiimistir. Kronik grantilomat6z hastalikta NADPH
oksidaz enzimin alt Unitelerinin spesifik antikorlarla boyanarak akan hiicre dlcerde 6l¢limu ile hastalarin genetik tanisi hizl ve
maliyet etkin olarak dngérdlebilir. Olusan mutasyonlarin bazilar protein ekspresyonunda degisiklige yol agmayip sadece fonk-
siyon bozukluguna yol acabildigi icin tim KGH olgularinda hiicre ici protein analizi yaparken, fonksiyon degerlendirmesi de
yapiimalidir (DHR gibi).

Anahtar Kelimeler: Kronik graniilomat6z hastalik, nikotinamid adenin dinukleotit fosfatoksidaz
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S-34
Kronik graniilomatoz hastalikta in vitro fungal antijenik uyarinin Ig-E iiretimine etkisi

ismail Ogalir’
'Marmara Universitesi, Pediatrik Allerji-immiinoloji Bilim Dali, istanbul

Giris: Kronik graniilomat6z hastalik (KGH), etkilenen hastalarin tekrarlayan bakteriyel ve fungal enfeksiyonlardan muzdarip ol-
dugu fagositlerin kalitimsal bir bozuklugudur. Uyarana karsi yanit olarak normal bir solunum patlamasi olusturamama olarak
tanimlanir (1). X’e bagli KGH'lardavB hiicre proliferasyonunda kusur ve kizamik antikor yanitinin uzun dénemde korunamadigi
gosterilmistir (2). Ayrica 6zglin antikor Uretiminde gorevli sinif cevrimi gerceklesmis B hiicreler sayisinin diistik oldugu gozlen-
mistir (2). Hastalarin 1/3'de tani sirasinda veya izlemde, yiiksek serum IgE olusumu saptanabilmektedir. Mantar maruziyeti ile
iliskili IgE yuksekligini iliskilendiren ¢alismalarin disinda, literatiirde Hiper IgE sendromu (HIES) ve KGH hastaligin birbirine olan
klinik benzerliginden bahsedilmektedir (3). Hiper IgE sendromu’nda, IL-17 ve Th17 hicrelerinin distkligindn (4) yani sira sinif
cevrimi gerceklesmis B hiicrelerin dustik oldugu gosterilmistir. Ancak, KGH'ta artmis Th17 sayisi ve IL-17 diizeyi saptanmistir (5).
Kronik graniilomatdz hastalikta IgE’'nin neden yiikseldigi tam olarak anlasilamamistir. Bu calismada, in vitro Aspergillus ve Can-
dida antijenik uyarimlarinin KGH olgularinda naif B hiicrelerden sinif cevrimi ile olusan IgE Gretimi tUzerine etkisi arastiriimistir.

Gerec ve Yontem: Bu calisma, Marmara Universitesi insan Etik Kurulu'nun 03.04.2015 tarih ve 09.20140347 protokol kodlu rapo-
ru ile onaylandi. Calismaya girmeyi kabul edenlere bilgilendirilmis onam formu imzalatildi.

Calismaya Pediatrik Allerji-immiinoloji Klinigi'nde takip edilmekte olan 10 KGH'li olgu alind1. Hastalar total IgE, rast ve deri prick
testi (DPT) degerlerine gore siniflandirildi (Tablo 1). Kontrol olarak IgE degeri normal, rast ve DPT degerleri negatif, hicbir alerjik
sikayeti olmayan 7 saglikl kisi dahil edildi. Hastalar ve saglikh kontrollerden heparinli tiipe toplanan kandan fikol yontemi ile pe-
riferal kan mononiikleer hiicreler (PKMH) elde edildi. Elde edilen hiicrelerden Naif B hiicre izolasyon kiti (MACS, Miltenyi Biotech,
Amerika) ile Ureticilerin tavsiyeleri dogrultusunda naif B hiicreler izole edildi. 150-200/ul naif B hiicresi 7 giin boyunca 37°C'de
inkiibe edildi. Hasta ve saglikli kontrolden 4’er adet kultur yapildi. Kiltir kosullan su sekilde olusturuldu: (i) Uyarimsiz ortam (be-
siyeri + naif B hiicre), (i) Naif B hiicre +CD40L +HA-peptid +IL-4 +IL-21 (IgE besiyeri), (iii) Naif B hiicre +CD40L +HA-peptid +IL-4
+IL-21 +Heat-Aspergillus, (iv) Naif B hiicre +CD40L +HA-peptid +IL-4 +IL-21 +Heat-Candida. Yedi giin sonunda elde edilen su-
pernatanlar toplanarak ELIZA yéntemi ile IgE salimimlari belirlendi. ELiZA kiti olarak IgE human uncoated ELISA kit (Intvitrogen,
Avusturya) Ureticilerin tavsiyesi dogrultusunda kullanildi.

Gruplar arasindaki farkhlik GraphPad Prism 5 programi (GraphPad Software, Inc., Amerika) kullanilarak analiz edildi.

Tablo 1. KGH olgularinin demografik verileri, total IgE, rast ve DPT degerleri

Cinsiyet Genetik Tani IgE SPT RAST

Hasta 1 E AR 77,00 negatif negatif
Hasta 2 K AR 780,00 pozitif pozitif
Hasta 3 E X 13,80 negatif negatif
Hasta 4 K AR 14,00 - -

Hasta 5 E AR 43,80 negatif -

Hasta 6 E X 13,00 pozitif negatif
Hasta 7 K AR 8,00 negatif negatif
Hasta 8 E AR 219,00 pozitif pozitif
Hasta 9 E AR 1087,00 pozitif -

Hasta 10 K AR 21,70 negatif negatif

Bulgular: IgE degerleri normal ve yiiksek olan 10 adet KGH hastasi ile IgE degerleri normal ve SPT'si negatif olan 7 adet saglikli
kontroliin PKMH hiicrelerinden naif B hiicreler izole edilerek IgE Gireten hiicrelere farklilagmalari saglandi. Hastalar saghkli kont-
rol grubuyla karsilastirldiginda, IgE besiyerinde in vitro IgE tiretiminde fark yok iken, Aspergillus uyarimi sonrasi hastalarda an-
lamli bir fark olustugu goérildi (p<0.001) (Sekil 1). Kronik granllomatoz hastalari kendi icinde degerlendirildiginde, Aspergillus
antijeniyle uyarimin IgE diizeyini anlamli olarak yikselttigi gortldi (p<0.001), ayrica bu uyanim Candida antijeninin olusturdugu
uyarima gore anlamli olarak yuksek idi (p<0.001) (Sekil 1). Saghkh olan grupta Aspergillus veya Candida uyariminin IgE Uretimine
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etkisi olmadigi belirlendi (Sekil 1).
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Sekil 1. Kronik granlilomat6z kastalarinda ve saglikli kontrollerde IgE besiyerinde, IgE besiyeri+Aspergillus ve IgE besiyeri+Can-
dida uyarimli ortamlarda naif B hiicrelerden sinif cevrimi ile olusan IgE diizeyleri (KGH: kranik graniilomat6z hastalik, SK: saghkh
kontrol, *** p<0.001).

Sonug: Bulgular KGH hastalarinda éldiirilmis Aspergillus antijeniyle uyarim sonucu IgE Gretiminin arttigini gdstermektedir.
Bu da hastalarda Aspergillus enfeksiyonlarinin IgE yiikselmesinde etkili oldugunu disiindiirmektedir. Hastalarda IgE diizeyinin
Aspergillus maruziyeti ile artmasi IgE sinyal yolaginda problem olabilecegini ortaya koymaktadir. Calismada benzer uyarim ko-
sullarinda STAT3 ve STAT6 yolaklarinin fosforillenmesi incelenmekte olup, olasi mekanizmalarin daha iyi aydinlatilmasi planlan-
maktadir.

Bu calisma SAG-A-110915-0410 kodu ile Marmara Universitesi Bilimsel Arastirma Projeleri Birimi (BAPKO) tarafindan desteklen-
mistir.
Kaynaklar:

1. Segal BH, Leto TL, Gallin JL, Malech HL, Holland SM. Genetic, biochemical, and clinical features of chronic granulomatous
disease. Medicine 2000;79:170-200.

2. Cotugno N, Finocchi A, Cagigi A, Di Matteo G, Chiriaco M, Di Cesare S, Rossi P, Aiuti A, Palma P, Douagi |. Defective B-cell pro-
liferation and maintenance of long-term memory in patients with chronic granulomatous disease. J Allergy Clin Immunol.
2014 Aug 29. pii: S0091-6749(14)00967-1.

3. Patiroglu T, Gungor HE, Lazaroski S, Unal E. Chronic granulomatous disease with markedly elevated IgE levels mimicking
hyperimmunoglobulin E syndrome. Acta Microbiol Immunol Hung 2013; 60: 155-62.

4. Al Khatib S, Keles S, Garcia-Lloret M, Karakoc-Aydiner E, Reisli I, Artac H, Camcioglu Y, Cokugras H, Somer A, Kutukculer N,
Yilmaz M, Ikinciogullari A, Yegin O, Yiiksek M, Genel F, Kucukosmanoglu E, Baki A, Bahceciler NN, Rambhatla A, Nickerson
DW, McGhee S, Barlan IB, Chatila T. Defects along the T(H)17 differentiation pathway underlie genetically distinct forms of
the hyper IgE syndrome. J Allergy Clin Immunol 2009; 124: 342-8.

5. Horvath R, Rozkova D, Lastovicka J, Polouckova A, Sedlacek P, Sediva A, Spisek R. Expansion of T helper type 17 lymphocytes
in patients with chronic granulomatous disease. Clin Exp Immunol 2011; 166: 26-33.

Anahtar Kelimeler: Kronik graniilomat6z hastalik, naif B hiicre, IgE, aspergillus
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S-35
Obez hipertansif ve obez cocuklarda end organ hasari gostergesi: Koroidal kalinlk 6l¢iimii

Mehmet Erol Can’, Derya Bulus? Ata Baytaroglu?, Hasan Basri Cakmak®*, Nesibe Andiran®
'Bursa Yiiksek ihtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi G6z BSlimii

2Kegioren Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Bolimd

3Van Ercis Devlet Hastanesi Goz Bolum

*Hitit Universitesi Gz Bolimii

50zel Muayenehane

Giris: Cocukluk caginda hipertansiyon prevalansi eriskine gore daha distktur (%1-2). Ancak 6zellikle gelismis toplumlarda
sismanlik oranin giderek artmasi nedeni ile blyik cocuk ve ergenlik doneminde prevalans giderek artmaktadir. Koroid
damar yapisi retina ve sklera arasinda yer almaktadir. Ana gorevi retina dis tabakalarinin beslenmesini saglamak, retinal 1sinin
regulasyonunu saglamak ve gozici basincinin regiilasyonuna destek olmaktir. Doku basina olusan akim olarak karsilastirildiginda
vicutta en fazla kan akiminin oldugu dokulardan biridir. Koroid dokusunda dakikada yaklasik 1400 ml/100g kan akim hizi
mevcutken, beyinde dakikadaki kan akim hizi 19 ml/100g’a kadar dusebilmektedir. Bu ¢calismada amacimiz hipertansif obez
cocuklarda koroidal kalinligi degerlendirerek g6z etkilenmesi ortaya koymak ve géz hastaliklari acisindan farkindalik yaratmaktir.

Yontem: Calisma Kecitren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Hastaliklari Ana Bilim Dali ile G6z Hastaliklari Klinigi ve Hacettepe
Universitesi Goz Hastaliklari Anabilim dali hekimleri tarafindan yapildi. Calismaya obezite tanisi ve oberzite ile beraberinde
hipertansiyonuolan rutin muayeneleri icin Cocuk Endokrinoloji poliklinigine basvuran cocuklar dahil edildi. Cocuklarin rutin
muayeneleri ile birlikte vicut kitle indeksi (VKI) ve ortalama arteryel kan basinci (OAKB) o6lculdi. Goz hastaliklar kliniginde
rutin g6z muayeneleri yapildiktan sonra Optik Koherans Tomografi (OCT) cihazi ile subfoveal koroidal kalinlik (SFKK),fovea
merkezinden 1500 um temporalindeki koroid kalinhigi (T1500) ve fovea merkezinden 1500um nazalindeki koroid kalinlig
(N1500) olctimleri yapildi(Resim). Calismaya katilan gonullilerin her iki g6ztide dahil edildi. Elde edilen verilerin analizi Sosyal
Bilimler icin istatistik Paketi (SPSS) 20 yazilimi ile degerlendirildi.

Her grubun SFKK, T1500 ve N1500 kalinlklarin ortalama degerlerini karsilastirmak icin oneway Anova testi kullanildi.

istatiksel anlamlilik degerinin (P- degeri) 0,05'in altinda oldugu durumlar istatiksel olarak anlamli kabul edildi. istatiksel analiz
obezitesi olan ¢ocuklarda koroidal kalinlik ile hipertansiyon arasindaki iliskinin ortaya konmasi hedeflendi.

Bulgular: Calismaya 15 hipertansif obez (grup 1), 15 obez (grup 2), 15 tane de saghkl cocuk (grup 3) dahil toplam 45 gonillu
katildi. Cocuklarin yas ortalamasi grup 1'de 13.93+ 0.81, grup 2 Her iki grup arasinda demografik veriler acisindan fark yoktu
(p>0.05). Gruplardaki Kiz/Erkek orani her 3 grupta 7/8 idi(p>0.05). Grup 1'de ortalama arteryel kan basinci 101.8 £ 7.6 mmHg
olarak bulunmustur ve bu deger grup 3'de dlciilen 77.3 £ 8.8 mmHg degerinin ve grup 2'de dlclilen 80.9+8.7 mmHg degerinin
onemli dlctide Gzerindedir (p<0,001).

Ortalama SFKK degeri grup 1 354.87+72.68 um, grup 2 383.35+67.12 um ve grup 3 354.87+72.68 um olarak olctlmustir. Orta-
lama T1500 degeri grup 1 353.50+68.21 um, grup 2 379.79+68.62 um ve grup 3 343.59+66.70 um olarak ol¢tilmustar. Ortalama
N1500 degeri grup 1 342.56+74.41 um, grup 2 368.37+67.60 um ve grup 3 326.42+63.89 um olarak Slcilmustir.

SFKK,T1500 ve N1500gruplar arasinda anlamli derece kalin tespit edildi (p<0.05) (Tablo).

SFKK ve VKI (r=0,238 p=0,016), kolesterol seviyesi (r=0.264, p=0,007) ve obezite siresi (r=0,248, p=0,011) arasinda dogrusal ba-
ginti bulunurken, OAKB (r=0.163, p=0.100) arasinda bulunmamistir.

Tartisma ve Sonug: Goziin normal fonksiyonun saglanmasinda ¢ok énemli role sahip olan koroid tabakasinin kalinhgi, bu
tabakanin besledigi foveal avaskuler bolge ve bu bdlgedeki damarsal aglar non-invazif yontemlerle dl¢lliip degisikler tespit
edilebilmektedir. Koroidal kalinlk okdler patolojiler, sistemik hastaliklar ve fizyolojik durumlarda degisiklik gostermektedir.
Yapilan bircok calismalar artmis ya da azalmis koroidal kan akimindaki degisikliklerin anormal koroidal kalinliga neden olabildigi
gosterilmistir. Koroidal enflamasyona sebep olan durumlarin koroidal kalinlk artisi ile anlaml derece iliskilidir. Cocukluk cagi
obezitesinin koroid Uzerinde genisletici etkisi, hipertansiyonun muhtemel vaskulopatik etileri ile azalmaktadir. Bu bulgular
hipertansiyonun hafif diizeyde bile subklinik koroidopatiye neden olabilecegini diistindiirmektedir.
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Tablo. Koroidal kalinliklarin kadranlardaki ortalama degerlerin gruplar arasinda karsilastiriimasi

SFKK; subfoveal koroidal kalinlik, T1500; fovea merkezinden 1500 pum temporalindeki koroid kalinligi, N1500; fovea merkezinden

1500um nazalindeki koroid kalinligi

Grup 1 Grup 2 Grup 3 p?
SFKK 354.87+72.68 um 383.35+£67.12 um 354.87+£72.68 um <0.05
T1500 353.50+68.21 um 379.79468.62 um 343.59+66.70 um <0.05
N1500 342.56+74.41um 368.37+£67.60 um 326.42+63.89 pm <0.05
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S-36
Cocukluk cagindaki obezitenin demir eksikligi anemisine neden olmasinin arastirilmasi

Didem Helvacioglu' Serap Demircioglu', Cengiz Canpolat? Abdullah Bereket'
'Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokrinoloji
?Acibadem Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji

Giris: Demir eksikligi ve obezite tilkemizde ve diinyada en yaygin goriilen nutrisyonel problemdir. Yapilan calismalar, cocukluk
cagindaki obeziteye demir eksikliginin eslik ettigini gostermistir. Demir eksikliginin obezitede sik goriilmesinin nedeni olarak
adipoz dokudan salgilanan adipokin ve sitokinlerin neden oldugu dustik dereceli kronik inflamasyon sorumlu tutulmaktadir.
Adipoz dokuda sentez edilen ve inflamasyon belirteci olan interlokin-6 (IL-6) ve C- reaktif protein (CRP) miktari artmaktadir. Son
yillarda intestinal demir emiliminin karacigerde Uretilen hepsidin tarafindan inhibe edildigi ve demir metabolizmasinin diizen-
lenmesinde rol aldigi gésterilmistir. inflamasyonla hepsidin sentezi belirgin olarak artmaktadir ve IL-6 bu artistan sorumlu tutul-
maktadir. Hepsidin ayni zamanda adipoz dokuda da uretilmekte ve obez hastalarda adipoz dokuda ekspresyonu artmaktadir.

Bu calismada, obezite ve demir eksikligi arasindaki iliski incelenmistir. Obezitede hepsidinin demir homeostazindaki yeri ve
obezitede olusan inflamasyonun saptanip demir parametrelerine etkisinin gosterilmesi amaclanmistir.

Materyal ve Metod: 50 obez (VKi>95) ve 50 normal kiloda (VKi: 5-95) olan 8-18 yas arasi ¢cocuklarda yapilan bir vaka kontrol
calismasidir. iki grupta demir, total demir baglama kapasitesi, ferritin, hemoglobin, tranferrin saturasyonu, ortalama eritrosit
hacmi (MCV), IL-6 ve hepsidin calisiimistir.

Bulgular: Sonuc olarak, obez ¢cocuk grubuyla kontrol grubu kiyaslandiginda; obezite sorunu olan ¢ocuklarda daha distik serum
demir, hemoglobin, MCV, ferritin, transferrin saturasyonu ( p<0.05) diizeyi ve daha yliksek hepsidin ve IL-6 seviyesi ( sirasiyla
p=0.024, 0.32) bulunmustur. Hepsidin ile IL-6 arasinda pozitif korelasyon (p=0,0001), hepsidin ile demir arasinda (p=0.024) hep-
sidin ile hemoglobin arasinda (0.001) ve hepsidin ile MCV arasinda (p=0.02) negatif korelasyon bulunmustur.

Tartisma: Bu calismayla, Glkemizdeki obez ¢cocuklarin demir eksikligi agisindan risk altinda oldugu gosterilmis ve etiyopatoge-
nezinde hepsidin ve IL-6'nin roli teyid edilmistir. Bu baglamda, obez hastalar tedavi edilirken demir eksikliginin de g6z 6niin-
de bulundurulmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: cocukluk cagi obezitesi, demir eksikligi, hepsidin
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Betalaktam=Klavulonat kullanimiyla alerjik oykiisii olan 29 cocuk hastada deri testlerinde tip-I reak-
siyon pozitifligi: Sadece %20

Sevgi Bilgic Eltan' Nurhan Kasap', Burcu Kocamis', Ayca Kiykim?, Ercan Nain?, Ozlem Cavyaktar*, Beyza Kavalci®, Ajda Dalga’,
Yasemin Acar®, Safa Baris'

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Allerji imminoloji Bilim Dall, istanbul

?jstanbul Cerrahpasa Universtesi, Pediatrik Allerji immiinoloji Bilim Dali, istanbul

3Sanhurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Allerji immiinoloji Klinigi, Sanhurfa

“Medeniyet Universitesi, Goztepe Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Allerji immiinoloji Bilim Dall, istanbul

SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi, istanbul,®Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi, istanbul

Giris: Pediatrik ilac reaksiyonu olgularinda penisilin alerjisi stiphesi oldukc¢a yaygindir ancak testlerle dogrulanan alerjiler daha
nadirdir. Burada pediatrik allerji immunoloji klinigine Tip-I asir duyarlilik stiphesiyle basvuran ¢ocuklarda deri testleri ile dogru-
lanmis alerjik reaksiyon sikhigi prospektif olarak arastinlmaktadir.

Gerec¢ ve Yontem: Mayis2015-Aralik2018 tarihleri arasinda klinigimize beta laktamzklavulonat kullanimi ile stpheli ilag reak-
siyonu ile basvuran 29 cocuk hasta calisma kapsaminda degerlendirilmistir. Timiine anket (demografik veriler, tani ve giincel
yasl, reaksiyon doz sayisi, semptomlar, tedavi, es-zamanl atesli ve alerjik hastalik ve ebeveynlerde ilac allerjisi) ve deri testleri
(major-PPL,minér-MD;DIATER-DAP) uygulanmistir.

Bulgular: Hastalarin (15F,14M) ortalama yaslari 7,71(2-21yil), tani yasi 3,9(0,3-12yil) idi. En sik sikayet doklnti ve kasintiydi (%72).
Hastalarin 18'i irtiker, 8'i anafilaksi, 3’ Grtiker-anjioodem olarak tanimlandi. Hastalarin 17(%58)'sinde ilk iki dozda, 12(%42)'sin-
de 3. doz ve sonrasinda alerjik 6ykii saptandi. Reaksiyonlarin 9'u oral amoksisilin-klavulanat, 8'i intramiskuler depo-penisilin,
4'i oral amoksisilin ve 2'si parenteral seftriakson ile olmustu. Daha 6nce ayniilaci sorunsuz kullanan hasta sayisi 5 idi. Yedi hasta
beraberinde antipiretik ve/veya grip ilaci kullanmaktaydi. Onalti hastada eslik eden atesli hastalik, 8(%27) hastada ise astim, Ur-
tiker, besin alerjisi eslik etmekteydi. Dért hastanin ebeveynlerinin en az birisinde ilag allerjisi 0ykusi vardi. Yapilan epidermal ve
intradermal testlerde ise MD(4/29), PPL(1/29), klavulonat(1/10) ile sadece %20(n=6) hastada pozitiflik saptandi.

Sonug: Pediatride gercek penisilin alerjisi sikligi sanilandan daha duisiktir. Uygun klinik degerlendirmeler yapilarak ytiksek ve
dusuk riskli hastalar tanimlanmalidir. Deri testleri ile dogrulama yapilarak beta-laktam antibiyotikler icin disik riskli hastalarda
gereksiz kisitlamalardan, yiiksek riskli hastalarda ise fatal olabilecek maruziyetlerden kaginilmali ve gerekli hallerde guivenli-em-
niyetli alternatiflerin kullanimi ve zorunlu hallerde desensitizasyon 6nerilmelidir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, ilac allerjisi, penisilin deri testi
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S-38
Pediyatrik bobrek transplantasyonu sonrasi erken donemde diyabet gelisiminin degerlendirilmesi

Saygin Abali' Burcu Bulum?
'Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinolojisi 2Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi
Tip Fakultesi, Cocuk Nefrolojisi

Giris: Transplantasyon sonrasi diabetes mellitus (PTDM) transplantasyonun basarisi ve morbidite acisindan énemlidir. Sikhgi
%3-20 arasi degismektedir (1, 2). Kullanilan immunsupresif ajanlar basta olmak tzere, viral enfeksiyonlar, obezite ve benzeri risk-
ler PTDM gelisiminde rol oynar (3). Hastaligin patofizyolojisinde {3 hiicre disfonksiyonu ve insulin direnci cogunlukla birliktedir.

Bu calismada, bobrek transplantasyonu yapilmis pediyatrik olgularda, transplantasyon sonrasi erken dénemde gelisen diyabet
sikhiginin belirlenmesi, riskli hastalarda flash glukoz izlem sisteminin (FGIS) etkinlik ve giivenirligi ile ilgili deneyimlerin paylasimi
amaclanmistir.

Hastalar ve Yéntem: Aclbadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi Atakent Hastanesi'nde bobrek transplantasyonu yapilan 27
hasta (11 kiz) retrospektif olarak degerlendirildi. Transplantasyon 6ncesi klinik 6zellikleri, kronik bébrek yetersizligi (KBY) etiyo-
lojisi, stiresi, renal replasman tedavisi kaydedildi.

Idame immunsupresyon tedavisinde ilk tercih edilen kombinasyon; takrolimus, mikofenolat mofetil ve prednizolon olup uygula-
nan immunsupresyon tedavi protokolu Tablo 1'de verilmistir.

Galismamizda transplantasyon 6ncesi diyabet tanisi olan hasta yoktu. Diyabet tanisi, posttransplant 1.aydan sonra izlemlerde
aclik serum glukozu, hemoglobin A1c ve gerekli olgularda OGTT ile ISPAD tani kriterleri (4) ile konulmustur. Gegici hiperglisemi
olgulari dahil edilmemistir. Yakin kan sekeri izlemi gereken hastalarda FGIS (FreeStyleLibre®) kullanilmistir.

Tablo 1. Transplantasyon sonrasi idame immunsupresyon tedavi protokolii
Doz Siire Hedef diizey
Steroid tedavisi (Prednizolon) 15 mg/glin 0-2 ay
10 mg/glin 2-4 ay
7.5 mg/gin 4-6 ay
5 mg/giin 6-12 ay
5 mg/glin asiri >12 ay
Takrolimus 0.15 mg/kg/giin 0-3 ay 8-12 ng/ml
3-12ay 6-8 ng/ml (Ust sinira yakin)
>12 ay 3-5 ng/ml (alt sinira yakin)
Mikofenolat mofetil 1200 mg/m?/giin

Bulgular: Calismamiza dahil olan hastalarda KBY tanisi alma yasi 7.3+4.8 (ortanca 6.1) yil idi. En sik KBY nedeni, konjenital bob-
rek/uriner sistem anomalisi olarak saptandi (Tablo 2). Basvuruda hastalarin %51.9'u (n=14) hemodiyaliz, %18.5'i (n=>5) periton
diyalizi tedavisi almaktaydi. Bu hastalarin ortalama renal replasman tedavi siiresi 1.7+2.5 yil idi. Preemptif transplantasyon orani
%29.6 (n=8) saptandi.

Bobrek transplantasyonu yapilma yasi ortalamasi 11.2+4.0 yil (aralik:2.3-17.1) idi. Hastalarin %81.5'ine canhdan nakil yapilmisti.
Transplantasyon sonrasi izlem suresi 3 ay ile 2.9 yil arasi olup ortalama 1.1£0.6 yil idi. Hastalarin transplantasyon 6ncesi viicut
boyu ve viicut kitle indeksi (VKi) standart sapma skoru (SDS) ortalamalari sirastyla-1.4+4.0 ve -0.8+1.4, posttransplant 3.ayda VKi
SDS -0.2+1.4 idi. Rutin degerlendirmede kullanilan 3.ay HbA1c ortalamasi %5.9+0.7 saptandi.

Posttransplant diyabet tanisi 4 hasta (%14.8) almisti. Olgularin ikisinde insiilin gereksinimi olmustu. izlemde (i¢ olguda diyabet
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gerilemisti. Bir olgu halen insulin tedavisi almaktaydi. Diyabet gelisen olgular ile gelismeyen olgular arasinda yas, KBY etiyolojisi,
preemptif nakil ve ilk 3 aydaki VKi degisimi acisindan anlamli fark saptanmamustir. Diyabet riski olan 6 olguda FGIS kullanilmisti.
FGIS ile glukometre izlemleri uyumlu seyretmis ve immunsupresif tedavi altinda olan olgularin hicbirinde lokal deri enfeksiyonu
bulgusuna rastlanmamisti.

Tablo 2. KBY etiyolojik dagilimi ve etiyolojiye gore diyabet dagilimi

Hastahk n (%) PTDM n (%)*
Konjenital bobrek/uriner sistem anomalisi 12 (44.4) 2(16.7)
Renal tubuler hastahk 9(33.3) 2(22.2)
Glomertler hastalik 6(22.3) 0(0.0)
Toplam 27 (100.0) 4(14.8)

KBY: kronik bobrek yetmezligi, PTDM: post-transplant diabetes mellitus
*¥?=1.462, p=0.480

Tartisma: Calismamizda bobrek transplantasyonu hastalarinda PTDM orani %14.8 olup literatir ile uyumludur (1, 2). Steroid ve
takrolimus tedavisi PTDM gelisimi icin en énemli risk faktorleridir. Diyabet icin farkli risk faktorleri de olan hastalarda immun-
supresyon protokoliinde degisiklikler yapilmasi yoniinde ¢alismalar yapilmaktadir (5). Ancak, rejeksiyon, posttransplant izlemde
diyabete gore ¢ok daha ciddi bir sorundur. Mehrnia ve arkadaslari (6) cocukluklarda akut rejeksiyonu dnemli bir morbidite ne-
deni olarak saptarken PTDM’nin mortalite ve organ sagkalimina bir etkisinin olmadigini gdstermistir. Genis calismalar olmadan
sadece diyabetin 6nlenmesi adina mevcut tedavi protokolliiniin degistirilmesi distinilmemelidir.

PTDM gelisiminde genetik risk faktorleri de rol oynar. Bu konuda {3 hiicre apoptozisiile iliskili tek gen polimorfizmleri bildirilmek-
tedir (7). Ayrica monogenik nedenler de secilmis vakalarda arastirilmalidir. Konjenital triner anomalisi olan PTDM vakalarinda
HNF1B mutasyonu (2) akilda tutulmalidir. Calismamizda triner anomalisi olan iki vakada PTDM gelismistir, ancak; bu hastalarda
genetik calisma yapilamamistir.

Tiim diinyada son yillarda tip 1 diyabetli cocuklarda FGIS (FreeStyleLibre, Abbott) kullaniminda artis mevcuttur. Ulkemizden de
yapilan bir calismada Tip 1 diyabetli cocuklarda, cihazin ylksek ve diistuk kan glukoz degerlerinde guvenilirligi ile ilgili cesitli en-
diseler diginda, kullanim kolayligi ve pratikligi nedeniyle yasam memnuniyetinin arttig belirtilmistir (8). Bu nedenle transplan-
tasyon sonrasi kan glukozunun yakin izlenmesi planlanan hastalarda FGIS kullanilabilecegi diistiniilmiistiir. immun baskilanma-
st olan hastalarda cihazin deri altina yerlestirilen sensériine bagli bir enfeksiyon bulgusu gézlenmemistir.

Sonug olarak, bu calisma ile ¢cocuklarda transplantasyon sonrasi diyabet izleminin gerekliligi vurgulanmistir. Hiperglisemik sey-
reden veya diyabet tanisi almis posttransplant olgularda FGIS'in glivenirliginin gésterilmesi icin bir 6n calisma niteligindedir.
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S-39
Santral puberte prekoks ve prematiir telars ayriminda kullanilabilecek klinik ve laboratuar bulgulari

Dogus Vuralli’
"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

Giris: Santral puberte prekoks (SPP) hipotalamo-pituiter-gonadal (HPG) aksin aktivasyonu sonucu kizlarda 8 yasindan 6nce
meme gelisiminin baslamasidir. Prematdir telars (PT) ise aks aktivasyonu olmadan ve diger sekonder cins karakterleri gelis-
meden 8 yasindan dnce tek veye iki tarafli izole meme gelisimine verilen isimdir. PT olgularinin %60"1 2 yas altindadir ve diger
olgular 5-7 yas arasi pik yaparlar. PT olan olgularda SPP'dan farkl olarak biiylime hizi normal, kemik yast ileri degil ve bazal
gonadotropin ve 6stradiol seviyeleri preplibertal seviyelerdedir. Prematir telars, normalin bir varyanti olarak kabul edilir ve pa-
tolojik olarak degerlendirilmez. Bu cocuklarda FSH degerleri artmistir, ancak LH degerlerinde bir degisiklik gdzlenmez. PT tanili
olgularin yaklasik %13-14'U SPP'e ilerleyebilir ve bu agidan izlenmeleri gereklidir.

SPP ve PT ayiriminin yapilmasinda biytime hizi, kemik yasi gibi klinik bulgularin yani sira, ultrasonografik bulgular, bazal ve
uyarilmis gonadotropin seviyeleri ve bazal 6stradiol seviyelerinin degerlendirilmesi gerekmektedir. SPP'de HPG aksi aktive iken
PT'da aks aktivasyonu yoktur. HPG aksinin aktivitasyonun gosterilmesinde kullanilan altin standart test gonadotropin-salgila-
tici hormon (GnRH) ile yapilan stimulasyon testleridir. Ancak GnRH stimiilasyon testi intraven6z damar yolu aciimasini ve farkli
zamanlarda ¢ok sayida kan 6rnegi alinmasini gerektirdidi icin hastalarda kaygi yaratan, uzun ve zahmetli bir testtir. Bu nedenle
SPP olgularini PT olgularindan ayirt etmede; GnRH testi yerine alternatif olarak klinik bulgular, ultrasonografik bulgular, bazal
gonadotropin ve Ostrojen seviyeleri gibi hormon dizeylerini kullanmayi 6neren cesitli calismalar mevcuttur. Ancak bugin icin
GnRH stimulasyon testi yerine kullanilabilecek alternatif yaklasimlarin hicbirinin etkinligi net degildir ve standardizasyonu yapil-
mamustir. Farkli calismalarda bazal ve uyariimis LH diizeyleri degerlendirilerek en iyi duyarhlik ve 6zgiinligi veren esik degerler
saptanmaya calisiimistir.

Bu calismada 3-8 yas arasinda meme gelisimi baslayan SPP ve PT tanili kiz olgularin klinik, antropometrik ve laboratuar bulgulari
incelenerek SPP-PT ayinminda kullanilabilecek parametrelerin belirlenmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontemler: Calismaya son 15 yil icinde meme gelisimi nedeniyle cocuk endokrinoloji poliklinigine basvuran ve
GnRH stimulasyon testi yapilmis olan yaslari 3-8 yas arasinda degisen 344 kiz olgu dahil edildi. Dosya kayitlari incele-
nerek veriler retrospektif olarak degerlendirildi. Tanida takvim yasi (TY), sikayetlerinin baslama yasi, tani anindaki puberte
evresi, varsa son 6 ay icindeki blylime hizi, tanidaki kemik yasi (KY), antropometrik dl¢timleri (viicut agirligi, boy, viicut kitle
indeksi), pelvik ultrason bulgulari (uterus en uzun capi, ortalama over hacmi), bazal ve uyariimis gonadotropin seviyeleri ve
bazal 6stradiol duzeyleri kaydedildi.

idiopatik SPP (iSPP) tanisi 8 yasindan énce izole ve pubik ve/veya aksiller killanmaya eslik eden meme gelisimi (Tanner evre =2)
ile birlikte, KY/TY>1, bazal serum dstradiol seviyesinin =10 pg/ml ve GnRH testinde uyarilmis pik LH diizeyinin =5 IU/L ve normal
hipofiz MR bulgulari olmasi ile konuldu. izole meme gelisimi olan, KY<TY, GnRH testinde pik LH degeri <5 IU/L olan ve en az bir
yillik klinik izlem sonunda pubertal bulgularda ve kemik yasinda ilerleme saptanmayan olgular PT olarak kabul edildi.

GnRH testi 100 pg/m2 LHRH'nin (gonadorelin acetate, Ferring®) damardan verilmesini takiben 30, 60, 90 ve 120'inci dakikada
FSH ve LH 6lciim icin vendz kan alinarak yapildi. FSH, LH ve estradiol dl¢timleri, ticari kitler (ARCHITECT System, Abbott Labora-
tory Diagnostics, USA) kullanilarak immunokemiluminometrik assay (ICMA) yontemine gore Olculdi. FSH, LH ve estradiol assay
sensitiviteleri sirastyla 0.3 1U/L, 0.07 IU/L, ve 10 pmol/L idi.

Olgularin viicut agirliklari 0.1 kg araliklarla 6l¢tim yapabilen SECA marka dijital tarti ile kilogram(kg) cinsinden, boylari ise ayakta
olarak 0.1 cm aralikla 6l¢iim yapabilen Harpenden stadiometre ile metre(m) cinsinden oksoloji konusundan egitimli bir hemsire
tarafindan 8lciildi. Boy SDS, VKI-SDS ve biyiime hizi-SDS'leri hesaplandi. Puberte evreleri Marshall ve Tanner evrelendirmesi
kullanilarak yapildi. Kemik yasi kemik atlasi kullanilarak Greulich ve Pyle metoduna gore degerlendirildi.

Dosya kayitlarinda eksik veri saptanan olgular, periferik erken puberte olgulari ve beyin manyetik rezonans goriintiilemede
organik patoloji saptanmis olan SPP olgulari, puberte baslangicini etkileyebilecek hipotiroidizm, biiyime hormonu eksikligi,
konjenital adrenal hiperplazi gibi ek hastaligi olan olgular calisma disi birakildi.

istatistiksel analiz: istatistiksel analizlerde SPPS 21.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) programi kullanildi. Tiim veriler ortalamaxzs-
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tandart sapma (SS) olarak verildi. Verilerin homojen dagilimi Kolmogorov-Smirnov testi kullanilarak incelendi. Gruplarin karsi-
lastirlmasinda Student t testi ve grup oranlarinin karsilastirnlmasinda ki-kare testi uygulandi. P<0,05 degeri istatistiksel olarak
anlamli kabul edildi. iSPP-PT ayiriminda kullanilabilecek parametreleri belirlemek icin tek degiskenli lojistik regresyon analizi
yapildi. Tek degiskenli analizde anlamli olan parametreler icin ROC egrileri kullanilarak esik degerler bulundu. Anlaml paramet-
reler ROC egrilerindeki esik degerlere gore gruplandirilarak cok degiskenli lojistik regresyon analizi ile degerlendirildi.

Bulgular: Olgularin 196'sina iSPP tanisi ile GnRH analog tedavisi baslanmisti. 148'i ise PT tanisi ile izlenmekteydi. SPP ve PT tanisi
ile izlenen olgularin sikayetlerinin baslama yasi ve tani alma yaslari benzer iken SPP olgularinin PT olgularina gore tanida kemik
yaslari daha ileriydi. SPP olgularinin tanida boy-SDS, VKI-SDS, biyiime hizi-SDS daha yiiksek iken, kemik yasina gére diizeltilmis
boy-SDS'leri PT’ olgularininkine gore daha dustiktl. SPP olgularinin puberte evreleri daha ileri, uterus ve over hacmi daha biyiik,
bazal LH, bazal FSH, bazal LH/FSH oranlari ve zirve FSH, zirve LH, zirve LH/FSH oranlari daha ylksek iken bazal estradiol degerleri
arasinda anlamli fark yoktu (tablo 1).

SPP ve PT ayinminda kullanilacak faktorleri belirlemek icin yapilan tek degiskenli lojistik regresyon analizinde kemik yast ileriligi,
blylme hiz1-SDS, uterus uzun ¢apl, bazal FSH, bazal LH, bazal LH/FSH orani anlamli bulundu (Tim parametreler i¢in p<0.001).
KY gore dizeltilmis boy-SDS, VKI-SDS, puberte evresi, ortalama over hacmi, bazal E2 diizeyi ise SPP ve PT ayirnimini yapmada
istatistiksel anlamli bulunmadi. Tek degiskenli lojistik regresyon analizinde anlamli gelen faktérler ROC analizi ile degerlendirildi
ve esik degerler belirlendi. Kemik yasi ileriligi icin en iyi duyarlilik ve 6zgtinliik veren esik deger 0.75 yil (AUC:0.782,p<0.001),
blylime hizi SDS i¢in 1.1 (AUC: 0.723,p<0.001), uterus uzun capi i¢in 38.2 mm (AUC:0.894,p<0.001), bazal FSH icin 1.9 IU/L
(AUC:0.814,<0.001), bazal LH icin 0.65 IU/L (AUC: 0.912,<0.001), bazal LH/FSH icin 0.25 (AUC:0.754,p<0.001) olarak saptandi. Tek
degiskenli regresyon analizinde anlamli gelen faktorler ROC ile saptanan esik degerlere gére gruplandirilarak cok degiskenli
regresyon analizi ile degerlendirildi (Tablo 2).

Sonug: Bazal LH=0.65 IU/L, bazal FSH=1.9 IU/L ve bazal LH/FSH orani=0.25 ve biiylime hizi-SDS=1.1 olmasi HPG aks aktivasyo-
nunu gostermede ve SPP olgularini PT olgularindan ayirt etmede kullanilabilir.

Tablo 1. Santral puberte prekoks (SPP) ve prematr telars (PT) olgularinin klinik, antropometrik ve laboratuar 6zellikleri

SPP (n: 196) PT (n: 148) p-degeri
GnRH testine pozitif | GnRH testine negatif
yanit yanit
Tani yasi- Takvim yasi (TY) (yil) 72%13 73+1.2 0.262
Sikayetlerin baslama yasi (yil) 6.2+1.2 6.4+1.3 0.146
Kemik yasi (KY) (yil) 9.2+ 1.1 79+13 <0.001
Kemik yasi ileriligi (KY-TY) (y1l) 2.0+1.1 0.6+1.1 <0.001
VKi-SDS 0.7+0.7 0.4+0.8 <0.001
Boy-SDS 1.4+1.6 0.6+1.2 <0.001
KY gore diizeltilmis Boy SDS -0.6+0.8 0.1£1.1 <0.001
Biiylime hizi SDS 1.6+2.4 0.1+2.0 <0.001
Puberte evresi <0.001
T2 82 (41.8%) 81 (54.7%)
T3 84 (42.9%) 67 (45.3%)
T4 30(15.3%)
Ortalama over hacmi (mL?3) 2.1£0.9 1.8+0.8 <0.001
Uterus uzun capi (mm) 38.5+8.3 26.1+11.8 <0.001
Bazal FSH (IU/L) 3.5+1.4 1.6+0.8 <0.001
Bazal LH (1U/L) 0.9+0.8 0.2+0.2 <0.001
Bazal LH/FSH orani 0.3+0.3 0.1+0.1 <0.001
Bazal Estradiol (pg/ml) 31.2+154 28.6+13.8 0.061
Zirve FSH (IU/L) 14.6+ 5.6 11.6+ 5.8 <0.001
Zirve LH (IU/L) 13.6 +8.4 2.1+1.2 <0.001
Zirve LH/FSH orani 1.1 £0.8 0.2 0.1 <0.001
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Tablo 2. SPP ve PT ayinminda kullanilacak parametrelerin cok degiskenli lojistik regresyon analizi ile degerlendirilmesi

Degiskenler Odds orant | %95 giiven aralig P degeri
Alt sinir Ust sinir

KY-TY =0.75 1.912 1.168 3.056 0.605
Biyume hizi-SDS>1.1 1.656 1.198 4.346 <0.001
Uterus uzun ¢apl >38.2 (mm) 4524 2.385 6.926 0.056
Bazal FSH =1.9 (IU/L) 6.685 1.920 5.276 <0.001
Bazal LH=0.65 (IU/L) 15.826 4.874 27.208 <0.001
Bazal LH/FSH >0.25 3.224 1.726 5.642 0.009

Anahtar Kelimeler: : Puberte prekoks, santral puberte prekoks, prematur telars
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S-40
Farkli klinik prezentasyonlariyla glutarik asidemi tip 1: 19 olgunun degerlendirilmesi

Tanyel Ziibarioglu' Ertugrul Kiykim?

'Saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Klinigi, Cocuk Me-
tabolizma Bolimi, istanbul, Tirkiye

%jstanbul Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Cocuk Beslenme Ve Metabolizma
Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye

Giris: Glutarik asidemi tip 1 (GA-1) , ilk defa 1975 yilinda Goldman ve arkadaslari tarafindan tanimlanmis olan otozomal ceki-
nik kalitilan bir dogumsal metabolizma hastaligidir (1). Hastaligin klinik bulgularindan; GCDH genine ait homozigot ya da bir-
lesik heterozigot mutasyonlara bagli gelisen glutaril-koA dehidrogenaz enzim aktivitesindeki yetersizlige ikincil gorilen lizin,
hidroksilizin ve triptofan katabolizmasindaki bozukluk sorumludur(2). Temel klinik bulgulari makrosefali, kazanilmis beceri
kaybi ve ekstrapiramidal bulgular olusturur. Hastalarin biiyiik kisminda makrosefali dogumdan kisa bir siire sonra saptanabilir
ve yasamin 3-6. aylari arasinda belirginlesir. Hastaligin erken déneminde bas tutmada gecikme, huzursuzluk ve beslenmede
glcliik gibi spesifik olmayan bulgular gorilir. Akut norolojik kotlilesme siklikla atesli hastalik, asi, dehidratasyon sonrasi yasa-
min 6-18. aylarinda gelisip sonrasinda hipotoniyi izleyen rijidite ve distoni ile sonuglanir. Akut nérolojik kétilesmeyi takip eden
donemde kazanilmis fonksiyon kaybi, aksiyel hipotoni, distoni-diskinezi-koreik hareketlerin olusturdugu kompleks ekstrapi-
ramidal sendrom tablosu gelisir (3). Son yillarda gigsiizliik, bas donmesi, bas agrisi, dengesiz ylirime ve okul basarisinda du-
stiklik gibi 6zgul olmayan bulgularla tani alan ve nérolojik yeti kaybi olmayan ge¢ baslangich vakalar tanimlanmistir (4). Klasik
vakalarda kraniyal manyetik rezonans goriintiilemesinde (MRG), genislemis pretemporal araknoid mesafe, frontotemporal
atrofi, ak madde tutulumu ve bazal gangliyon tutulumu tipiktir. Ge¢ baslangich vakalarda bazal gangliyon tutulumu nadiren
bildirilmis olup yaygin ak madde tutulumu mevcuttur (5). Tani klinik ve radyolojik bulgularin i1siginda biyokimyasal ve gene-
tik verilerin birlikte degerlendirilmesi ile konulur. Tandem kditle spektrometrisi (Tandem MS) ile yapilan plazma agilkarnitin
analizinde azalmis serbest karnitin ve artmis glutarilkarnitin diizeyinin gosterilmesi ile viicut sivilarinda artmis glutarik asit ve
3-OH-glutarik asit diizeyinin gosterilmesi hastaligi destekleyen biyokimyasal belirteclerdir. Kesin tani GCDH geninin molekdiler
analizi ile konulur (2). Lizinden kisitli argininden zengin diisik proteinli beslenme tedavisi ile riboflavin ve karnitin tedavileri
kronik tedaviyi olustururken, hastaligin yénetimindeki en dnemli boliim acil tedavinin bilinmesi ve ensefalopatik ataklarin
onlenmesidir. Yapilan ¢alismalarda yasamin ilk alti yilinda atak gelisiminin 6nlenebildigi hastalarda norolojik kaybin gelismedi-
gi bildirilmistir (6).

Calismamizda cocuk metabolizma poliklinigimizde GA-1 tanisiyla takip edilen olgularimizin verileri sunulmustur.

Bulgular: Calismamiza 2001-2018 yillari arasinda istanbul Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi ve Sisli Hamidiye Etfal Egitim
ve Arastirma Hastanesi Cocuk Beslenme ve Metabolizma polikliniginde GA-1 tanisi ile izlenen 19 hasta dahil edildi. Hastalarin
yedisi erkek, on ikisi kizdi. Hastalarin ortalama tani yasi 55 aydi. Tani aninda en kii¢lik hasta 1 aylik, en biyuk hasta yasi 23 ya-
sindaydi. Hastalarin timiiniin aile hikayesinde akrabalik vardi. Klasik erken baslangi¢li GA-1, 16 vakada tanimlanirken, ¢ vaka
ge¢ baslangichydi. Tanianinda yapilan muayenede 11 hastanin santral hipotoni, ekstremitelerde spastisite ya da rijidite, mental
retardasyon gibi patolojik muayene bulgularindan en az birisi mevcuttu. Kraniyal MRG bulgularini erken baslangi¢h olgularda
frontotemporal atrofi ve bazal gangliyon tutulumu, ge¢ baslangi¢l olgularda ise yaygin ak madde tutulumu olusturmaktaydi.
Hastalarin yalnizca birinde hiperamonyemi ve laktik asidoz gelisimi mevcuttu. Erken baglangigli olgularin timiine dusuk prote-
inli beslenme tedavisi, riboflavin ve karnitin tedavileri baslanmis olup ge¢ baslangich olgularda yalnizca medikal tedavisi kulla-
nilmisti. izlem sirasinda iki hasta dehidratasyon ve hipertermi atad ile kaybedildi.

Sonug: Tedavisiz GA-1 olgulari, 6zellikle erken siit cocuklugu déneminde katabolik atagin tetikledigi akut norolojik kriz sonrasi
norolojik yeti kaybina ugramaktadir. Yasamin ilk 6 yilindan sonra akut norolojik atak beklenmemektedir. Hastaligin erken tanisi
ve morbiditeye yol acabilecek hipertemi ve dehidratasyon gibi durumlarda acil tedavinin planlanmasi hastalarda akut distoni
tablosunun gelisimini 6nleyebilmektedir. Bu baglamda, GA-1 olgularinin erken ve ge¢ baslangich formlarinin klinik bulgularina
ve acil tedavi yonetimine olan farkindaligin artmasi biyik énem tagimaktadir.

Referanslar

1- Goodman Sl, Markey SP, Moe PG, Miles BS, Teng CC. Glutaric aciduria; a “new” disorder of amino acid metabolism. Biochem
Med. 1975; 12(1):12-21.

174



Hoffmann GF, Kélker S. Cerebral Organic Acid Disorders and Other Disorders of Lysine Catabolism. In: Saudubray JM, Ba-
umgartner MR, Walter J (eds) Inborn Metabolic Diseases: Diagnosis and Treatment, 6th edn. Springer-Verlag, Heidelber-
9,2016;pp. 333-348.

Strauss KA, Puffenberger EG, Robinson DL, Morton DH. Type | glutaric aciduria, part 1: natural history of 77 patients. Am J
Med Genet C Semin Med Genet. 2003; 121C(1):38-52.

Kolker S, Garbade SF, Greenberg CR et al. Natural history, outcome and treatment efficacy in children and adults with glu-
taryl-CoA dehydrogenase deficiency. Pediatr Res.2006; 59:840-47

Mohammad SA, Abdelkhalek HS, Ahmed KA, Zaki OK. Glutaric aciduria type 1: neuroimaging features with clinical correla-
tion. Pediatr Radiol. 2015;45(11):1696-705. doi: 10.1007/s00247-015-3395-8.

Boy N, Miuhlhausen C, Maier EM, et al. Additional individual contributors. Proposed recommendations for diagnosing and
managing individuals with glutaric aciduria type I: second revision. J Inherit Metab Dis. 2017;40(1):75-101. doi: 10.1007/
$10545-016-9999-9.

Anahtar Kelimeler: Glutarik asidemi tip1, akut noérolojik kriz, kraniyal MRG

175



176



POSTER SUNUMLAR

177



178



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

P-001
CocukHastada Erken Evre Lokalize Lyme Hastaligi:
Olgu Sunumu

Nurhayat Yakut'Mehmet Cihan Sentiirk?, Eda Kepenekli Kada-
yifci'

'Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Saghigi Ve Hastaliklari, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar,-
?Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari,

Girig: Lyme hastalig, Ixodes tiirli keneler araciligi ile insanlara
bulastirilan Borrelia burgdorferi'nin neden oldugu multisis-
temik bir enfeksiyon hastaligidir. Burada erken evre lokalize
Lyme hastaligi tanisi koyulan bir cocuk hasta sunulmaktadir.

Olgu: Sekiz yasinda erkek ¢cocuk acil servise sag skapula lize-
rinde kizariklik sikayeti ile getirildi. Basvurudan 1 hafta 6nce-
sinde kene tutunma hikayesi olan hastanin ortasinda pikiir iz-
lenen etrafi aniler eritemli plak tarzinda lezyonunun eritema
migrans ile uyumlu oldugu dustnildi. Klinik olarak lokalize
Lyme hastaligi tanisi koyulan hastaya oral doksisiklin tedavisi
baslandi. On doért guinliik tedavi sonrasinda hastanin cilt lezyo-
nu tamamen duizeldi.

Sonug: Olgumuzu, 6zellikle kirsal alanlarda yasayan kisilerde
gorilse bile, Lyme hastaliginin kentsel bolgelerde de goriile-
bileceginin altini ¢cizmek icin sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Lyme hastalidi, cocuk, eritema migrans

P-002
IVIG Kullanimi Sonrasi Ven6z Tromboz Gelisen Bir
Olgu

ibrahim Hakan Bucak',Sevda Tastan’,Mehmet Geyik'Mehmet
Tekin',Habip Almig'

'Adiyaman Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hasta-
liklari Anabilim Dali, Adiyaman, Turkiye,

Giris: intravendz immiinoglobiilinler (IVIG) yan etkileri ara-
sinda ates, terleme, bulanti, kusma, tasikardi, egzamatoz
reaksiyonlar, aseptik menenjit, bébrek yetersizligi ve hema-
tolojik—-tromboembolik olaylar sayilabilir. Bu olguda, ataksi
telenjiektazi tanisi ile 5 yasindan itibaren takip edilen ve 8 yil-
danitibaren ayda bir iVIG tedavisi alan, son tedavisi sonrasinda
venoz tromboz gelisen bir hasta sunulmaktadir.

Olgu: Olgumuz 5 yasindan itibaren ayda bir dizenli sekilde
ataksi telenjiektazi nedeni ile IVIG kullanan bir hasta idi. Hasta
son tedavisini alip taburcu olduktan 3 giin sonra sol kolunda

“Once koruma, pediatristin rolii”

sislik, kizariklk, glgsuzlik ve agn sikayeti ile acil servise bas-
vurdu. Hastanin genel durumu iyi ve vital bulgular stabil idi.
Solunum ve kardiyovaskuler sistem muayenesi normaldi. He-
patosplenomegali yoktu. Hastanin sol kolunda 6dem ve 1si ar-
tisi mevcuttu. Sol kol, sag kola gore belirgin siyanotik idi. Her
iki kolda brakial ve radial nabiz alinmakta idi (Sekil 1). Hasta-
nin basvuru sirasinda bakilan tetkiklerinde 16kosit sayisi 8.300
X103/Ul, trombosit sayisi 299.7 X103/uL, hemoglobin 11.65
g/dL, biyokimyada tre 13 mg/dl kreatinin 0.49 mg/dl AST 38
U/L ALT 19 U/L diger parametreler normal koagulasyon testleri
INR 1.16 PT 15.3(sn) APTT 35.6 (sn) normal aralikta saptandi.
Doppler USG de «sol kol proximal kesiminden cubital fossaya
kadar uzanan alanda sol sefalik ven tromboze goériinimde, cu-
bital fossada cilt alti dokular arasinda minimal 6dem mevcut
seklinde» raporlandi. Hastaya tedavi olarak fraxiparine ve se-
fotaksim baslandi. Bes giinlik fraxiparine tedavisinden sonra
sikayetleri gerileyen hasta, aspirin 100 mg/giin baslanarak ta-
burcu edildi.

Sonug: IVIG Urinleri, hafiften yasami tehdit eden diizeye kadar
cok cesitli yan etkiler ile iliskilendirilmistir. Her IVIG preparati-
nin Uretimindeki farkliliklar nedeniyle kendine has tolerasyo-
nu, glivenlik profili ve ayni zamanda kendine 6zgi endikasyon
listesi bulunmaktadir. Genelde ilaci destelemek icin yapilan
calismalar yan etkiler saptamada yetersiz olup bu da klinisyen-
lerin IVIG e bagli olabilecek ciddi ve yan etkileri karsisinda zor
durumda birakmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk; intravenéz immiinglobulin; Trom-
boz

P-003
Enterobacter Asburiae Bakterimive Osteomiyeliti:
Olgu Sunumu

Mehmet Cihan Senturk’, Eda Kepenekli', Nurhayat Yakut', Ni-
Iifer Yalindag Oztiirk!, Adnan Dagcinar’
'Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi

Enterobacter asburiae, Enterobacteriae ailesinden, gram ne-
gatif, fakultatif anaerob, nadiren hayati tehdit edici enfeksi-
yonlara yol acan bir mikroorganizmadir. Burada, 4 yasinda 3M
sendromu tanili ve buna eslik edilen kraniyosinostoz sebebiy-
le opere edilen, calvariumda Enterobacter asburiae’nin sebep
oldugu, saghk hizmeti ile iliskili osteomiyelit gelisen bir olgu
sunulmustur. 3M sendromu tanisiyla takipli ve operasyon 6ne-
rilen 4 yas olgu, kraniyosinostoz diizeltme ameliyati sonrasi 14
glin kadar hastanemizde takip edilip taburcu edildikten he-
men sonra atesi ¢cikmasi lizerine ¢ocuk acil servisimize basvur-
du. Hastanin gelisinde; vicut isisi 37.9 °C idi. Fizik muayene-
sinde genel durumu diiskiindii ve orta derece dehidratasyonu
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vardi. Hastanin kan kilturiinde gram negatif basil 6n Gremesi
olmasi ve genel durumunda bozulmanin artmasi tizerine pe-
diyatrik yogun bakim tnitesine alinarak intraven6z merope-
nem ve amikasin antibiyoterapisi baslandi. Yara yeri stiriintQ
kilttrinde ve kan kilturiinde Enterobacter asburiae tGremesi
bildirildi, antibiyograminda duyarh oldugu goériilen merope-
nem tedavisine devam edildi. Yatisinin besinci gliniinde nobet
gecirmesi lzerine ¢ekilen beyin tomografisinde sol serebellar
hemisferde ve falks serebri bolgesinde eski tomografide olma-
yan koleksiyon gorildi ve norosirurji tarafindan cerrahi deb-
ridman uygulandi. Hastanin gonderilen kemik doku klttrin-
de ve kemik abse kultiirinde Enterobacter asburiae Gremesi
bildirildi. Dort haftalik meropenem tedavisi sonrasinda CRP ve
sedimantasyon degeri normale donen, yara yeri akintisi kesi-
len ve lokal enflamasyon bulgulari diizelen hasta, etken mikro-
organizmanin duyarli oldugu bilinen oral siprofloksasin ardisik
tedavisiyle taburcu edildi. Osteomiyelit, kemik yapinin enfek-
siyonudur. Nadir rastlanir ve tedavisi zordur. E. Asburiae firsat-
¢1 bir patojen olup sebep oldugu invaziv enfeksiyonlarla ilgili
literatiirde az sayida vaka bulunmakla birlikte saglik hizmeti
ile iliskili invaziv enfeksiyonlarda akilda tutulmasi gereken bir
mikroorganizmadir.

Anahtar kelimeler: Enterobacter asburiae, Osteomiyelit,
Santral sinir sistemi enfeksiyonu.

P-004
Nijmegen Breakage Sendromlu iki Kardes: Olgu
Sunumu

ilksen Yalcinoglu', Sevgi Bilgic Eltan?, Nurhan Kasap? Burcu
Kocamis?, Ahmet Ozen?, Safa Baris?, Elif Karakog Aydiner?, Ayca
Kiykim?, Ozlem Kalaycik Sengiil*, Bilge Sahiner Akkale*, Nursah
Eker®, Nursel Elcioglu®, Burcu Tufan Tas®

"Marmara Universitesi Cocuk saghig ve Hastaliklari ABD1
’Marmara Universitesi Cocuk Allerji immiinoloji BDi
3Cerrahpasa Universitesi Cocuk Alllerji immiinoloji BD
“Marmara Universitesi Cocuk Gastroenteroloji BDi

SMarmara Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BDi
®Marmara Universitesi Cocuk Genetik BD

GIRIS: Nijmegen kirik sendromu NBS1 genindeki nibrin pro-
teinindeki mutasyona bagli, otozomal-resesif kromozom kirik
sendromlarindandir. Mikrosefali, kus yuzl gorinimd, intrau-
terin gelisme geriligi, immun yetmezlik, maliniteye yatkinlik
onde gelen klinik 6zelliklerindendir.

OLGU-1: 11yasinda, kiz hasta, tekrarlayan ates, otit, bronsit ve
IYE ile basvurdu. Ozgecmisinde 32. haftada, 2400gr spontan
vajinal yolla dogdugu 6grenildi, mikrosefali, sol ektopik pelvi-
kaliektazik bobregi mevcuttu. Soygecmisde ebeveynlerin ayni
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koyden oldugu, erkek kardeste mikrosefali oldugu 6grenildi.
Fizik muayenesinde mikrosefali, kus-ylizii gérinimd, hafif
mental retardasyon, hepatosplenomegali (2-3 cm), servikal
1-2 cm yiizeyel agrisiz lenfnodu saptand.. ilk degerlendirme-
de ANC, ALC normal, hipokrom-mikrositer anemi, transaminaz
yuksekligi, dusik IgG, IgA, CD19 ve CD4 saptandi. PHA uya-
rimli 72 saatlik kromozom analizinde 100 metafazli kromo-
zom analizinde 1,6,9,11,21. kromozomlarda kiriklar ve t(7;14)
translokasyon saptandi. WES analizinde NBN geninde c¢.657
del ACAAA homozigot varyant saptandi. Takiplerinde KCFT
yuksek seyreden hastada zamanla gradel 6zefagus varisi,
gastrit, karaciger ve dalak boyutlarinda artis izlendi. KC biyop-
sisinde lenfoproliferatif infiltrasyon, kronik karaciger hastahg:
ile uyumlu cati hasari saptandi. Toraks BT'de max 4.5mm olan
nodidilller, kranial MR'da korpus kallasum hipoplazisi saptandi.
Seri kemik iligi aspirasyon incelemelerinde her Ui¢ seride ma-
turasyon tam ancak dismorfik diplastik degisiklikler izlendi.
Hasta IG replasmani, trimetoprim-kotrimaksozol ve flukonazol
profilaksisi almaktaydi.

OLGU-2: 12yasinda hasta, 7 yasindan itibaren ayni genetik
taniile takip edilmekte idi. Klinik olarak mikrosefali, hafif men-
tal retardasyon disinda bir bulgusu mevcut degildi.

SONUC: Sendromik immin yetmezliklerden NBS'da hastalar
basta I6semi ve lenfoma gibi malinitelere yatkinhk olmak tze-
re multisistem tutulum acgisindan yakin izlenmeli. Komplikas-
yonlar gelismeden dnce enfeksiyonlara yonelik profilaksi veril-
meli ve gereginde hematopoietik kok hiicre nakli basta olmak
Uzere ileri tedaviler planlanmalidir.

Anahtar kelimeler: Cocuk, Sendromik immiin Yetmezlikler,
Kromozom Kiriklar

P-005
Diskeratozis Konjenita Benzeri Fenotip Gosteren
Nétropeni Ve Poikiloderma Sendromu

Sevgi Bilgi¢ Eltan', Nurhan Kasap', Dilek Baser', Gamze Ak-
giin', inderjeet Dokal?>, Ahmet Ozen', Elif Karako¢ Aydiner’,
Safa Baris'

'Marmara Universitesi Pediatrik Allerji immiinoloji BD

2Centre For Genomics And Child Health, London, UK

GIRIS: Notropeni ile birlikte poikiloderma sendromu (PN); po-
ikiloderma, non siklik notropeni, tekrarlayan sinopulmoner
enfeksiyonlar, pakionisi, palmoplantar hiperkeratoz ve MDS
ve AML ye 6nemli yatkinlik ile karakterize otozomal resesif bir
hastaliktir. PN ilk kez Navajo hintlerinde Clericuzio tarafindan
tanimlanmistir. Bu bildiri ile poikiloderma ve notropeni ile kli-
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nik bulgu veren ve USB1 geninde homozigot mutasyon sapta-
nan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: 9 yas kiz hasta, 4 aylikken yanaklarda dokiintu sikayeti
baslamis. Hastane basvurularinda splenomegali ve bisitopeni
saptanan hastanin 2,5 yasinda agizda mukozit ve son bir yil-
dir dislerde clriime ve Oksurik yakinmasi mevcut idi. Ayrica
2 yasinda otoimmuin hipotiroidi nedeniyle takip edildigi 6g-
renildi. Anne baba 3. dereceden akrabalik mevcut ve akraba-
larda benzer klinik 0yki bulunmamaktaydi. Fizik muayenede;
boy:120 cm (3. p), ciltte yaygin atrofi, pigmentasyon kusuru ve
telenjiektazi ile karakterize poikiloderma, ayak tirnaklarinda
pakionisi ve comaklasma, ekstremitelerde hiperekstansibilite
mevcuttu. Akcigerlerde dinlemekle bilateral ronkis ve sple-
nomegali saptandi. Laboratuvar incelemelerinde I6kopeni
(2400/mm3), nétropeni (600/mm3), IgG (1694 mg/dl), IgM (85
mg/dl) normal, IgA (814 mg/dl) yiiksek, asi yanitlari pozitif ve
otoimmdin testleri negatif idi. Balgam kultlriinde H.influenza
Uremesi saptandi. Lenfosit alt gruplari analizinde; CD4/CD8
orani ters donmus ve sinif ¢evirimi olmamis B hiicresi %2,9
(5,9-28), sinif cevrimi B hiicre orani %5,4 (6,7-31), TCR gama/
delta:%3,5 (4,7-29) hafif dlisik saptandi. Hastanin diskeratozis
konjenita ayirici tanisi icin yapilan DNA dizileme analizinde U6
sn RNA biogenesis phosphodiesterase 1 (USB1) geninde ho-
mozigot ¢ercevesi kaymasi mutasyonu saptandi.

SONUC: Tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar ile birlikte poiki-
loderma, hiperekstansibilite, palmoplanter keratdz ve nétro-
peni varliginda, nadir goriilen genodermatoz olan PN sendro-
mu akla getirilmelidir.

Anahtar kelimeler: cocuk, nétropeni, poikiloderma

P-006
Nekrotizan Graniilomatéz Cilt Lezyonu Olan Bir
Olguda immiin Yetmezlik Ayirici Tanisi

Sevgi Bilgi¢ Eltan' Nurhan Kasap', Dilek Baser', Gamze Akgiin',
Janet Chou?, Ahmet Ozen', Raif Geha?, Elif Karakog Aydiner',
Safa Baris'

'Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Pediatrik Allerji immiinoloji Bilim Dali, istanbul, 2Department
Of Allergy, Immunology And Rheumatology, Harvard Medical
School, Boston, USA

Giris: Nekrotizan graniilomatoz cilt tutulumu immin yetmez-
liklerin bir bulgusu olabilmektedir. Altta yatan immiinopatoge-
nez tam olarak aydinlatilmamissa da hiicrei¢ci mikroorganiz-
malarin persiste etmesi (Rubella, mikobakterium, Leshmania,
fungal), otoreaktif T hiicrelerin dokuda asiri cogalmasi ve kont-
rolsiiz inflamasyon nedenli oldugu diistiniilmektedir. immiin
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yetmezlikler arasinda granilomatéz cilt lezyonlar ile giden
olgularda MHC Sinif | eksiklikleri ayrici tanida diistinilmelidir.
MHC Sinif 1 eksikligi sendromu nedenlerinden birisi olan TAP1
eksikliginde, peptidlerin TAP proteini aracihgiyla MHC | komp-
leksine tasinmasinda aksaklik s6z konusudur. Bunun sonucu
olarak MHC tip 1 kompleksi olusamamaktadir.Bu bildiride, yiiz
bolgesinde nekrotizan grantilomatdz lezyonlari ve bronsiekta-
zisi olan TAP1 eksikligi olgusu sunulmaktadir.

Olgu: 10 yas kiz hasta klinigimize tekrarlayan akciger enfeksi-
yonu ve cilt lezyonlari nedeni ile basvurdu. Oykiisiinde 1,5 ay-
liktan itibaren baslayan alt solunum yolu enfeksiyonu nedenli
yatislari oldugu ve bunun sonucunda kronik akciger problem-
leri gelistigi 6grenildi. Son iki yildir burunda, oral mukoza da
Ulsere persiste lezonlari mevcuttu. Soyge¢miste anne baba
1.derece kuzen idi ve dayi I6semi nedeni ile 6 ay dnce nakil
olmustu. Fizik muayenede; kilo:18.5 kg (3-10p), boy:126 cm
(75-90p), sag burun kanadinda 4x5 cm capli lsere lezyon, agiz
icinde 1,5x2 cm nodil saptandi. Akcigerlerde sag altta daha
belirgin olmak Uzere bilateral ronkisler saptandi. Diger sis-
tem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar incelemesinde notrofil:
3500/mm3, lenfosit:1600/mm3, Hb:10,7gr/dl, plt:298000, im-
miinoglobulin dizeyleri normal sinirlardaydi. Flow sitometrik
incelemesinde CD8T hiicrelerde %12,6 (17-42) ve sinif cevrimi
yapmamis hafiza B hlicrelerinde hafif dusuklik %4,6 (5,9-28)
saptandi. Kan CMV PCR:312 IU/MI, EBV PCR ve galaktomannan
negatif idi. Lezyondan yapilan deri biyopsi incelemesinde gra-
nilomatdz dermatit saptandi. Yapilan genetik analizde TAP1
geninde ¢.2143C&gt;T, homozigot stop kodon mutasyonu
(p.Arg715%) saptandi.

Tartisma: TAP1 eksikligi nadir bir otozomal ¢ekinik kombine
immiin yetmezlik nedeni olup ciddi kronik sino-pulmoner en-
feksiyonlarin ve granilomatoz deri tutulumunun oldugu du-
rumlarda mutlaka akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, graniilomatoz lezyon, immiin yet-
mezlik

P-007
Adolesan Cagda Tani Alan Kronik Graniilomatoz
Hastalik Tanili 2 Olgu

Nursena Kologlu', Sefanur Ozkan’, Sezin Aydemir?, Pinar Onal3,
Ayca Kiykim? Haluk Cokugras?, Ayse Ayzit Kiling*

listanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
ABD, istanbul

%stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
ABD, Cocuk Allerji ve immiinoloji BD, istanbul

3[stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
ABD, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari BD, istanbul

“stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
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ABD, Cocuk Gégiis Hastaliklari BD, istanbul

Girig: Kronik granitlomatdz hastalik (KGH), nikotinamid-a-
denin-dinukleotit-fosfat (NADPH) oksidaz sistemindeki bo-
zukluklara bagh gelisen, yasami tehdit eden enfeksiyonlar
ve artmis enflamatuvar yanita bagl granilom olusumu ile
karakterize heterojen, kalitsal bir primer immun yetmezliktir.
Ulkemizde olgularin %70 kadari otozomal cekinik %30 kadari
X'e-bagh kalitim gosterir. Erken ¢ocukluktan eriskin doneme
kadar herhangi bir yasta gorulebilir.

Olgu 1: Basvuru oncesi yilda 3-4 kez st solunum yolu enfek-
siyonu gegirme dykusi olan 12 yasinda erkek hasta sag kulak
altinda sislik, 1s1 artisi, agri sikayetiyle basvurdu. Oral antibiyo-
tik tedavisiyle gerilemeyen lezyon abse olarak degerlendirildi.
KGH disunilerek bakilan nitroblue-tetrazolium testi (NBT)
sonucu NADPH-oksidaz aktivitesi saptanmadi. Dihidroda-
min-123 (DHR) testinde otozomal ¢ekinik kalitim ile uyumlu
plato goérinimuyle KGH tanisi kesinlestirildi. Olgu 2: 15 ya-
sinda erkek hasta, son 1 yildir devam eden direncli ishalleri
nedeniyle endoskopik inceleme sonucu Crohn Hastaligi tanisi
almis. Steroid ve azatiopirin tedavilerini takiben ates ve halsiz-
lik sikayetleriyle pek cok kez pndémoni tedavisi almis. Septik
tabloda bagvuran hastanin karacigerinde 17x9 cm boyutlarin-
da cok sayida kistik alanlar iceren kitlesel lezyonlar ve komsu
akciger dokusunda ploreziye eslik eden atelektazi saptandi.
Ayiricl tanida abse, kist hidatik ve malignite distinildi. inf-
lamatuvar barsak hastaliginin (iBH) eslik etmesi ve tekrarlayan
enfeksiyonlari nedeniyle yapilan NBT testi sifir saptandi. DHR
testinde annenin saglikli olmasi ve ebeveynlerin akraba olma-
sl nedeniyle otozomal ¢ekinik KGH tanisi diisiiniildu.

Sonug: Kronik granilomat6z hastalik X'e-bagl kahtilan tip-
lerde erken baslangicli ve giiriiltill bir tablo cizerken, otozo-
mal-cekinik grupta oksidaz aktivitesinin diizeyine gore daha
hafif seyredebilir. Tekrarlayan pnémoni, lenfadenit, iBH olan-
larda ayirici tanida dastnilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Kronik grantlomatoz hastalik, abse, pno-
moni

P-008
Agir Ad Ve Hies Ayriminda Klinik Ve Laboratuvar
Belirtecler Nelerdir?

Nurhan Kasap' Sakine Isik?, Pakize Cennetoglu?, Ayca Kiykim#,
Ercan Nain®, Sevgi Bilgic Eltan’, Ayse Deniz Yiiceltens, Elif Ka-
rako¢ Aydiner’, Ahmet Oguzhan Ozen’, Safa Baris', Burcu Ko-
camis’

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Alerji ve immunoloji BD

“Once koruma, pediatristin rolii”

%istanbul Siireyyapasa Gogiis Hastaliklari ve Goégiis Cerrahisi
Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Alerji ve immunoloji BD
3Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari ABD

*istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakdiltesi, Cocuk Alerji Ve
immunuloji BD

sSanliurfa Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Alerji Ve im-
munoloji Klinigi

®Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Deri ve Ziihrevi Hastaliklart ABD

Giris: Hiper IgE sendromu (HIES) egzema, tekrarlayan deri
ve akciger enfeksiyonlari, artmis serum IgE ile karakterizedir.
Klinik pratikte agir atopik dermatitin (AD), HIES formlariyla
(DOCKS8, STAT3) karismasi s0z konusudur. Her iki hastalik ara-
sinda klinik ve laboratuvar belirteclerin belirlenmesi erken tani
ve tedavi acisindan 6nemlidir.

Metod: Klinigimizde takipli olan ve genetik tani icin DNA di-
zileme analizleri (gene 6zgl, panel veya tim ekzom sekans-
lama) yapilmis olgular calismaya alindi. Hastalarin klinik ve
laboratuvar verileri bilgisayar programina kaydedilerek deger-
lendirildi.

Bulgular: Calismaya toplam 28 hasta alindi (DOCK8: 10, STAT3:
8, agir AD:10). Gruplar arasindaki tani yaslarn (median) DOCK8
grubunda 6.7+3.1, STAT3 grubunda 13.1+14, agir atopik der-
matit grubunda 7.5+6.3 yil idi. DOCK8 grubunda sinopulmo-
ner enfeksiyonlar (P=0.035) ve agizda mantar enfeksiyonlarin
(p=0.015) diger iki gruba gore anlamli olarak daha fazla idi.
STAT3 eksikligi olan hastalarda dismorfik yliz goériinimi ve
akcigerde pnémotosel olusumu anlamh uyarici bulgulard.
Serum IgE gruplar arasi karsilastirildiginda diger gruplara gore
anlamli olarak en ylksek STAT3 grubunda (median, 25837 IU/
mL) iken, DOCK8'lerde 1502 IU/mL, AD grubunda ise 15248
IU/mL oldugu gorildi. DOCK8 hasta grubunda sirasiyla AD
ve STAT3 gruplariyla karsilastinldiginda, CD3+T hilicre mutlak
(p=0.027, 0.04) ve ylizde (p=0.001, 0.008) degerlerinde, CD4+T
ylizde (p=0.007, 0.002) ve CD19+B ylizde (p=0.003, 0.037) de-
gerlerinde anlamli olarak dasuklik gorildi. Naif CD8+ hiicre-
leri DOCK8 olgularinin %60'1nda disiik saptanirken, STAT3 ve
AD gruplarinda normal idi (p=0.003). Sinif ¢evrilmis B hiicre
mutlak sayisi DOCK8 ve STAT3 hastalarinin sirasiyla %83.3 ve
%28.5'inde disiik iken, agir AD hastalarinin %10'unda diisiik
bulundu. Gruplar arasi karsilastirmada anlamli fark saptandi
(p=0.006). Santral hafiza CD4+T ylzdeleri anlamli olarak STAT3
hastalarinda diger gruplara gére daha disik idi (p=0.04). So-
nug: DOCK8 olgularinda hiicresel immin sistemde etkilenme
daha 6n plandayken, STAT3 olgularinda kaba yiiz gérinim,
akcigerlerde pnéomotosel olusumu daha belirgin idi. Sinif
cevrilmis B hiicrelerinde diisiikliik HIES grubu icin anlamli bir
buglu olarak saptandi. Agir AD klinigiyle basvuran hastalarda
saptanan belirteclere bakilmasi HIES'in erken tanisi icin yol
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gosterici olabilecektir.

Anahtar Kelimeler: agir atopik dermatit, Hiper IgE sendrom-
lari, STAT3 eksikligi, DOCKS8 eksikligi

P-009

Cocuk Yogun Bakim Unitesinde Gram Pozitif Ure-
me Saptanan Kan Kiiltiirii Orneklerinin Retros-
pektif incelenmesi

Mehmet Ubeyde Erkan' Emel Uyar’, Niliifer Yalindag Oztiirk’,
Elvan Sayin? '

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Gocuk Yogun Bakim Bilim Dali,

’Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Mikrobiyoloji Ana Bilim Dal

Giris ve Amag: Yogun bakim Unitelerinde, bircok girisimsel is-
lem yapilmasi ve ¢oklu arag kullanimi (santral kateter, gogus
tapd, foley sonda vb.) sebebiyle gram pozitif enfeksiyon riski
daha fazladir. Cilt florasinda yogun olarak bulunan gram pozi-
tif mikroorganizmalar kan kdlturlerinde mikrobiyolojik olarak
saptandiginda hangilerinin tedavi edilip hangilerinin edilme-
yecegi konusunda hekimlerin kafasi karisiktir. Bu calismada
yogun bakim Unitemizdeki hastalarda mikrobiyolojik olarak
saptanan gram pozitif iremeler ve klinik korelasyonlari deger-
lendirilmistir.

Metod: Ocak - Aralik 2016 tarihleri arasinda Marmara Univer-
sitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatri Yogun
Bakim Unitesi'nde yatan hastalarin kan kiiltiirlerinde iretilen
tim gram pozitif Giremeler retrospektif olarak incelendi. Hasta-
nin vital bulgulari, klinik bulgulari ve es zamanli alinan hemog-
ram, crp degerleri kaydedildi. Mevcut Gremenin tedavi edilip
edilmedigi, alinan diger kiltirler ile korelasyonu kaydedildi.

Bulgular: 46 hastadan toplam 67 kan kultiiri elde edildi. Has-
talarin 21'i kiz (%45) idi; medyan yas 20 ay (IQR; 8, 50), medyan
Iokosit sayisi 14.7x103/uL (IQR; 10.1, 20), medyan trombosit
sayisi 307x103/uL (IQR; 123, 438), medyan CRP diizeyi 78 mg/L
(IQR; 13.8, 116.2) idi. 67 kiltliriin 28'i (%41) atesli donemde
alinmisti. 46 hastanin 18'i (%39) ex oldu. Mikrobiyoloji tarafin-
dan 67 kiltlriin 46 tanesi (%68) kontaminasyon olarak yorum-
landi. Ancak klinik olarak bu Gremelerin 8'inde (%3.6) lireyen
ajan etken olarak kabul edildi. Buna karsin mikrobiyoloji ta-
rafindan Ureme olarak kabul edilen 21 kiltiir sonucundan 6
tanesi (%28) kontaminasyon olarak kabul edildi.

Sonug: Cocuk hastalarda kan alim zorluklari kontaminasyo-
nun ana nedenlerinden olabilir. Bu nedenle kiltir alim teknik-
leri 6nemlidir. Olmasi gerekenden az kan ekilmesi tiremelerin
kontaminasyon olarak yorumlanmasina neden olurken, temiz
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ve uygun kapali sistem ile alinmayan kdltirler gereksiz antibi-
yotik kullanimi ile sonuglanabilir. Bu nedenle kan kdlturlerin-
deki Gremeler degerlendirilirken hastanin klinisyen tarafindan
bittncll degerlendirilmesi ile gereksiz antibiyotik kullanimi-
nin 6niine gecilebilir.

Anahtar Kelimeler: Kan kdiltlrd, yogun bakim Unitesi, konta-
minasyon

P-010
Atipik Seyirli Bir Pnomokok Menenjiti Olgusu

Seyda Karabulut' Elif Oztiirk', Emel Uyar? Niliifer Yalindag Oz-
turk? Eda Kepenékli Kadayifci?

'Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali,Marmara Universi-
tesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Yogun Bakim
Bilim Dali*Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dal

Giris: Cocukluk caginda Streptococcus pneumoniae sik goru-
len bakteriyel menenijit etkenlerindendir. Son yillarda asilama
ile sikhginin azaldigi gosterilmistir. Ancak asi karsiti gorusler
ve kayit disi gé¢gmenlerin yasadigi Gilkemizde, asilanmamis ¢o-
cuklar bu ajan acisindan halen risk altindadir. Burada asisiz bir
cocukda, atipik seyirli bir pndmokok menenjiti vakasi sunula-
caktir.

Olgu: isitmede azalma ve otit nedeni ile 20 giin dnce venti-
lasyon tupU takilan hasta ates, bas agrisi, uykuya meyil ve
dengesini saglayamama sikayeti ile basvurdu. Hastanin bilinci
konfii ve tasikardikti. Sol dis kulak yolu akintili idi, ense sertligi
mevcuttu, laboratuvar tetkiklerinde I6kositoz, CRP yuksekligi
mevcuttu. Kranial gériintiilemesinde mastoid havalanma kay-
b1 disinda bir bulgu yoktu. LP’de BOS acilis basinci 710 mm/su
, BOS hiicre sayimi 320 I6kosit/mm3 , BOS protein 172 mg/dl
glukoz 6 mg/dl (kan sekeri 72 mg /dl) saptandi. Direkt bakida
ise I6kositler ve gram pozitif koklar gorildi. BOS PCR'da strep-
tokok pnémonia saptandi. Seftriakson ve vankomisin tedavisi
bagslandi. Seftriakson allerjisi gelismesi UGzerine antibiyotera-
pisi vankomisin ve meropenem olarak dedistirildi. Takibinde
anizokorisi gelisti ve hastanin kranial gériintiilemesinde sere-
bellar hemisferlerde, medulla oblangatada enfarkt alanlari, sol
mastoid hiicrelerde abse ile uyumlu goriinim saptandi, mas-
teidektomi operasyonunda koleastatom saptandi ve ¢ikarild.
Takibinde anizokorisi gerildi, s6zIU uyarana anlamli yanit veren
hastanin yatisinin 6. glintinde tekrar anizokorisi gelisti. Kontrol
goruntilemede ventrikiiler dilatasyon saptanarak EVD takildi.
EVD’den alinan BOS 6rneginde lireme saptanmadi. Yatisinin 7.
gliniinde tetrapleji gelisti. Beyin 6demi, tonsiller herniasyon
saptandi ve hastaya dekompresif cerrahi uygulandi. Hasta te-

183



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

davisinin 12. gliniinde ex oldu. Yapilan tetkiklerinde immiin
yetmezlik saptanmadi. Sonug: Akut bakteriyel menenjitte
mortalite orani, etkenin cinsine, hastanin yasina, altta yatan
hastaligin varligina ve tedaviye baslama zamanina gore %5-40
arasinda degismektedir. Hastamizin direncli bir sus ile enfekte
olmamasina ragmen oldukca mortal seyretmesi altta yatan ya-
pisal varyasyonlarina sekonder olabilir.

Anahtar Kelimeler: Menenijit, pndmokok

P-011
Direncli Gastroozefageal Reflii Semptomlan ile
Bavuran Bir intrakranial Kitle Olgusu

Ayse irem Sofuoglu’ Emel Uyar', Nilifer Yalindag Oztiirk’
"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi,
Gocuk Yogun Bakim Bilim Dali

Giris: intrakranial kitlelerde bagvuru semptomlari timariin lo-
kalizasyonu ile iliskilidir. Hastalar kusma, kilo alamama, nobet
gibi semptomlarla basvurabilmektedir. Bu semptomlar erken
st cocuklugu doneminde reflii ile karisabilmektedir. Bazi has-
talarda nobete ikincil sekresyon artislari ve solunum sikintisi
olabilmektedir. Burada kusma ve solunum sikintisi ile ileri tet-
kik edilen bir olgu sunulacaktir.

Olgu: 3 aylik iken solunum sikintisi ve pnémoni 6n tanisiyla
hastaneye yatiriliyor. Kliniginde 20 giin boyunca diizelme ol-
mayan hasta laringomalazi 6n tanisi ile baska bir hastaneye
bronkoskopi yapilmasi icin sevk ediliyor. Bu merkezde hasta-
nin klinigine kusma kilo kaybinin eklenmesi Gzerine 20 glin
boyunca yatarak tetkik ediliyor, antireflii tedavi baglaniyor ve
poliklinik kontroll onerilerek taburcu ediliyor. Kusma, beslen-
me glicligl ve kilo kaybinin artmasi Gzerine 1 hafta sonra tek-
rar hastaneye bagvuruyor. Ayirici tani icin bronkoskopi ve 6ze-
fagus-mide-duodenum grafisi planlaniyor. Hastanin takibinde
nobet ve solunum arresti olmasi (izerine kranial goriintiileme
yapiliyor. Posterior fossada kitle ve eslik eden hidrosefali tespit
ediliyor. Cerrahi girisim amaciyla hastanemize sevk edilen has-
ta Cocuk Yogun Bakim Unitesi'ne kabul edildi. Gelisinde ani-
zokorisi saptanan hasta acil sant operasyonuna alindi. Postop
goriintilemesinde posterior fossada kitle ve kitle icine icine
kanama, lateral ventriktl ve 3. ventrikiller dilate, kitle basisi
ve invazyona bagli 4. ventrikllin de kapali oldugu saptandi.
Reopere edilerek kitlesi eksize edilen hastanin patolojisi atipik
rabdoid teratoid timor olarak sonuclandi.

Tartisma: infantlarda gastrodzefageal reflii kusma, kilo ala-
mama, disfaji, solunum problemleri ile kendini gosterebil-
mektedir. Tekrarlayan kusma ve tarti aliminda azalma olan
infantlarda yeterli kalori ihtiyacinin karsilanmasi ve yutmanin
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degerlendirilmesi 6nerilmektedir. Kalori ihtiyaci karsilanan,
efektif yutmasi olan olgularda ise kusmanin diger organik
nedenlerinin dislanmasi gerekmektedir. Santral sinir sistemi
timorleri, cocukluk caginin en sik gorilen solid timorleridir,
benzer semptomlarla basvurabilirler. Reflii tedavisine direncli
olan infantlarda ekarte edilmesi gerekir.

Anahtar Kelimeler: gastrotzefageal refli, intra kranial kitle

P-012
Akut Bronsiolit Tanisi ile Hastaneye Yatirilan
Cocuklarda Klamidya Trakomatis Sikligi

Sule Gokee', Zafer Kurugol',Glldane Koturoglu',Candan Ci-
cek?

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar
Anabilim Dali,2Ege Universitesi Tip Fakdiltesi, Tibbi Mikrobiyo-
loji Anabilim Dali,

Giris: Akut bronsiolit bebeklik doneminin en sik goérilen alt
solunum yolu hastaligidir. Etiyolojisinde siklikla viral etkenler
rol oynar. Son yillarda viral ajanlarla birlikte veya tek basina
Klamidya trakomatis enfeksiyonun da akut bronsiolite neden
olabilecedgi ileri strlilmektedir. Bu ¢calismada akut bronsiolit ta-
nisi ile hastaneye yatirilan vakalarda Klamidya trakomatis sikli-
ginin arastirilmasi amaglanmistir.

Gereg Ve Yontem: Bu calisma Ege Universitesi Cocuk Hasta-
nesi'nde akut bronsiolit ile hastaneye yatirilan 6 aydan kuglik
92 hasta calismaya alindi. Hastalarin nazofarengial surlinti
orneklerinden viral solunum virisleri icin gercek zamanli bir
polimeraz zincir reaksiyonu; Klamidya trakomatis icin ise hiicre
kaltard calisildi. Olgular Klamidya trakomatis pozitif ve negatif
olma durumlarina gore 2 gruba ayrildi. Demografik 6zellikleri,
solunum skorlari ve laboratuvar sonuglari karsilastirild. Verile-
rin analizi icin SPSS 17,0 programi kullanildi.

Bulgular: Calismaya alinan 92 vakanin 47 (%51) si erkek, 45
(%49) i kiz, ortalama yaslari 2.3+1.9 ay idi. Bu hastalarin 21
(%22.8) inde Klamidya trakomatis pozitif saptandi. Klamidya
trakomatis pozitif olan hastalarin 4 (%19) tinde izole Klamidya
trakomatis enfeksiyonu, 17 (%23.9) vakada ise viral etkenlerle
birlikte Klamidya trakomatis enfeksiyonu (11 vaka RSV, 5 vaka
rinovirus, 1 vaka adenovirlis) saptandi. Klamidya trakomatis
pozitif ve negatif hastalarin ortalama yaslar arasinda anlamh
farklilik yoktu. (sirasiyla 2.9+1.6 ay, 2.9+1.7 ay; p= 0.804). Kla-
midya trakomatis pozitif olgularin 17 (%80.9) sinde akut bron-
siolit semptomlari mevcuttu. Tek basina Klamidya trakomatis
saptanan hastalarda ise sadece ince raller saptanmisti. Klamid-
ya trakomatis pozitif grubun basvuru anindaki solunum skor-
lari negatif grup ile karsilastinldiginda solunum skorlarinin po-
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zitif grupta daha yiiksek oldugu gozlendi (p=0.008).

Sonug: Bu calisma akut bronsiolit tanisi ile basvuran bebekler-
de klasik akut bronsiolit semptomlari olsa da Klamidya trako-
matisin de tek basina veya viral ajanlarla birlikte akut bronsio-
lit etkeni olabilecegini ve Klamidya trakomatisin klinik olarak
akut bronsiolit tablosunu agirlastirabilecegini gdstermistir.

Anahtar Kelimeler: Akut bronsiolit, bebek, Klamidya trako-
matis

P-013
Psoas Absesi ile Basvuran Bir Crohn Hastaligi
Olgusu

Ozlem Erdede’ Nevzat Aykut Bayrak', Hacer Aktiirk!, Serpil
Degirmenci’, Ozlem Temel', Bahar Ozcab', Esra Polat?, Feyza
Mediha YildiZ’

'Pediatri Klinigi, Zeynep Kamil Kadin Ve Cocuk Hastaliklari Egi-
tim Ve Arastirma Hastanesi, istanbul, Turkiye,?Pediatrik Gastro-
enteroloji, Umraniye Egitim Ve Arastirma Hastanesi,istanbul,-
Turkiye,

Giris: Psoas absesi, retroperitoneal yerlesimli iliopsoas kom-
partmaninda ply toplanmasi olarak tanimlanir. Primer ve se-
konder psoas absesi olarak gruplandirlabilir. Tani aninda ve
cocukluk cagr Crohn hastaliginda psoas absesi nadir bir du-
rumdur.

Olgu: 13 yasindaki kiz olgu, 2 haftadir sag bacaga yayilan kal-
ca agrisi, topallama ve ates yakinmasi ile basvurdu. Yaklasik 3
aydir aralikli karin agrisi oldugu belirtilen olgunun, gelisme
geriligi nedeniyle pediyatrik endokrinoloji bélimiinde izlen-
digi, ancak hormonal patoloji saptanmadigi 6grenildi. Yapi-
lan tetkiklerinde akut faz belirtegleri belirgin olarak yuksek
(ESR:117 mm/saat, CRP:16,4 mg/dl) bulundu. Batin USG'sinde:
sagda psoas kasinda 82x22 mm boyutlarinda apse kavite-
si saptandi. Bunun yanisira USG'de ¢cekum ve terminal ileum
lojunda atlamali tutulum gosteren duvar diffiiz kalinlasmis
barsak anslari, dis konturda diizensizlik ve yer yer noddlarite
izlendi. Genis spektrumlu antibiyotik tedavisi baslandi ve olgu,
cocuk cerrahisi tarafindan ameliyata alindi. Abse kilttriinde
Klebsiella pneumoniae ve Echerichia coli Uredi. Ayirici tani-
da yer alan tuberkiloz agisindan operasyonda alinan sivinin
ARB bakisi ve M.tuberculosis PCR negatif saptandi, mikobak-
teri kiiltiriinde ise Greme olmadi. Apendektomi materyalinin
patolojik incelemesindeki bulgularin 6n planda inflamatuvar
barsak hastaligini diisiindiirdigii rapor edildi. Sonrasinda Ust
ve alt GIS endoskopisi yapildi ,endoskopik ve histopatolojik
bulgularin enflamatuvar barsak hastaligi lehine yorumlandigi
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belirtildi. Olguya Crohn Hastaligi tanisiyla anti-TNF-alfa, azoti-
oprin ve mesalazin baslanarak izleme alindi.

Sonug: Psoas absesi, 6zgiin olmayan ve subakut seyreden
klinik bulgulari nedeniyle tani konmakta gecikilebilen bir en-
feksiyondur. Bu nedenle sirt, bogiir, kalca agrisi, topallama, ka-
sikta kitle, istahsizlik, kilo kaybi, nedeni bilinmeyen ates gibi
klinik tablolarda akla getirilmelidir. Tani alan olgular ise olasi
sekonder nedenler agisindan ayrintili olarak irdelenmelidir.

Anahtar Kelimeler: Psoas absesi,crohn hastaligi,cocukluk
cagi

P-014
Sendromik Tani Testlerinin Bogmaca
Epidemiyolojisine Katkisi

Nurhayat Yakut' Eda Kepenekli Kadayifci',Rabia Can Sariog-
lu?,Gliner Soyletir?

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari,2Marmara Universitesi Pendik
Egitim Ve Arastirma Hastanesi Tibbi Mikrobiyoloji,

Giris: Bogmaca, asl ile dnlenebilir, bulasici bir solunum yolu
enfeksiyonudur. Tim yas gruplarini etkilemekle birlikte, 6zel-
likle kiiciik cocuklarda ciddi morbidite ve mortaliteye neden
olabilir. Bu ¢alismada, bogmaca tanisinda daha hizl ve duyarli
bir ydontem olan sendromik polimeraz zincir reaksiyonunun
(PCR) kullanima girmesi ile tani konma oranindaki artis goste-
rilmis ve hastalarin klinik 6zellikleri irdelenmistir.

Gere¢ ve Yontem: Hastanemiz Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari
servisinde Nisan-Aralik 2017 ve Nisan-Aralik 2018 tarihlerin-
de bogmaca kesin tanisi alan hastalarin sayisi karsilastiriimis,
2018 yilinda bogmaca tanisi alan hastalarin klinik 6zellikleri ve
prognozu prospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Nisan-Aralik 2017 tarihleri arasinda bogmaca ben-
zeri klinik tablo ile basvuran 7 hastanin nazofarenks strlint
ornegdi Halk Saghgr Genel Mudurligu Mikrobiyoloji Referans
Laboratuvarina génderildi. iki hastada ayni anda Bordetella
pertussis Gremesi ve PCR pozitifligi saptandi. Nisan-Aralik 2018
tarihleri arasinda bogmaca benzeri klinik tablo ile basvuran 17
hastada nazofarenks siirlintli 6rneginde hastanemiz Mikrobi-
yoloji Labaratuvarinda Film Array Multiplex PCR ile Bordetella
pertussis pozitif saptandi. 2017'de 7 siipheli bogmaca tanisi
olan hastanin ikisi kesin bogmaca vakasi olarak kayitlara ge-
cerken; 2018'de sendromik PCR testinin kullanilmaya bagslan-
masiyla, 17 hastanin timu kesin bogmaca vakasi olarak kayit-
lara gecti. En kliclik hasta 30 glinlik, en biyulk hasta 3 aylk
(ortalama 1.9 ay) idi. Olgularin %59'u (n=10) asisizdi, % 41'ine
(n=7) tek doz asi uygulanmisti. Hicbir hastaya koza stratejisi

185



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

uygulanmamisti. Hastalarin timiinde bogulur tarzda oksurik,
5 hastada (%29) kusma vardi. U¢ hastada (%17,5) akcigerde
raller ve 6'sinda (%35) emmede azalma mevcuttu. Basvuru
aninda ortalama beyaz kiire sayisi 19747 (minimum-maksi-
mum=9800-39300) /mm? idi. Ortalama hastanede yatis sliresi
5.6 (minimum-maksimum=3-11) glindd. Bir olgu (%6) non-in-
vaziv mekanik ventilator destegi ald.

Sonug¢: Bogmaca 0zellikle asilar tamamlanmamis 6 aydan k-
¢k bebeklerde agir klinik tablolara neden olabilmektedir. Bu
yas grubunda sendromik PCR ile hizli tani konmasi hastaligin
dogru yonetilmesine 6nemli katki saglamaktadir.

Anahtar Kelimeler: bogmaca, sendromik PCR, cocuk, epide-
miyoloji

P-015

Pediatrik IBH Hastalarinda Célyak Hastaligi iliskili
Hla Haplotipleri Prevelansi: Genel Popiilasyona
Gore Daha Sik Mi?

Bilge Sahin Akkelle'Ozlem K.Sengiil',Burcu Volkan',Engin Tu-
tar',Pinar Ata?,Deniz Ertem’

"Marmara Unv. Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepato-
loji Ve Beslenme Bilim Dali,2Marmara Unv. Tip Fakiiltesi Tibbi
Genetik Anabilim Dali,

GIRIS VE AMAG: Colyak hastaligi (CH) genetik yatkinhigi olan
bireylerde, gluten alimi ile tetiklenen otoiimmun bir entero-
patidir. Antijen sunan hticrelerin ylizeyinde yer alan HLA-DQ2
ve/veya DQ8 heterodimerleri immun yanit gelisiminde anah-
tar rol oynarlar. Son yillarda bildirilen yayinlarda, inflamatuvar
bagirsak hastaligi (IBH) ile CH birlikteligine ve immunopatoge-
nezdeki ortak ozelliklere dikkat cekilmektedir. Calismamizda
pediatrik iBH hastalarinin CH iliskili HLA doku haplotipleri acI-
sindan degerlendirilmesi hedeflenmistir. METOT: Klinigimizde
iBH tanisi ile takip edilmekte olan 134 hastanin verileri ince-
lendi. Primer immun yetmezlik tanili hastalar ile 2 yas altindaki
hastalar calisma grubu disinda tutularak 2-18 yas arasinda tani
alan 125 hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin serum érnek-
lerinde anti-doku transglutaminaz (anti-tTG) ve anti-endo-
misyum (anti-EMA) antikorlar arastirildi. HLA-DQ2 (DQB1*02,
DQA1*05) ve DQ8 (HLA-DQB1*03:02) doku gruplari agisindan
incelenebilen 73 hastanin sonuclar degerlendirilerek, Crohn
hastaligi (CH) ve Ulseratif kolit (UK) tanili hasta gruplarinin so-
nuclari normal populasyondaki siklik verileri ile karsilastirildi.

BULGULAR: Calisma grubumuzdaki (n=125) hastalarin
%52,8'i UK, %45,6'si CH, 2 hasta ise (%1,6) siniflandirilamayan
iBH tanili idi. Hastalarimizin hicbirinde CH ile iliskili histopa-
tolojik bulgu ve yiiksek anti-tTG/EMA antikor dilizeyi saptan-
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madi. HLA doku grubu incelenen toplam 73 hastanin 22'sinde
(%30,1) HLA-DQB1*02, 39'unda (%53,4) HLA DQA1*05 alelleri
saptandi. Her iki alelin birlikte pozitifligi (HLA-DQ2.5) 14 hasta-
da (%19,2) tespit edildi. HLA DQB1*03:02 aleli %17,8 hastada
pozitifti. CH ve UK hasta gruplarinda HLA-DQB1*02, DQA1*05
ve DQB1*03:02 alelleri sikligi agisindan istatistiksel fark tespit
edilmedi (p&gt;0.05).

SONUC: Pediatrik yas grubunda iBH ve CH iliskisi ile ilgili veri-
ler oldukca sinirhdir. Ulkemizde 1/94 olarak bildirilen CH serop-
revelansina ragmen 125 pediatrik IBH hastasindan olusan ca-
lisma grubumuzda seropozitiflik saptanmadi. Ancak 6zellikle
GH ile iliskisi bilinen HLA-DQB1*02, DQA1*05 ve DQB1*03:02
alelleri sikhginin, Ulkemizin genel populasyon verilerine (sira-
styla %16-23, %32, %12,8) oranla hastalarimizda daha yiksek
oldugu tespit edildi. Bu verilere gore, ortak genetik 6zellikler
bir risk faktori olusturabileceginden, iBH hastalarinin olasi CH
gelisimi agisindan izlemi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: inflamatuvar bagirsak hastaligi, Colyak
hastaligi, HLA

P-016
Cocuklarda Rotaviriis Gastroenteritine Bagli Akut
Pankreatit Komplikasyonu Ne Sikliktadir?

Omer Mert Kiimbiil'Engin Tutar?Burcu Volkan?Bilge Sahin Ak-
kelle2,Ozlem Kalaycik Senguil?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi Ve Hastalik-
lari Anabilim Dali,2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme Bilim Dal,

Giris ve Amag: Akut pankreatit, pankreas parenkiminin geri
donlsimli inflamasyonu olarak tanimlanir ve cocukluk ca-
ginin en sik gorilen pankreas hastaligidir.Cok cesitli olabilen
akut pankreatit etiyolojisinde enfeksiyonlar (bakteriyel, viral,
fungal veya paraziter) 6nemli bir faktordir.Cocukluk cagin-
daki akut gastroenteritin en sik nedeni olan rotavirls enfek-
siyonu sirasinda akut pankreatit komplikasyonuna iliskin olgu
bildirimleri olmakla birlikte, pankreatit komplikasyonunun
sikligr konusunda bir literatlr bilgisi mevcut degildir.Calisma-
nin amaci; rotavirlis gastroenteriti tanisi alan ¢cocuklarda akut
pankreatit komplikasyon sikhiginin prospektif olarak irdelen-
mesidir.

Gere¢ ve Yontem: Cocukluk yas grubunda olup rotaviriis
gastroenteriti tanisi almis olan hastalar ¢calisma grubunu olus-
turdu. Pankreatit komplikasyonu agisindan hastalardan serum
amilaz, lipaz ve pankreatik amilaz tetkikleri gonderildi. Enzim-
lerden en az birinin normalin 3 katindan daha yiksek saptan-
digr hastalarin batin ultrasonografisi ile pankreatikinflamas-
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yon agisindan tetkiki planlandi. Saghkli cocuklardan kontrol
grubu olusturularak pankreatik enzim diizeyleri hasta grubu
ile karsilastirildi.

Bulgular: Calismaya 274’ rotavirlis gastroenteriti (%71,4) ve
110'u kontrol grubu (%28,6)olmak Ulzere toplam 384 hasta
dahil edildi. Hasta ve kontrol grubu yas ortalamalari sirasiy-
la 4,2+3,6 yil ve 3,7+2,9 yil olup aralarinda istatistiksel olarak
farkhhk saptanmadi. Hasta grubundaki enzim ortalama diizey-
leri; pankreatik amilaz 20,7+10,1 (N:0-53 U/L), lipaz 18,0+10,3
(N:0-60 U/L), amilaz 62,0+28,1 (N:0-220 U/L) bulunmus olup,
kontrol grubu ile aralarinda istatistiksel olarak farkhhk gordil-
memistir. Hasta ve kontrol grubundaki hastalarin hi¢birinde
enzimlerinden herhangi biri 3 kat ve daha Ustiinde bulunma-
mistir. Bu nedenle hastalarin hicbirine Ust batin ultrasonogra-
fisi yapilmamis, hicbir hasta akut pankreatit tanisi almamistir.
Hasta grubundan 1 hastada pankreatik amilaz, hasta ve kont-
rol grubundaki birer hastada ise lipaz diizeyleri normal Ust si-
nirlarin hafifce lizerinde tespit edilmistir.

Tartisma ve Sonug: Literatlr verilerine gore ¢ocuklarda ro-
tavirlis gastroenteriti seyrinde pankreatit komplikasyonu ge-
lisebilmekle birlikte, calismamizda hi¢ pankreatit atadi goril-
mediginden, rotavirUs iliskili pankreatit komplikasyonunun
nadir olarak gelistigi ifade edilebilir. Bu nedenle, her rotaviris
enfeksiyonunda hastalarin pankreatit acisindan incelenmesi
gerekmeyip olgu bazinda inceleme yapilmasi daha uygundur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, rotaviriis, akut pankreatit, amilaz,
lipaz, pankreatik amilaz

P-017
A Vitamini Ve Malniitrisyon

Sule Gokce'Feyza Kog', Sadik Aksit!
'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari
Anabilim Dali,

Giris ve Amag: Hastaneye yatirilan 2 ay ile 18 yas arasindaki
cocuklarin serum vitamin A diizeylerini degerlendirmek, nut-
risyon durumlarini belirlemek ve iliskili olabilecek faktorleri
saptamaktir.

Gerec ve yontem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Genel Pediatri
servisine 2017 yilinda yatan 2 ay ile 18 yas arasindaki toplam
116 cocuk calismaya alindi. Hastalarin sosyo-demografik, kli-
nik ve beslenme 6zellikleri kaydedildikten sonra serum A vi-
tamini, hemoglobin, serum demir, demir baglama kapasitesi
ve ferritin diizeyleri 6lcildi. Serum A vitamini dlizeyi bakilan
olgular malnitrisyon durumlarina gére gruplandirildi. Verile-
rin analizi icin SPSS 17,0 programi kullanildi.

“Once koruma, pediatristin rolii”

Sonuglar: Calismaya dahil edilen 116 olgunun 79 (% 68.1)"'u 2
ay-10 yas arasinda, 37 (%31.9)'si 11-18 yas arasindaydi. Olgu-
larin 56 (% 48.3)'s1 erkek, 60 (%51.7)"1 kiz, yas ortalamalari 78.5
+ 65 ay idi. Ortalama serum A vitamini diizeyi 413.6 + 187.7
olarak sonuglandi. Calisma grubunun 39 (%33.6)'unda serum
A vitamin dizeyi 316 pg/L ‘nin altinda (diisiik) saptanirken 77
(% 66.4)'sinde serum A vitamini diizeyi normal sinirlarda sap-
tandi. Hastalarimizin ortalama hemoglobin diizeyi 11.6 + 1.7
g/dl idi. A vitamin diizeyi bakilan hastalar nutrisyon agisindan
irdelendiginde 116 olgunun %58.6'sinda malnitrisyon ol-
dugu gozlendi. Malnditrisyonun eslik ettigi grupta A vitamin
diizeyleri eslik etmeyen gruba gore istatistiksel olarak anlaml
sekilde daha dusik saptandi (377.9 + 154.7 vs. 459.4 + 2234,
p=0.03). Disiik A vitamini olan olgular cogunlukla malnditris-
yon ve romatolojik hastalik tanisi ald.

Tartisma: Hastanede yatan ¢ocuklarda A vitamini eksikligi sik
olarak g6zlenmistir. Bu cocuklar primer hastaliginin tedavisi ile
birlikte beslenme egitimi ve vitamin destekleri agisindan ya-
kindan takip edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: A vitamini, A vitamini eksikligi, cocuk,
malnitrisyon

P-018
H.pylori Enfeksiyonu Colyak Hastaligi Serolojik Ve
Morfolojik Bulgularini Taklit Edebilir Mi?

Bilge Sahin Akkelle'Engin Tutar',Ozlem K.Sengiil',Burcu Vol-
kan',Cigdem Ataizi Celikel>, Deniz Ertem’

'Marmara Unv. Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslen-
me Bilim Dali,2Marmara Unv. Patoloji Anabilim Dal,

GIRIS ve AMAC: Célyak hastalid iliskili antikorlarda ihimli yiik-
sekliklerinin bazi durumlarda ¢6lyak hastaligi (CH) olmaksizin
gorilebilecedi bilinmektedir. Benzer sekilde CH'den bagimsiz
olarak intraepitelyal lenfositoz varligi duodenal biyopsilerde
sik karsilasilan bir bulgudur. Ust gastrointestinal sistemin en
sik patojeni olan H.pylori'nin intraepitelyal lenfositoz ve kript
hiperplazisi gibi ¢6lyak hastalidi iliskili histopatolojik degisik-
liklere yol acabilecegi literatiirde bildirilmistir. Ancak H.pylori
enfeksiyonunda ¢6lyak serum antikor pozitifligi ve histopato-
lojik incelemede villoz basiklasma ile ilgili veri bulunmamakta-
dir. Caismamizda ¢olyak seropozitifligi ile es zamanh H.pylori
enfeksiyonu tespit edilen hastalarimizin 6zellikleri degerlendi-
rilmistir.

METOT: Klinigimizde ¢olyak seropozitifligi dolayisiyla endos-
kopik inceleme yapilan ve H.pylori enfeksiyonu tespit edilen
10 hastanin verileri incelendi. Anti-tTG'nin =20 U/mL ve/veya
anti-EMA'nin pozitif olmasi, seropozitiflik olarak tanimlandi.
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Hastalar demografik, klinik ve histopatolojik 6zellikleri agisin-
dan incelendi. Gastrik mukoza histopatolojik bulgulari modi-
fiye Sydney siniflamasi, duodenum histopatolojisi ise Marsh
siniflamasina gore degerlendirildi.

BULGULAR: Calisma grubumuzdaki hastalarin 8'i kizdi ve or-
talama tani yasi 8.3£3.8 yil olarak tespit edildi. CH agisindan
risk grubunda (2 tip 1 diyabet, 1 Down sendromu, 1 Turner
sendromu ve 1 tiroidit) yer alan 5 asemptomatik hastada ¢ol-
yak seropozitifligi rutin tarama esnasinda saptandi. Tim hasta-
lanimizda anti-tTG pozitifti, 3 hastamizda ilave olarak anti-EMA
pozitifligi mevcuttu. Anti-tTG pozitifligi 5 hastamizda normalin
Ust sinirindan en az bes kat yiiksekti. Hastalarimizin tamamin-
da H.pylori gastriti saptandi. Yedi hastamizda CH iliskili duo-
denal mukozal degisiklik goriilmezken 1 hastamizda intraepi-
telyal lenfositoz, 2 hastamizda ise parsiyel villoz atrofi (Marsh
3A) tespit edildi. H.pylori eradikasyonu ardindan hastalarimi-
zin tamaminda anti-tTG diizeyi gerileme gosterdi ve anti-EMA
negatiflesti. Parsiyel vill6z atrofi goriilen 2 hastamizda H.pylori
tedavisi ardindan tekrarlanan endoskopik incelemede vill6z
atrofi bulgularinin diizeldigi goraldu.

SONUC: Calismamizda H. pylori enfeksiyonunun ¢élyak sero-
lojisinde yalanci pozitiflige ve hatta serolojinin yanisira ¢olyak
hastaligi ile iliskilendirilen vill6z basiklasmaya neden olabi-
lecegi gosterilmistir. H.pylori ve CH prevelansinin sik oldugu
cografyalarda, H.pylori enfeksiyonu varlginda ¢olyak seropozi-
tifligi dikkatli degerlendirilmelidir

Anahtar Kelimeler: H.pylori, Colyak Hastaligi, Seroloji, Histo-
patoloji

P-019

Cocuklarda inflamatuvar Badirsak Hastaligi
Aktivitesi Ile Vitamin Eksiklikleri Arasinda iliski
Var mi?

Burcu Volkan', Bilge Sahin Akkelle'!, Ozlem Kalaycik Sengdil’,
Engin Tutar', Deniz Ertem’

'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji Ve Beslenme Bilim Dali

Giris ve Amag: inflamatuvar bagirsak hastaligi (iBH)'nda ma-
labsorpsiyon sonucu gelisen mikronitrient ve vitamin eksik-
likleri bildirilmektedir. Ancak ¢ocuklarda hastalik aktivitesi ile
vitamin eksiklikleri arasindaki iliskiyi gosteren veriler sinirhdir.
Calismamizin amaci, tani anindaki iBH aktivitesi ile vitamin ek-
siklikleri arasindaki iliskinin irdelenmesidir.

Metod: Bilim Dalimizda 2010-2018 yillar arasinda tani alan
iBH'li cocuk hastalarin tibbi kayitlar retrospektif olarak analiz
edildi. Antropometrik parametreler (boy ve agirlik z-skorlar),

“Once koruma, pediatristin rolii”

serum vitamin diizeyleri (D vitamini, folat, B12 vitamini), tam
kan sayimi, eritrosit sedimantasyon hizi (ESH), CRP ve ferritin
degerleri irdelendi. Pediatrik Crohn Hastahgi Aktivite indeksi
(PCHAI) ve Pediatrik Ulseratif Kolit Aktivite indeksi (PUKAI)'ne
gore tani anindaki Crohn hastaligi (CH) ve Ulseratif kolit (UK)
aktiviteleri kaydedildi. CH ve UK olgular demografik veriler,
laboratuvar bulgulari ve hastalik aktivitesi acisindan karsilas-
tinld.

Bulgular: iBH tanisi alan 123 cocugun (57 CH ve 66 UK) verileri
analiz edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri ve laboratuvar
bulgulari Tablo 1'de gésterilmistir. iki grup arasinda antropo-
metrik 6l¢iimler, hemoglobin, serum D vitamini ve folat di-
zeyleri acisindan fark yoktu. Crohn hastalarinin %29,8'inde ve
UK hastalarinin %13,6'sinda B12 vitamini eksikligi (<200 ng/L)
saptandi, fark istatistiksel olarak anlamli idi. Hastalarimizda
folat eksikligi saptanmadi. Serum D vitamini diizeyi Crohn
hastalarinin %63,2'sinde, UK hastalarinin % 42,4'tinde diisiiktii
(<20 ug/L). inflamasyon belirtecleri olarak ESH, CRP, trombosit
ve ferritin degerleri, orta/agir hastalik aktivitesi olanlarda daha
belirgin olmak tizere, Crohn hastalarinda UK hastalarina gére
istatistiksel olarak daha yuksekti. Ancak, korelasyon analizin-
de, CH'li ve UK'li hastalardaki inflamasyon belirteclerinin yiik-
sekligi ile serum B12 ve D vitamin duzeyleri arasinda anlamli
bir iliski bulunmadi.

Sonug: Calismamizda, IBH'li hastalarda (CH'de daha belirgin
olmak (zere) tani anindaki B12 ve D vitamini eksikligi oran-
larinin, Glkemizde saglikli cocuklarda bildirilmis ortalama de-
gerlerden (sirasiyla %10 ve %40) daha ylksek oldugu goéraldi.
Ancak, inflamasyon belirteclerinin yiiksek olmasi ile vitamin
diizeylerinin diisiikligu arasinda bir iliski gézlenmedi. iBH>li
cocuklar, hastalik aktivitelerinden bagimsiz olarak vitamin ek-
siklikleri icin yUksek risk altindadirlar.

Anahtar kelimeler: inflamatuar bagirsak hastaligi, hastalik ak-
tivitesi, vitamin dizeyleri

P-020
Erken Yasta Norolojik Bulgularla Basvuran Wilson
Hastaligi Olgusu

Ozge Giinal', Burcu Volkan?, Safiye Ulkii Sager?, Reyhan Gii-
mistekin?, Bilge Sahin Akkelle?, Ozlem Kalaycik Sengil?, Engin
Tutar?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghdi Ve Hastalik-
lari Anabilim Dali, 2Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme Bilim Dali, *Marmara
Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk N&roloji Bilim Dali

Giris ve Amac: Wilson hastaligi (WH) otozomal resesif gecisli,
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bakirin safra kanallarina atilim bozuklugu ile karakterize, de-
jeneratif bir hastaliktir. Baslica karaciger olmak lzere beyin,
g0z, kalp ve bobrek gibi dokularda bakir birikimi sonucunda
klinik bulgular goérilir. Cocuklarda 5 yasindan dnce nadiren
klinik bulgu verir. Genellikle 1. dekadda hepatik bulgularla tani
konulurken norolojik ve psikiyatrik bulgular ise geng eriskin-
lerde 6n plandadir. Erken yasta nérolojik bulgularla bagvuran
ve norowilson tanisi alan olgu, erken donemde gelisebilecek
noropsikiyatrik bulgulara dikkat ¢ekmek amaciyla sunulmus-
tur. Olgu: On yasinda erkek hasta, tarti kaybi, ylirime ve ko-
nusma bozuklugu, kolda koreatetoid hareket sikayetleriile acil
servise basvurdu. Cocuk Noéroloji BD tarafindan yapilan tetkik-
lerinde BOS incelemesi normal bulunan, kraniyal MR'de kau-
dat nikleus, putamen ve eksternal kapsiilde nekrotizan lez-
yonlar (nekrotizan anensefalit?), bazal ganglialarda tutulum
izlenen, serum seruloplazmin diizeyi 5 mg/dL (N: >20 mg/dL)
saptanan hasta Cocuk Gastroenteroloji BD tarafindan deger-
lendirildi. Tetkiklerinde AST/ALT:61/57 U/L, GGT/ALP:27/263
U/L, T.bilirubin: 0,48 mg/dL, PT:14,3 sn, INR:1.14, aPTT:32,1 sn
saptandi. WH on tanisiyla ileri tetkikleri planlanan hastanin 24
saatlik idrarda bakir diizeyi 288 pg/giin (N<40 pg/giin) idi, g6z
muayenesinde Kayser-Fleischer halkasi gozlendi. Hastanin ge-
riye doniik tetkikleri incelendiginde, iki sene 6nce karin agrisi
ve kusma nedeniyle acil cocuk poliklinigi basvurusunda AST/
ALT degerlerinin 68/147 U/L oldugu goruldu. Karaciger biyop-
sisi yapildi ve kuru dokuda bakir diizeyi istendi. 24 saatlik idrar
tetkikinde 10 mg/m2/saat proteindri ve hiperkalsitiri saptanan
hastada tubulopati varligi ortaya kondu. Ferenci skorlamasi
(=4 puan = yiiksek olasilikla WH)'na gore 8 puan (24 saatlik
idrarda yiksek bakir diizeyi, distk seruloplazmin, noropsiki-
yatrik semptomlar, Kayser-Fleischer halkasi) alan hastaya WH
tanisi ile D-penisilamin tedavisi baslandi. Yorum: Kiiciik ¢o-
cuklarda nadir olmakla birlikte WH'nin ilk prezentasyonu, hafif
olarak baslayip giderek belirginlesen néropsikiyatrik bulgular
olabilir. AST ve ALT yiksekligi hafif/orta derecede olan hasta-
larda da, etyolojide WH'nin arastirilmasi, diger organ tutulum-
larinin klinik bulgular gorilmeden 6nce tani konulup tedavi-
ye baslanmasi icin dnemlidir.

Anahtar kelimeler: Wilson hastaligi, transaminaz yiksekligi,
norolojik tutulum

P-021
Aneminin Adolesan Yasta Nadir Bir Nedeni:
Midede Gastrointestinal Stromal Tiimér

Burcu Volkan', Engin Tutar', Kivilcim Cerit?, Baris Yilmaz3, Bilge
Sahin Akkelle’, Ozlem Kalaycik Sengiil’, Reyhan Giimustekin'

"Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Gastroenteroloji
Hepatoloji Ve Beslenme Bilim Dali, 2Marmara Universitesi Tip
Fakiiltesi, Cocuk Cerrahi Ana Bilim Dali, *Marmara Universitesi

“Once koruma, pediatristin rolii”

Tip Fakultesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali,

Giris ve Amag: Gastrointestinal stromal timér (GIST)'ler gast-
rointestinal sistem (GiS) boyunca her yerde gériilebilmekle
birlikte, siklikla midede (%50-60) yerlesen mezenkimal timor-
lerdir. Genellikle 4.dekad sonrasi goriliirler, ortalama tani yasi
60 yastir. Derin ve tekrarlayan anemi nedeniyle tetkiki sirasin-
da, midede GIST saptanan cocuk hasta, cocuklarda nadir gori-
len bir timor olmasi nedeniyle sunulmustur.

Olgu: Halsizlik ve ¢arpinti yakinmalari ile Cocuk Acil Poliklini-
gi'ne basvuran 16 yasindaki erkek hasta derin anemi ve gaita-
da gizli kan (GGK) pozitifligi nedeniyle Cocuk Hematoloji Bilim
Dali tarafindan Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali'na konsiilte
edildi. Oykisiinden, 6 ay 6nce de ayni yakinmalarla hastane-
mize basvuran hastada derin anemi (Hb: 4,3 gr/dL, MCV: 84.1
fL, retikllosit: %11) saptanarak eritrosit slispansiyonu transfi-
ze edildigi, anemi etiyolojisine yonelik tetkiklerinde patoloji
saptanmadigi, GGK tetkiki negatif olan hastaya demir tedavisi
baslandigi 6grenildi. Ara donemde takibe gelmeyen hastanin
aile 6ykisilinde, buyikbabasinin mide kanseri oldugu ifade
edildi. Son basvurusunda hemoglobin diizeyi 6,6 gr/dL olan
hastanin biyokimyasal tetkikleri normaldi. Fizik muayenesin-
de; batinda kitle ele gelmedi, diger sistem muayene bulgulari
dogdaldi. Derin anemi, GGK pozitifligi ve pozitif aile 6ykiisi ne-
deniyle, gastrointestinal kanama sliphesine yonelik olarak st
GIS endoskopisi yapildi. Korpus-antrum gecisindeki 4-5 cm’lik
alanda, limene protriize, ortasi krater seklinde ¢okiik, aktif
kanamali polipoid kitle saptandi Kanamali alana skleroterapi
uyguland, kitle Gzerinden biyopsiler alindi. Batin tomografi-
sinde mide limenine protriize, 47x37 mm boyutunda, hetero-
jen kontrast tutulumlu, etraf dokulara invazyonu olmayan ve
batin ici organlarda metastaz saptanmayan kitlesel lezyon ra-
por edildi. Biyopsi 6rnekleri Helicobacter pylori kronik gastriti
ile uyumlu olmasina karsin, kitlenin endoskopik ve radyolojik
gériinimiiniin GIST lehine olmasi nedeniyle, Cocuk Cerrahisi
Anabilim Dali tarafindan hasta opere edilerek, wedge rezek-
siyon ile 7 cm boyutunda kitle cikarildi Kitlenin patolojisi GIST
ile uyumlu bulundu.

Sonug: Literatiirde gastrik GIST hastalarinin sadece %1,4'tin{in
16 yas ve altinda cocuk hastalar oldugu bildirilmektedir. Klinik
prezentasyonu siklikla karin agrisi, gastrointestinal kanama,
anemi ve karinda kitle seklinde olabilen bu timorlerin cocuk-
luk caginda da goriilebilecegi unutulmamalidir.

Anahtar kelimeler: Anemi, adelosan, gaastrointestinal stro-
mal timor.
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P-022
Kisa Boy ile Basvuran Triple X Sendromu: Olgu
Sunumu

Derya Bulus', Kamile Merve Bircan?, Ziilal Ozdemir?

1S.B.U. Kecidren Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokri-
nolojisi, 2S.B.U. Keciéren Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Saghgi Ve Hastaliklan

Girig: Triple X sendromu en sik gorilen disi kromozom ano-
malisi olup insidansi 1000 kiz dogumda 1dir. Uzun boy, mik-
rosefali, hipertelorizm, konjenital anomaliler, motor ve dil ge-
lisiminde gecikme gibi bulgularla karakterizedir. Dogumda
hastalarin tamamen normal olmasi nedeni ile klinikte genel-
likle gdzden kagmaktadir. Burada boy kisaligi nedeni ile bagvu-
ran daha dncesinde epilepsi ve mental retardasyon nedeni ile
takip edilen ve “triple X sendromu” tanisi konulan kiz hastayi
tartisacagiz.

Olgu: 9 yas 8 aylik kiz hasta boy kisaligi nedeniyle klinigimize
basvurdu.30 yasindaki annenin 2. gebeliginden 2. yasayan ola-
rak miadinda 2750 gr olarak kiz hastanin 4 yasindan sonra boy
kisaligi fark edilmis. Ozgecmisinde: epilepsi tanisi ile antiepi-
leptik tedavisi aliyor. Yarik damak-dudak nedeniyle 8 aylikken
ve 1,5 yasinda opere olmus. Agir mental retardasyon nedeni
ile 6zel egitim aliyor. Soyge¢misinde: anne baba 2. derece ak-
raba, MPH: 156 cm Son fizik muayene bulgulari: TY: 12 yas 8
ay; boy: 142.8 cm <3 p, HSDS:-2,01) ve VA: 354 kg (3-10 p,
VASDS:-1,42). Bas cevresi: 51 cm (3-10 p). Hipertelorizmi mev-
cuttu. Son 1 yilda uzama hizi: 4,2 cm/yil Puberte :Tanner Evre
3 ile uyumlu, KY: 11 yas ile uyumlu. Laboratuvar tetkiklerinde:
tam kan sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, serum
vitamin B12 ve folat diizeyi, tiroid fonksiyon testleri normaldi.
Kromozom analizi: 47, XXX.

Tartisma: Triple X sendromu genellikle normal ve uzun boy ile
birlikte mental retardasyon ve epilepsi nedeni ile basvurmak-
tadir. Bizim olgumuzda ise daha 6ncesinde mental retardasyon
ve epilepsi nedeni ile takip edilen ve boy kisaligi ile basvuran
kiz hastada triple X tanisi koymus olup triple X sendromunda
boy kisalig literatiirde nadir olarak yayinlamistir. Ayni zaman-
da epilepsi ve mental retardasyon tanist ile takipli dismorfik kiz
cocuklarda triple X sendromu agisindan dikkatli olunmalidir.

Anahtar kelimeler: Boy kisaligi, Triple X.

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-023
Colyaklh Cocuklarin Takibinde Serolojik Testler
Mukozal lyilesmeyi Gostermede Giivenilir mi?

Ozlem Kalaycik Sengiil', Burcu Volkan', Bilge Sahin Akkelle’,
Engin Tutar', Cigdem Ataizi Celikel?, Deniz Ertem’

'Marmara Universitesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve
Beslenme BD

?Marmara Universitesi Patoloji ABD,

GIRIS ve AMAG: Colyak Hastaligi (CH)'nda glutensiz diyet (GF-
D)’e yanit, genellikle klinik semptomlardaki iyilesme ve serolo-
jik testlerin normallesmesiyle degerlendirilir. Mevcut kilavuz-
larda mukozal iyilesmenin gdstergesi olarak serolojik testlerin
kullanilmasi énerilmekle birlikte, seroloji ile mukozal iyilesme
arasindaki korelasyona iliskin veriler tartismalidir. Calismamiz-
da; GFD ile izlenen ¢olyakli cocuklarda ¢olyak spesifik antikor-
larin mukozal hasar ile korele olup olmadiginin degerlendiril-
mesi amaclandi.

GEREC ve YONTEM: Temmuz 2017-Ekim 2018 tarihleri ara-
sindaki prospektif, kesitsel calismada, Marsh-Oberhuber si-
niflamasina gore, duodenal biyopsilerinde Marsh 3 (parsiyel,
subtotal veya total villoz atrofi) lezyonlar saptanan ve CH ta-
nist alan 2 yas Usti ¢ocuklar calismaya dahil edildi. Hastalara
GFD baslandiktan en az 12 ay sonra ikinci bir endoskopi yapil-
di. Endoskopi gliniinde hastalardan anti-tTG IgA ve anti-EMA
testleri icin kan ornegi alindi, ayrica doktor tarafindan diyete
uyumun sorgulandigi standart, onaylanmis bir anket doldu-
ruldu. Biyopsilerdeki Marsh 1 ve Marsh 0 histopatoloji, muko-
zal iyilesme olarak tanimlandi.

BULGULAR: Calismaya alinan 88 hastanin tani yaslari 7,9+4,1
yildi ve %62,5'i kizdi. GFD ortalama suresi 5,1+4,1 yil (1-15.7
yil arasi) idi. Kontrol endoskopilerindeki histopatolojik bulgu-
lar 64 (%72,7) hastada Marsh 1 veya Marsh 0 ile uyumlu iken
hastalarin 21’inde (%23,8) Marsh 3 histoloji gozlendi. Anti-tTG
IgA testi 38 hastada, anti-EMA ise 24 hastada pozitifti. Muko-
zal iyilesme g0stergesi olarak anti-tTG IgA'nin duyarliligi ve
0zgulligu sirasiyla %87,5 ve %73,4 olup yiksek NPD’ye (%94)
ancak duguk PPD’ye (%55,3) sahipti. Anti-EMA testi dnemli bir
mukozal iyilesme g0dstergesi olarak saptandi (duyarlilik %79,2,
0zgullik %92,2, NPD %92,2, PPD %79,2). Anti-tTG IgA ve an-
ti-EMA'nIn birlikte pozitif oldugu hastalar ayri olarak degerlen-
dirildiginde PPD'nin %82,6'ya yukseldigi goruldiu. Diyet sor-
gulama anketi, histopatoloji ile orta derecede koreleydi (NPD
%87,7 ve PPD 9%54.8).

SONUC: CH izleminde gézlenen semptomlarin mukozal iyiles-
me ile korele olmamasi nedeniyle, ¢cdlyakl cocuklarin monito-
rizasyonunda kontrol biyopsisi gerekliligi sorgulanmaktadir.
Sonuclarimiz, anti-tTG IgA ve anti-EMA testleri kombinasyonu-
nun, CH izleminde mukozal iyilesme belirtecleri olarak kulla-
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nish oldugunu goéstermistir. Kombine serolojik testler ve onay-
lanmis diyet anketlerinin birlikte kullanimi, hastalarin cogunda
kontrol endoskopi ihtiyacini ortadan kaldirabilir.

Anahtar kelimeler: Colyak Hastaligi, pediatri, seroloji, remis-
yon

P-024
Santral Diabetes insipitus: Olgu Sunumu

Derya Bulus' Kamile Merve Bircan?, Ziilal Ozdemir?

1SBU Keciéren Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokri-
noloji Klinigi, 2SBU Kecitren Egitim ve Arastitma Hastanesi Co-
cuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi

Girig: Santral Diyabetes insipidus (SDI), arginin vazopressin
peptid (AVP)'in hipotalamusda sentezi veya transportu ile ilgili
bir kusur, salgilanmasini uyaran osmo- baroreseptér duyar-
sizlig1 ya da salinan hormonun enzim ya da antikorlarla yiki-
mi sonucu ortaya ¢ikan ve klinik olarak politri ve polidipsi ile
seyreden bir hastaliktir. Pediatrik vakalarda etiyolojik nedenler
arasinda kafa travmasi, histiyositoz gibi inflamatuvar nedenler,
neoplastik hastaliklar, otoimmun nedenler veya ailevi kalitsal
nedenler sayilabilir. Burada 12 yasinda tani almis kalitsal sant-
ral diyabetes insipitusli hastayi tartisacagiz. Olgu: 12 yas 10
aylik erkek hasta 3 yasindan beri ¢cok su icme, ¢ok idrara ¢cikma
sikayeti ile basvurdu. Oykiisiinden giinde yaklasik 10 litre ka-
dar su ictigi 6grenildi. Ozgecmisinden 28 yasindaki annenin 1.
gebeliginden 1. yasayan olarak 3750 gr miadinda dogan has-
tanin postnatal problemi olmadigi 6grenildi. Soyge¢misinden
anne baba arasinda akrabalik olmadigi, dayisi ve kuzeninin
santral diabetes insipitus nedeniyle takipli olup desmopressin
tedavisi aldigi 6grenildi. Fizik muayene: boy: 150 cm (10-25p),
VA: 44.7 kg (25-50p), VKI:19,9 kg/m2 idi. Laboratuvar tetkikle-
rinde: Na: 145 mmol/L, K: 4.8 mmol/L, tam kan sayimi, bobrek,
karaciger ve tiroid fonksiyon testleri normal, tam idrar tetki-
kinde idrar dansitesi:1005 idi. Su kisitlama testi yapilarak sant-
ral diabetes insipitus tanisi konularak desmopressin tedavisi
baslandi. Hipofiz MR: hipofiz bezi normal lokalizasyon, sekil ve
boyutta olup, normal sinyal intensitesindedir. Hipofiz anterior
gland yiiksekligi 5.5 mm ol¢lilmustir. Norohipofiz normaldir.
Genetik analiz: AVP geninde c.55G&gt;A (p.A19T) (p.Ala19Thr)
(heterozigot) mutasyon saptandi. En son aldigi tedavi; des-
mopressin sabah 180 aksam 120 mcg aliyor. Elektrolitleri nor-
mal, sabah ilk idrar dansitesi 1015.

Tartisma: Cocukluk caginda ¢ok su icme cok idrara ¢ikma si-
kayeti ile basvuran ¢ocuklarda diabetes insipitus tanisi akilda
tutulmalidir. Tani konulduktan sonra kalitsal diabetes insipitus
acisindan gerekirse genetik inceleme yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: santral diabetes insipitus

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-025
Otolog Kok Hiicre Naklinde Dmso Komplikasyonu
Ve Uygun Hemsirelik Bakimi

erif Oner Aydin’

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi,

Amag: Dimetil sulfoksit kriyoprotektif bir ajan olup kok hiic-
re naklinde toplanan Griiniin dondurulmasi isleminde dehid-
ratasyon hasarini dnlemek amaciyla kullanilmaktadir. En sik
gorulen yan etkileri; bulanti, kusma ve abdominal kramplar,
kardiyovaskiler komplikasyonlar, respiratuvar arrest ve diffiiz
alveoler kanama bildirilen diger toksik etkilerdir. Bu olguda
amag nakil sirasinda komplikasyon gelisen hastaya acil miida-
halenin ve hemsirelik girisimlerinin Gnemini vurgulamaktir.

Gereg Ve Yontem: Noroblastom tanisi ile izlenen 8 yasinda
erkek hastaya 15.03.2016 tarihinde dimetil stlfoksit ile don-
durulup saklanan periferik kok hticre ¢ozdirilerek (CD34:
6.7X10K6/kg) otolog kok hiicre nakli yapildi.

Bulgular: inflizyondan 3 saat sonra hastada takipne ve dispne
gozlendi. Cekilen EKO sonucu hastada dimetil stilfoksit komp-
likasyonu sonucu belirgin kalp yetmezligi gorildi. Dopamin
ve dobutamin baglanan hasta artan solunum sikintilari sonucu
entlbe edilerek ventilatorle izlendi.+2. Gilinde extlibe edilen
hastada solunum sikintilarinin geriledigi gortildi.+16. Glinde
hasta notrofil engrafmani oldu.

Tartisma: Hastayla 24 saat beraber olan hemsirelerin iyi bir
gozlemci olarak hastanin degisimlere verdigi tepkileri erken
fark etmesi gerekir. C.O. isimli hastada yapmis oldugumuz
degerlendirmeler dogrultusunda uyguladigimiz hemsirelik
bakimiyla hastanin minimal diizeyde zarar gérmesini sagladik.
Hemsirelik girisimleri olarak; Hastanin periferik kok hiicre nakli
boyunca vital bulgulari 5 dk da bir 6l¢lildi. Hastanin dolasi-
mi, kapiller dolum zamani, kutisleri cilt rengi diizenli kontrol
edildi. Hasta monitorize takip edildi. Hasta bulanti kusma, bas
agrisi, abdominal kramp, diyare, hipotermi/hipertermi, he-
moglobiniri, hipotansiyon/hipertansiyon, bradikardi/tasikar-
di yoniinden sik takip edildi. Koruyucu izolasyon 6nlemlerine
dikkat edildi. (Sik el yikama, tek kullanimlik eldiven, maske ve
koruyucu 6nlik kullanildi, enfeksiyonlu kisilerin uzak tutulma-
s1, steril yiyecek ve icecekler, paketli yiyeceklerin tek kullanim-
lik olmasi gibi durumlara 6zen gosterildi, hepa filtreli pozitif
basingli tek kisilik odalar) Agiz giinlik muayene edildi.Glinde
en az 4-6 kez sodyum bikarbonatla gargara yapildi. Minimal
degisiklikler kaydedildi. Hastanin basi yaralarinin énlenmesi
icin yatak ici mobilizasyonu saglandi. Tirnak cevresi ve diple-
ri glinlik enfeksiyon agisindan degerlendirildi. Hasta carpma
diisme gibi travmalardan korundu. Hastaya lavman, fitil kul-
lanimi, rektal muayene uygulanmadi. Kateterden kan alinir-
ken uygun aseptik teknik kullanildi. Hastanin kateter bakimi
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hastane enfeksiyon kontrol komitesi yonetmeligince yapildi.
Hastanin glinliik deri muayenesi yapildi. Hastanin aldigi-cikar-
digi takibi (ACT) sik araliklarla takip edildi. Her ACT yapildigin-
da santral vendz basing 6lciimi ve kilo takibi yapildi. Glnliik
elektrolit ve kan gazi bakildi, pulmoner 6dem ve kalp yeter-
sizligi acisindan belirtileri takip edildi. Gunlik gaita miktar,
renk, mukus yéniinden takip edildi Glinlik kan sekeri takibi
yapildi. Agri yonetiminde doktor tarafindan order edilen anal-
jezikleri uygulamanin yaninda nonfarmakolojik uygulamalar
da yapildi. Hasta ve hasta yakinin gecirdigi zorlu siireci rahat
ifade edebilmesi icin sik iletisime gecildi. Psikolog destegi icin
oneride bulunuldu.

Sonug: Kok Huicre Naklinde medikal tedavi kadar hemsirelik
goOzlem ve bakimi iyilesme siirecinde 6nemli yer tutmaktadir.
Sonug olarak; yonetimi zor olan bu tip hastalarda hasta deger-
lendirmesi, takibi ve tedavisinde kanita dayali calismalarla har-
manlanmis bakim rehberlerinin olusturulmasina ihtiyacg vardir.

Anahtar Kelimeler: otolog kok hiicre nakli, dmso komplikas-
yonu, hemsirelik bakimi

P-026
Agir Graft Versus Host Hastaligi Ve Hemsirelik Ba-
kimi

Serif Oner Aydin'

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi,

Amag: Kok hiicre tranplantasyonu sonrasi goriilen graft ver-
sus host hastaliginda (GVHH), hastalik siirecinin degerlendiril-
mesi ve basarili tedavi icin tibbi tedavi ile birlikte iyi hemsirelik
bakiminin dnemini vurgulamaktir.

Gereg Ve Yontem: Fanconi Aplastik Anemisi ile izlenen 9 ya-
sinda kiz hastaya 15.05.2015 tarihinde 9/10 uyumlu akraba disi
vericiden periferik kok hiicre kullanilarak (CD34: 6.9X10.6/kg)
allojeneik kok hiicre nakli yapildi.

Bulgular: Hastada +18 glinde nétrofil engrafmani oldu. +13.
glinde cilt dokuntiist, +17. glinde sulu diskilama basladi. Cilt
biyopsisi ve GiS endoskopik biyopsi bulgulari akut GVHH ile
uyumlu idi. Grade Ill akut GVHH tanisi alan hastanin immun-
supresif tedavisi arttirildi, ardindan hastaya 2 kez mezenkimal
kok hiicre tedavisi uygulandi ve ekstarkorporeal fotoferez bas-
landi.

Tartisma: Hastayla 24 saat beraber olan hemsirelerin iyi bir
go6zlemci olarak hastanin degisimlere verdigi tepkileri erken
fark etmesi gerekir. M.T isimli hastanin agir GVHH ‘da tedavi-
nin yaninda yapmis oldugumuz degerlendirmeler dogrultu-
sunda uyguladigimiz hemsirelik bakimiyla hastanin minimal

“Once koruma, pediatristin rolii”

diizeyde zarar goérmesini sagladik. Hemsirelik girisimleri ola-
rak; Koruyucu izolasyon énlemlerine dikkat edildi. Hastaya ve
hasta yakinina izolasyon ve hijyen egitimi verildi. Odadaki tiim
ylzeyler glinde en az bir kere, uygun dezenfektan soliisyon
ve toz birakmayan bez ile silindi. Gunlik olarak giysi ve yatak
nevresimi degisimi yapildi hastanin glinliik viicut silme ve glin
asirl banyo yapmasi saglandi. Hastaya agiz ve dis bakimi ko-
nusunda egitim verildi. Hasta carpma diisme gibi travmalar-
dan korundu. Hastaya lavman, fitil kullanimi, rektal muayene
uygulanmadi. Kateterden kan alinirken uygun aseptik teknik
kullanildi. Hastanin kateter bakimi hastane enfeksiyon kontrol
komitesi yonetmeligince yapildi. Hastanin ginliik deri mua-
yenesi yapildi. Hastanin aldigi-cikardigi takibi sik araliklarla
hesapland, sik kilo takibi yapildi. Glinliik elektrolit ve kan gazi
bakildi, pulmoner 6dem ve kalp yetersizligi acisindan belirti-
leri takip edildi. Glnlik gaita miktar, renk, mukus yoniinden
takip edildi, degisikliklere gore hastanin aGVHH tedavisi sekil
aldi. Yiiksek doz steroide bagli olusabilecek komplikasyonlar
yoniinden hasta takip edildi. Hastaya mezankimal koék hicre
verilmeden 6nce premedikasyon uygulandi. Transfiizyon on-
cesi ve sonrasi vital bulgular yakin takip edildi. Fotoferez on-
cesi ve sonrasi vital bulgu takibi takibi alindi, komplikasyonlar
yoniinden takip edildi, fotoferez islemi 6ncesi ve sonrasi dik-
kat etmesi gerekenler hakkinda egitim verildi. Fotoferez islemi
sonrasi glines gozligu takmasi saglandi.(18-19).07.16'te foto-
fereze baslama,(23-24).08.16'te birinci ay,(12-13).01.17'te altin-
a ay degerlendirmeleri yapildi, kayit edildi.(14-15).10.16'teki
Ucuincl ay fotoferez isleminden sonra kollarda bagslayan ciltte-
ki lekelerin renginde acilma ve azalma kayit edildi.

Sonug: GVHH'da medikal tedavi kadar hemsirelik gézlem ve
bakimi iyilesme slirecinde 6nemli yer tutmaktadir. Sonug ola-
rak; yonetimi zor olan bu tip hastalarda hasta degerlendirmesi,
takibi ve tedavisinde kanita dayali calismalarla harmanlanmig
bakim rehberlerinin olusturulmasina ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: graft versus host hastaligi, ekstarkorpore-
al fotoferez, mezenkimal kok hiicre

P-027

Cocukluk Donemi At Ve Esek Isiriklari Daha Sik
Goriilen Hayvan Isiriklarindan Farkl Ozellikler
Sergiliyor Mu?

ibrahim Hakan Bucak’,Kasim Turgut’Habip Almis',Mehmet
Geyik'Mehmet Turgut’

'Adiyaman Universitesi, Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saghdgi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Adiyaman/Turkiye,?Adi-
yaman Universitesi, Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Acil Tip Ana
Bilim Dali, Adiyaman/Tiirkiye,

192



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

Giris: At ve esek 1singi sikayeti ile cocuk acil servisine basvu-
ran hastalarin 6zellikleri incelenerek, daha sik goriilen hayvan
isiriklarindan farkli 6zellikleri olup olmadiginin degerlendiril-
mesi amaclandi.

Materyal ve metod: Calismada kirsal bir alanda bulunan
Uguincli basamak bir hastanenin ¢ocuk acil servisine, bir yillik
surede, at ve esek 1singi sikayeti ile basvuran hastalarin dos-
yalari retrospektif degerlendirildi. Dosyalardan demografik
veriler (yas, cinsiyet), acile basvuru ayi, 1siran hayvanin tiri
(at, esek), isirilan viicut bolgesi, yara yerine uygulanan tedavi
yOntemi, tetanoz asisi ve kuduz asisi uygulanip uygulanmadi-
g1, primer kapama (sutur) uygulanip uygulanmadigi, acilden
ayrilirken antibiyotik recete edilip edilmedigi kaydedildi.

Bulgular: Calismaya 6 (% 60)’si erkek, 4 (%40)" kiz, yas orta-
lamasi 110.8 £ 46.3 (50-190) ay toplam 10 hasta dahil edildi.
Olgularin alti (% 60)’sinin esek, dort (%40)'tniln at tarafindan
isirildigi belirlendi. Olgularin Ggu (%30) ailenin kendi hayvani
iken yedi (%70)’si komsu ya da akrabaya ait hayvanlar oldugu
belirlendi. Basvuru aylari incelendiginde olgularin en sik ekim
(%30) ayinda basvurdugu gorildu. Viicutta isirilan bolge de-
gerlendirildiginde en sik sirt ve/veya Ust ekstremiteden isiril-
manin gerceklestigi belirlendi (Figure 1). Olgularin 9 (%90)Ina
ilk basvuruda yara yikama (serum fizyolojik ile) uygulanirken,
bu olgularin birinde yara primer kapama (sutlir) yontemi ile
kapatildigi saptandi. Olgularin tamamina kuduz asisi yapil-
dig1, %60'Ina tetanoz asisi yapildigi belirlendi. Olgularin 8 (%
80)'sine amoksisilin-klavulanik asit recete edildigi goruldi
(Tablo 1).

Sonug: Hayvan isiriklari icerisinde at ve esek isiriklar daha az
gorulmekle birlikte hasta yonetimi ve bilgi birikiminin arttiril-
masi acisindan daha fazla ¢alismaya ihtiyac duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Hayvan isiriklari, at, esek, kuduz asisi

P-028
Cocuklarda Litik Mandibula Kitlesi; Miyofibroma
Vakasi

Ozlem Siirekli Karakus' ,Nursah Eker?Ayse Giilnur Tokuc?Bi-
lent Sacak®Melekber Cavus Ozkan?Rabia Emel Senay?Burcu
Tufan Tas?

'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma
Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,’Marma-
ra Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi,
Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Bilim Dali,*Marmara Universitesi
Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi, Plastik Cerrahi
Anabilim Dali,

GiRIS: Miyofibroma, nadir gériilmesine ragmen cogunluk-

“Once koruma, pediatristin rolii”

la benign seyreden fibromat6z timordir. Cogunlukla 2 yas
altinda, bas boyun bélgesini ve cilt-cilt alti dokuyu tutan kit-
le olarak karsimiza gelir.Soliter, multisentrik, visseral icerikli
multisentrik olmak Uzere 3 tipi vardir. Soliter ve multisentrik
olanlarda prognoz daha iyidir. Visseral icerikli oldugu zaman
mortalite %74'e varan degerlere ulastigi gorilmektedir. Tani,
histolojik ve immunhistokimyasal boyamalar ile konulmakta-
dir. Biz de burada, nadir goriilen ciddi kemik desktriiksiyonu
yapmakla birlikte benign seyirli olan myofibroma olgusunu
sunmayi amacladik.

OLGU: Dort-buguk aylik erkek hasta, Ug aylikken sag kulak
onlinden baslayan ve gittikce biyulyen kitle sikayeti ile bas-
vurdu. Dogumunda ve postnatal hikayesinde 6zellik olmayan
hastanin ailesinde de malignite hikayesi yoktu. Fizik muaye-
nesinde; sag mandibula corpusunda sert, agrisiz, kizarik ol-
mayan, Is1 artisi olmayan kitle gorildi. Hepatosplenomegalisi
olmayan hastanin ¢ekilen Mandibula Bilgisayarli Tomografisi
(BT)'nde sag mandibula corpusunun yarisinda 2,5 cm boyut-
larinda, komsu kemik kortekste destriiksiyona neden olan litik
kemik lezyonu gorildu. Kitleden yapilan tru cut biyopsisi so-
nucu mezenkimal timor olarak raporlanan hastaya alti aylik
iken Plastik cerrahi tarafindan kitlenin total eksizyonu hedefle-
nerek, hemimandibuloktemi ve ayni seansta serbest vaskulari-
ze fibial fleb ile mandibula rekonstruksiyonu uygulandi. Histo-
lojik incelemesinde; SMA tren rayi paterninde pozitif, desmin
negatif, CD34 negatif, Ki-67 proliferasyon indeksi &It;%1 olan
konjenital myofibroma olarak sonuclandi. i¢ organ ve kemikler
multifokal tutulum agisindan tetkik edildi ancak tutulum sap-
tanmadi. Bu nedenle ek tedavi ihtiyaci olmayan hasta 6 aydir
remisyonda olarak takibe devam etmektedir. SONUC: Nadir
gorilen ve daha ¢ok 2 yas alti cocuklarda bas boyun bolgesi
tutulumlari ile karsimiza ¢ikan miyofibroma klinik ve radyolo-
jik degerlendirmelerde daha ¢ok malignensi gibi gériinmekle
birlikte benign fakat lokal agresif seyredebilen, total eksizyon
ile prognozu iyi ¢ocukluk ¢adi timorleri arasinda seyretmek-
tedir. 2 yas altt mandibula kitlelerinde ayirici tanida akilda tu-
tulmasi gerektigini disiinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: miyofibroma, cocukluk ¢agi, mandibula

P-029
Albendazol Tedavisine Direnc¢li Dissemine Kistik
Ekinokokkoz Olgusu

Seyda Karabulut'Nurhayat Yakut?, Eda Kepenekli Kadayifci?
"Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Co-
cuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali,2Marmara Universitesi
Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Enfeksiyon Hastalik-
lari Bilim Dali,
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Benzoimidazoller cerrahi tedavi sansi olmayan primer akci-
ger ve karaciger ekinokokkozunda, multiorgan ve multikistik
hastaliga sahip olanlarda olumlu bir etkiye sahiptir. Medikal
tedaviler ekinokok larvalarina karsi etkili olmalarina ragmen
optimal tedavi konusunda bir fikir birligi yoktur. Burada hem
cerrahi tedavi sansi olmayan hem de albendazol tedavisi al-
tinda hidatik kistlerin yayillmaya devam ettigi, praziquantel ve
nitazoksanid kombinasyonu ile hastalik kontroli saglanmistir.
Bu kombinasyon tedavisinin uygulandigi literatirdeki ilk co-
cuk vaka olmasi sebebi ile sunulmustur. Kistik ekinokokkoz
icin en iyi tedavi secenedi yoktur ve” Bekle ve Gor” de dahil hic-
bir karsilastirilmali klinik calisma yoktur. Tedavi endikasyonlari
karmasiktir. Kistin 6zelliklerine, hastanin uzun sireli izlemine,
mevcut tibbi ve cerrahi uzmanlik ve teknik imkanlara baglidir.
Hem albendazol tedavisi altinda hastaligi progrese olan hem
de cerrahi eksizyon sansinin olmadigi bazi nadir durumlarda
nitazoksamid, praziquantel ve albendazol kombinasyonu fay-
dali olabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: albendazol, direncli kistik ekinokokkoz,
kist hidatik

P-030
Anjiyosarkom Tanili Olguda CMV Koliti Vakasi

Burak Utiik', Burcu Tufan Tas', Ayse Giilnur Toku¢', Nursah
Eker', Mehmet Onur Candir’, Rabia Emel Senay’
'Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi

Kolonun inflamasyonu anlamina gelen kolit, akut veya kronik
nedenlere bagli olarak gelisebilmektedir. Altta yatan sebep-
lere gore degismekle birlikte karin agrisi, batinda hassasiyet,
kanl gaita, gaita kivaminda degisim, fekal inkontinans, istahta
azalma, kilo kaybi gibi belirti ve bulgular verebilir. Mortalite ve
morbidite tizerinde etkili olabilmektedir. Bu onkolojik vakada,
sadece doku pozitifligi saptanan CMV koliti vakasi anlatilarak
benzer karsilasilabilecek vakalarin gézden kagmamasi amag-
landi.

Anahtar kelimeler: Anjiyosarkom, cmyv, kolit, onkoloji, val-
gansiklovir.

P-031
Nusinersen Tedavisi Almakta Olan Hastalarimizin
Solunumsal Takibi

Almala Pinar _Ergenekonl, Cansu Yilmaz Yegit', Ela Erdem
Eralp’, Yasemin Gékdemir', Giilten Oztiirk Thomas?, Olcay Un-
ver?, Ayca Evkaya®, Evrim Karadag Saygi®, Dilsad Tirkdogan?,
Bulent Taner Karadag'

“Once koruma, pediatristin rolii”

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégus Hastaliklar
Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye, 2"Marmara Universitesi Tip Fakiilte-
si Cocuk Néroloji Bilim Daly, istanbul, Tiirkiye,*Marmara Univer-
sitesi Tip Fakiiltesi Fizik Tedavi Ve Rehabilitasyon Anabilim Dali,
istanbul, Turkiye.

Giris: Spinal muskuler atrofi (SMA) hastalarinda 2016 yilinda
FDA tarafindan onaylanan ve kullanima giren nusinersen teda-
visi ile hem norolojik hem de solunumsal iyilesme saglanmak-
ta, bu tedavi hastalar icin umut verici olmaktadir. Calismada
21 hastamizin solunumsal destek parametrelerini kademeli
olarak azaltmay! ve tedavi slirecindeki solunumsal izlemini bil-
dirmeyi amagladik.

Sonug: Klinigimizden takipli 25 hasta ile calismaya baslaniimig
ancak duzenli takibe gelmemek, tedaviye heniiz baslanila-
madan kaybedilmek gibi nedenlerle 21 hasta ¢calismaya dahil
edilmistir. Hastalarin %47’si kiz (n=10) olup; ortalama yaslari 43
+ 25 ay (13-116 ay) idi. Takiplerde %57 hastanin (n=12) solu-
numsal parametrelerinde iyilesme gozlenirken; %23 hastada
(n=5) parametrelerde degisiklik gézlenmemis; %19 hastada
(n=4) kotlye gidis gdzlenmistir. Hastalarin %57'si trakeosto-
mili olup (n=12) bu hastalarda iyilesme orani %66 iken (n=8);
YBU ihtiyaci olan %23 hastamizda (n=>5) iyilesme orani %80 idi
(n=4). Bu hastalarimizdan 1 tanesi ekstiibe edilerek trakeos-
tomi agilmig ve ev ventilasyonuna gecilmistir. Oda havasinda
soluyan hastalarin timiinde (n=4) bazalde iyi olan solunum
bulgularinda koétiilesme olmadan, invaziv veya non-invaziv
solunum destegine ihtiya¢ duyulmadan solunumsal bulgulari
ayni sekilde devam etmistir. Trakeostomili olan bir hastamiz 3.
dozunu aldiktan sonra ev ventilatériinden aile tarafindan ayril-
mis ve hasta kaybedilmistir.

Tartisma: Nusinersen tedavisiyle 6zellikle solunum destegi
alan hastalarin yarisindan ¢cogunda solunumsal iyilesme oldu-
gu gozlenmistir. Tedavi baslanan hastalar noroloji, gogus, FTR
bilim dallari tarafindan multidisipliner yaklasimla yakin takip
edilmeli, tedaviden fayda gérmeyen hastalarin tedavisi her 3
bilim dalinin ortak karari ile kesilmelidir. Hastalarin solunum-
sal takibinin objektif olarak yapilabilmesi icin daha uzun sireli
ve daha genis hasta populasyonlu calismalara ve solunumsal
skorlama sistemine ihtiyag vardir.

Anahtar kelimeler: Spinal muskuler atrofi, nusinersen, trake-
ostomi, ev ventilasyonu.

P-032
Evde Uzun Siireli Ventilasyon Destegi Alan Cocuk-
larin Klinik Ozellikleri

Nilay Bas ikizoglu', Emine Atag', Almala Pinar Ergenekon’,
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Cansu Yilmaz Yegit', Yasemin Gokdemir', Ela Erdem Eralp’, Fa-
zilet Karako¢', Bllent Taner Karadag', Refika Ersu’

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gégus Hastaliklar
Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye

Girig: GUnumuzde kronik solunum yetersizligi nedeniyle solu-
num destedine ihtiya¢ duyan veya obstriiktif uyku apne send-
romu olan ¢ocuklarda evde invaziv veya noninvaziv solunum
destedi uygulamalar giderek yayginlasmaktadir. Calismamiz-
da kurumumuzda ev ventilasyonu destedi baslanan hastala-
rinin klinik 6zelliklerinin belirlenmesi amacglandi. Geregler ve
Yontem: Calismamizda 2002-2017 yillarn arasinda Marmara
Universitesi, Cocuk Géglis Hastaliklar Bélimi'nde, evde inva-
ziv veya noninvaziv solunum destedi tedavisi baslanan ¢ocuk-
larin verileri retrospektif olarak degerlendirildi.

Sonuglar: Evde solunum destegi baslanan 219 hastanin ve-
rileri degerlendirildi. 2002- 2011 arasinda 68 (%31) hastaya,
2012-2017 arasinda ise 151(%69) hastaya ev ventilasyonu bas-
landi. Tim hastalarin 123G (%56,2) erkek, 96's1 (%43,8) kizd1.
Hastalarin median tedaviye baslanma yasi 3,9 (1-10) yast. Et-
yolojik nedenler: Akciger patolojisi 70 (%32), santral sinir sis-
temi patolojileri 54 (%24,7), néromdiskuler hastalik 53 (%24,2)
ve obstriktif uyku apne sendromu 42 (%19,2) olarak saptan-
di. Hastalarin 125‘ine (%57) noninvaziv ventilasyon, 94’iine
(%42,9) invaziv ventilasyon destegi baslandi, 114 (%52,1) has-
ta oksijen destegi aldi. Hastalarin 99'u (%45) halen solunum
desteg@i alirken, 16 (%7,3) hasta ventilasyondan ayrildi. 43
(%20) hasta ex oldu, 59 hasta (%26,9) takipten ciktl. Tartisma:
Galismamizda tiim diinyaya benzer olarak evde ventilasyon
destegi alan hastalarin sayisinin yillar icinde arttigi gozlendi.
Galismamiz bu hastalarin verilerinin toplanacagdi Avrupa kayit
sistemine hazirlik olarak planlandi. Veritabani olusturarak bu
hastalarin 6zelliklerinin ve klinik seyirlerinin saptanmasi, has-
talarin ve ailelerin ihtiyaclarinin belirlenmesi ve uygun takip ve
tedavinin planlanmasi acisindan énemlidir.

Anahtar kelimeler: uzun siireli ventilasyon, noninvaziv venti-
lasyon, kronik solunum yetmezligi

P-033

Bir Vaka: Kistik Fibrozis Tanili Hastada Alerjik
Bronkopulmoner Aspergilloz ile Atipik Mikobak-
teri Birlikteligi

Pakize Cennetodlu', Almula Pinar Ergenekon? Cansu Yilmaz
Yegit?, Ela Erdem Eralp?, Yasemin Gokdemir?, Bilent Karadag?,
Eda Kepenekli Kadayifci®, Nurhayat Yakut?

"Marmara Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari ABD
2Marmara Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar BD

3Marmara Universitesi Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari BD,

“Once koruma, pediatristin rolii”

GIRIS: Kistik fibrozis multisistemik bir hastaliktir ve morbidi-
te ve mortalitede baslica etken solunum sistemi tutulumu-
dur. Solunum sistemi komplikasyonlar sinizit, nazal polipo-
zis, bronsiektazi, atelektazi, pnémotoraks, hemopitizi, allerjik
bronkopulmoner aspergillozis, solunum yolu hiperreaktivitesi
ve solunum yetmezligi olarak siralanabilir. Alerjik bronkopul-
moner aspergilloz (ABPA), Aspergillus Fumigatus'a karsi ge-
lisen alerjik bir akciger hastaligidir. Alerjik bronkopulmoner
aspergillozun tedavisinde amag¢ semptomlari kontrol altinda
tutmak, hastalikta alevlenmeyi ©6nlemek, pulmoner enfla-
masyonu azaltmak ve son evre fibrotik ya da kaviter hastaliga
gecisi geciktirmek ve dnlemektir. Kortikosteroidler ve antifun-
gal ajanlar, ABPA tedavisinde kullanilan baslica ajanlardir. Bu
kombine tedavi seceneginin yararlarinin yaninda bircok yan
etkisi de bulunmaktadir. Bu yan etkilerden birisi de uzun sireli
steroid tedavisi ile hiicresel imm{nitenin baskilanarak enfeksi-
yonlara yatkinligin artmasidir. Tuberkiloz disi mikobakteriyel
enfeksiyon, kistik fibrozis tanili hastalarda hizla ilerleyebilen
ciddi akciger enfeksiyonuna neden olur. Alerjik bronkopulmo-
ner aspergilloz ve steroid tedavisi, tliberkiiloz disi mikobakte-
riyel enfeksiyon icin risk faktortdir. 9 yasinda kistik fibrozis
tanili hastamizda ABPA tanisi ile antifungal ve steroid tedavisi
baslanmasi sonrasinda gelisen “mycobacterium abscessus”
enfeksiyonu ve tedavi sirasinda gelisen pulmoner emboliyi
sunduk.

OLGU: Kistik fibrozis tanisi ile takip edilen 9 yasinda erkek has-
tanin semptomlari yenidogan doneminde baslamis. Tekrarla-
yan solunum yolu enfeksiyonu nedeni ile tetkik edilen hasta 2
aylik iken klinik bulgular, laboratuvar bulgulari, ter testi pozitif-
ligiile kistik fibrozis tanisi konularak takip edilmeye baslandi ve
tedavisi diizenlendi. Pseudomonas aeruginosa kolonizasyonu
olan hastanin tedavisi klinik bulgular, balgam kdilturleri, SFT,
akciger grafisi ve toraks BT sonuclarina gore diizenlendi. 6 ya-
sinda iken SFT'de diisme, M3 ve IgE degerlerinde artis, toraks
BT'de yeni konsolide alanlar olmasi tizerine alerjik bronkopul-
moner aspergilloz tanisi ile tedavisine vorikonazol ve steroid
eklendi. Vorikonazole karsi alerji gelismesi Uizerine itrakonazol
olarak degistirildi. itrakonazakol tedavisi alirken gérme prob-
lemi gelismesi (izerine posakonazol olarak degistirildi. ABPA
nedeni ile antifungal ve steroid tedavisi almakta iken, balgam
kiltirinde “mycobacterium abscessus” Gremesi oldu ve yati-
rilarak klaritromisin, amikasin ve linezolid tedavisi aldi. Klarit-
romisin alerji gelismesi nedeni ile azitromisin ile degistirildi.
Tabuculugunun ardindan tedavisine azitromisin, amikasin ne-
bil ve rifabutin ile devam edildi. Atipik mikobakteri Gremesi
ABPA nedeni ile uzun sureli steroid kullanimi ile iligkilendirildi.
Uzun sireli antifungal ve steroid tedavisine yeterli yanit alina-
mamasi nedeni ile tedavisine omalizumab eklendi. ikinci doz
omalizumab tedavisinden 6nce hasta acile oksurik, dispne si-
kayeti ile basvurdu. Hastaligin akut alevlenmesi olarak deger-
lendirilirken, cekilen pulmoner venografide pulmoner emboli
saptandi. Enoksiparin tedavisi baslandi. Antifaktor Xa dizeyi

195



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

ile enoksaparin dozu ayarlandi. Hastanin yapilan tetkiklerinde
PAl 1 homozigot, MTHFR homozigot mutasyonu saptandi ve
emboli nedeni olarak kabul edildi.

SONUC: Kistik fibrozis(KF) tanili hastalarin tedavisinde enfeksi-
yonlarin kontrol altinda tutulmasi ve uygun tedavisi 5nemli yer
kaplamaktadir. KF hastalarinda da gorilebilen alerjik bronko-
pulmoner aspergilloz ciddi bir akciger hastaligidir. Ginimz-
de ABPA icin kullanilan baslica tedavi antifungal ve steroiddir.
Ancak uzun sireli steroid kullanimi enfeksiyona yatkinliga
neden olup, yeni ve agir akciger enfeksiyonlara zemin hazir-
layabilir. Tuberkiiloz disi mikobakteri enfeksiyonu, KF tanili ve
ABPA nedeni ile uzun sureli steroid kullanan hastalarda goru-
lebilen enfeksiyonlardan biridir. Yeni enfeksiyonlar ve yasana-
bilecek komplikasyonlari 6nlemek icin ¢calismalar sirmektedir.

Anahtar kelimeler: alerjik bronkopulmoner aspergilloz, kistik
fibrozis, mikobakteriler

P-034
Akut Lenfoblastik Losemili Hastada Sikayet Olma-
dan Saptanan Spontan Pnémotoraks

Kiibra Gokee', Bahar Pezukli', Sezin Bayraktar', Oznur Ozer Ye-
teroglu’, Zeynep Yilmaz', Ahmet Ko¢', Mehmet Onur Candir’,
Burcu Tufan Tas', Ece Cetin'

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim Arastirma
Hastanesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dal

16 yasinda, temmuz 2018'de tarafimizdan B hticreli ALL tanisi
alan erkek hasta. ALLIC BFM 2009 protokoliine gore indiksi-
yon ve konsolidasyon tedavisi planlanan hastanin indiiksiyon
tedavisinin 1. blogu sonrasinda sepsise bagli yogun bakim
ihtiyaci olmus, ardindan yeniden servisimize interne edilmis-
tir. Atesin yeniden ortaya cikmasi ve 6ksurik sikayeti olmasi
Uzerine alinan genis solunum yolu panelinde RSV pozitifligi
gOrulmustir. Ayni zamanda cekilen akciger grafisinde sag ta-
rafta 12 mm’lik plevral efflizyon gorilmis ancak cocuk cerrahi
tarafindan tiip takilma ihtiyaci goériilmemistir. Hastanin rutin
muayenesinde aktif bir sikayeti olmamasina ragmen sag akci-
ger sesleri ainmadigi icin cekilen akciger grafisinde sag tarafta
masif pnémotoraks gorilmis ve spontan pnomotoraks olarak
degerlendirilerek ¢ocuk cerrahisine konsiilte edilen hastaya
acilen toraks tlpl takilmistir. Hastanin takiplerinde kompli-
kasyon olmadan tiip cekilmistir. Oncesinde cekilen BT’ ler ye-
niden degerlendirildiginde pndmotoraksa yol acabilecek her-
hangi bir anormal durum goériilmedi. Spontan pndmotoraks
gelismesindeki etkenin hastanin birka¢ glindiir sebat eden
kuvvetli 6kstrlk olabilecegi diistintldi.

Anahtar kelimeler: Spontan pnémontoraks, ALL.

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-035
Akut Losemili Hastalarimizda Tromboz Gelisimi
Ve Ortalama Trombosit Hacmi Arasindaki iliski

Rabia Emel Senay', Ahmet Ko¢', Baris Yilmaz', Burcu Tufan Tas',
Omer Dogru', Biisra Yiizkollar?

'Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD
?Marmara Universitesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari ABD

GIRIS: Cocuklarda akut I6semi gibi hematolojik malinitelerde
ozellikle tani aninda ve kemoterapi esnasinda tromboz riski-
nin arttigini gosteren calismalar artmaktadir. Trombotik olay-
larin sikhidi, hematolojik malinitenin tipi ve evresine, antitiimor
tedaviye ve santral venoz kateter kullanimina bagli olarak de-
giskenlik gosterir. Bu faktorlere ek olarak maliniteye sahip veya
sahip olmayan hastalarda, Ortalama Trombosit Hacmi (OTH)'n-
deki azalma ile ven6z tromboembolizm arasinda da iliski gos-
terilmistir. Biz de burada tromboz gelisen akut [6semili hasta-
larimizin OTH degerlerini inceledik.

GEREC ve YONTEM: Calismamizda merkezimizde Ocak-2013
ve Aralik-2018 tarihleri arasinda akut I6koz tanisi alan 141 has-
ta retrospektif olarak taranmistir. Buna gore hastalarin 86'si
(%60.9) erkektir, erkek/kiz orani 1.5'tir. Hastalarin ortalama yasi
81 aydir. Akut I6kozlu hastalarimizin 123'G (%87.2) Akut Len-
foblastik Losemi (ALL), 17'si (%12) Akut Myeloblastik Lésemi
(AML) ve 1'i (%0.8) bifenotipik [6semi tanisi almistir.

BULGULAR: ALL tanisi alan 123 hastanin 1 tanesinde tani
aninda, 5 tanesinde tedavi stirecinde ve 1 hastada tedavinin 3.
glinlinde; AML tanisi alan 2 hastadan 1 tanesinde tedavi siire-
cinde tromboz gelismistir, diger AML hastamiz ise tani aninda
kranial tromboz bulgulari ile bagvurmustur. Tromboz gelisen
9 hastamizin tani anindaki OTH dederlerine retrospektif olarak
baktigimizda AML tanili 2 ve ALL tanili 2 hastada OTH deger-
lerinin 7.5 fL'nin altinda oldugu gorilmastir. Bu veri, tromboz
gelismeyen akut I6kozlu hastalarimizin OTH ortalamasi ile
karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamh bulunmustur
(p<0.05).

SONUC: Literatlirde OTH ile tromboz iliskisini arastiran calis-
malar daha cok eriskinlerde yapilmaktadir. Cocuklarda trom-
boz gelisiminin 6ngorilebilmesinde ve gerekli énlemlerin
erken dénemde alinabilmesinde daha ¢ok veriye ihtiyacimiz
vardir.

Anahtar kelimeler: Akut |6semi, Tromboz, Ortalama trombo-
sit hacmi
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P-036
Dosetaksele Bagli El-Ayak Sendromu: 3 Olgu Su-
numu

Ozge Ulgen’, Nursah Eker?, Ayse Giilnur Tokuc?, Burcu Tufan
Tas?, Rabia Emel Senay? Baris Yilmaz?, Omer Dogru?, Ahmet
Kog?

'Marmara Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari ABD,
?Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji BD,

GIRIS: Mikrotiibiil inhibisyonu yaparak etki gosteren taksan
grubu ilaglar metafaz evresindeki mitoz igciklerinin olusu-
munu 6énlemektedir. Ozellikle son yillarda yaygin olarak solid
timorlerin tedavisinde kullanilan bu ilaglardan Dosetaksel’in
sistemik yan etkilerinin disinda % 50-70 oraninda kutanoz et-
kilere yol actigi bildirilmistir. Burada Dosetaksel'in 6n planda
graft versus host hastaligi (GVHD) ile ¢cok sik karisan bu tablo-
suna dikkat cekmek amacl klinigimizde karsilastigimiz 3 vaka-
ylI sunmayl amacladik.

OLGU-1: Ondort yasinda nonmetastatik osteosarkom tanili
erkek hastada niiks saptanmasi lzerine COSS-86 protokolii
baslandi, akut bobrek yetmezIligi tablosu gelismesi Gzerine
Gemsitabin-Dosetaksel tedavisine gecildi. Birinci kiir sonrasi el
parmaklarinda yaygin eritem ve deskuamasyon gézlendi. Do-
setaksele bagli kutanéz yan etki distinilen hastaya sistemik
steroid tedavisi baslandi, bulgularn geriledi.Tekrarlayan kirle-
rinde premedikasyona ragmen dokuntdlerin tekrarlamasi ne-
deniyle Dosetaksel tedavisi kesildi.

OLGU-2: Onyedi yasinda relaps alveolar rabdomiyosarkom ta-
nili erkek hastaya 3.relapsinda Gemsitabin-Dosetaksel tedavi-
sine baslandl. ilk doz kemoterapi sirasinda ellerde ve ayaklarda
yaygin eritem, 6dem saptandi. Lezyonlar Dosetaksel tedavisi-
ne bagland. Sistemik steroid tedavisi verildi. Yanit alindi, fakat
sonraki kiirlerde tekrarlamasi Gizerine kemoterapisi degistirildi.

OLGU-3: Altl yasinda metastatik niiks Ewing sarkom tanili
erkek hasta, otolog kemik iligi nakli sonrasi erken relaps go6-
rilerek kemoterapisi Gemsitabin-Dosetaksel olarak verildi.
Tedavinin 3.kuri sirasinda ellerinde sislik, morarma, soyulma
ve ayaklarda 6dem gelisen hastanin lezyonlari sistemik steroid
tedavisiyle anlamli 6lclide gerileyerek sonraki kirler premedi-
kasyon ile verildi. Premedikasyon altinda yeni lezyon gelisimi
olmadi ve kirleri tamamlandi.

SONUC: Antineoplastik ilaglar cok sayida dermatolojik yan et-
kiye yol acabilmekte ve bazilari tedavinin kesilmesine neden
olabilmektedir. Ozellikle taksan grubu ilaclardan Dosetaksel
ile yapilan calismalarda baslica fotosensitivite, inflizyon yeri
reaksiyonlari, alopesi, tirnak degisiklikleri ve el-ayak sendro-
mu bildirilmistir. Yaklasik %5-10 vakada gorilen el-ayak send-
romunda el ve ayaklarda bilateral, simetrik yerlesim gdsteren

“Once koruma, pediatristin rolii”

eritemden, deskuamasyon goésteren odemli plaklara kadar
degisen klinik tablolar goriilmektedir. Literatlirde yapilan ca-
lismalara bakildiginda lezyonlarin tedavisinde doz azaltma,
premedikasyonla uygulama, steroid veya oral B6 vitamini ile
lezyonlarda gerileme g6zlenen vakalar mevcuttur. Klinigimiz-
deki hastalarimiz sistemik steroid uygulamasindan fayda gor-
mistir. Dosetaksel kullanimi sirasinda gelisen cilt lezyonlarin-
da ilag yan etkisi distiniilmeli ve tedavide lokal veya sistemik
steroid akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Dosetaksel El-ayak sendromu,Sistemik
steroid

P-037

Yenidogan Doneminde K-Vitamini Yapiimamis 36
Giinliik Bebekte Ge¢ K-Vitamini Eksikligine Bagli
Ciddi Kanama

Sezin Bayraktar', Mehmet Onur Candir', Burcu Tufan Tag', Sey-
ma Ozel', Zeynep Yilmaz', Kiibra Gékee', Oznur Yeteroglu'
"Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD,

GIRIS: Ge¢ K-Vitamini eksikligi (KVEK) 8.giinden sonra intrak-
raniyel, gastrointestinal veya cilt kanamasi olarak bulgu ve-
rir. Ge¢ KVEK ilk haftadan sonra, genellikle 2.-12. haftalarda
gorullr, bazen 6.aya kadar uzayabilir. Anne sitiinlin yetersiz
K-vitamini icermesi, yetersiz K-vitamini profilaksisi, K-vitamini
malabsorbsiyonu ve antibiyotik kullanimi nedeniyle gelismek-
tedir. Tani 6ykdi, fizik muayene ve laboratuvar sonuglaryla ko-
nur. Protrombin Zamani (PT) ve Aktive Parsiyel Tromboplastin
Zamani (@PTT) uzamisken PT'deki uzama aPTT'yle orantisiz,
daha fazladir. Trombosit sayisi, fibrinojen diizeyi ve karaciger
enzimleri normaldir. Tani K-vitamini yoklugunda plazmada
karboksile olmamis proteinlerin ve K-vitaminine laboratuvar
yanitiyla konur. Tedavide K-vitamini, test sonuglarini bekleme-
den verilmelidir. Ciddi kanamalarin tedavisinde taze donmus
plazma (TDP) ve faktor Vlla verilmesi gerekebilir.

OLGU:36 glinlik kiz hastanin bir hafta 6nce go6gsin sag ta-
rafinda baslayan morlukla dis merkeze basvurdugu ve kan
tetkikleri normal saptanarak taburcu edildigi 6grenildi. Hasta
tarafimiza ilk sikayetinden bir hafta sonra sakral bélgede bas-
layan morlugun artmasiyla bagvurdu. Gelisinde travma 6yku-
st olmadigi 6grenilen hastanin fizik muayenesinde sakral bol-
gede 10 cm capli hematomu, sag pektoral bolgede 2x2 cm,
sag ve sol 6nkolda yaklasik 1x1 cm biyikliginde ekimozlari
saptandi. Hemogramda |6kosit 8400/pL, notrofil 1200/uL, He-
moglobin 8.7 g/dL, trombosit 399.000/uL; koagtilasyon deger-
leri aPTT:180sn, PT;180sn, fibrinojen:453 mg/dL, D-dimer:0.33
mg/L saptanan hastaya 15 cc/kg'dan TDP ve 2 mg intravendz
K-vitamini destedi verildi. PT ve aPTT uzamasi devam eden

197



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

hastaya 8 saat arayla 5 mg K-vitamini destegi verildi. Hastanin
goruntilemelerinde kanama saptanmadi. Hikayesi derinlesti-
rildiginde hastanin anne sitiyle beslendigi, ailenin asi yap-
tirmaya karsi oldugu ve dogumda Hepatit B asisiyla beraber
K-vitamini yapilmasini reddettigi 6grenildi. K-vitamini destegi
verildikten sonra PT, aPTT degeri diizelen hasta taburcu edildi.

SONUC: Hastanin bir hafta sonra kontroliinde PT ve aPTT de-
gerleri normal saptanmasi lizerine bulgularinin edinsel K-vita-
mini eksikligine bagli oldugu kesinlestirildi.

Anahtar kelimeler: K-vitamini, kanama, yenidoganin ge¢ he-
morajik hastalgi

P-038
ilk Klinik Bulgusu Afazi Ve Parezi Olan
Promyelositik L6semi Olgusu

Sezin Bayraktar', Rabia Emel Senay’, Yilmaz Zeynep', Yeteroglu
Oznur', Gékge Kiibra', Ko¢ Ahmet!
'Marmara Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD

GIRIS: Akut Miyelositer Léseminin sik gériilen klinik bulgulari
arasinda anemi (%44), trombositopeni (%33), notropeni (%69)
ve bunlarlailiskili bulgular vardir. Klinikte belirgin koagulopati
M3, M4 ve M5 alttiplerinde tanida goriilebilmektedir. Koagulo-
pati 6ncelikle kanama ve dissemine intravaskuler koagulasyon
bulgularyla ortaya ¢ikar. Koagulasyonun tetiklenmesi trom-
bo-emboli riskini artirir. Tedavinin baslanmasiyla koagulopati
gecici de olsa artacagindan tedavi 6ncesinde kismen de olsa
dizeltilmelidir. Bu sunumda akut lI6semi icin sik karsilasilan
bir baslangi¢ bulgusu olmayan afazi ve pareziyle basvuran bir
hasta paylasildi.

OLGU: Oncesinde bilinen hastaligi olmayan 9 yasinda erkek
hasta dis ¢cekiminden bir glin sonra okulda ani gelisen konu-
samama ve sag kolunu oynatamama sikayetleriyle dis mer-
keze basvurusunda kraniyal goriintiilemelerinde sol orta Se-
rebral Arter M3 dolum defekti saptanmasi lizerine tarafimiza
sevkedildi. Hastanin gelis fizik muayenesinde sag Ust ekstre-
mite parezi bulgular mevcuttu, sag st ekstremite kas glict
0/5, alt ekstremite kas glicli 1/5, sagda babinski ekstensor ve
klonus alindi, sag nazolabial sulkus silik saptandi. Sol st ve
alt ekstremitede derin tendon reflekslerinde artis mevcuttu.
Hastanin emre itaati var ama sozel yanit yoktu. Hemogra-
minda I6kosit 10000/uL, notrofil 300/pL, hemoglobin 5.2 g/
dL, trombosit 33.000/pL; koagiilasyon degerleri aPTT:29.4s,
PT:22.5s, INR:1.67 saptandi. Kraniyal goriintilemeler ve klini-
ge gore kanama olmadigi netlestirilen hastaya antikoagulan
(enoxaparin) tedavi baslandi. Gelisinde PT, aPTT uzamis, INR
ylksek saptanan hastaya glinde 4 kere taze donmus plazma
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takviyesi yapildi. Antikoagulan tedavi baslanmasindan bir giin
sonra hastanin fizik muayenesinde varolan afazi ve parezi si-
kayeti geriledi, bilateral kas glicii ve konusma normale dondd.
Hemogrami pansitopenik saptanan hastanin yapilan periferik
yaymasinda blastlarin gérilmesi tizerine kemik iligi aspirasyo-
nu ve biyopsisi yapildi. Kemik iligi bulgulari Akut Promyelosi-
ter Losemi (AML-M3) ile uyumlu geldi. AML BFM 2013 tedavi
protokolline gore hastanin kemoterapisi ve ATRA tedavisi bas-
landi.

SONUC: Tedavisinin ikinci blogu tamamlanan hasta remisyon-
da olarak izlenmektedir.

Anahtar kelimeler: aml m3, atra, enfarkt, tromboz, afazi, pa-
rezi

P-039
Cilt Tutulumu ile Basvuran Noroblastom Vakasi

Burcu TufanTas', Nursah Eker', Ayse Glilnur Toku¢', Rabia Emel
Senay’, Baris Yilmaz', Mehmet Onur Candir', Omer Dogru’, Ah-
met Kog'

'Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji ABD

GIRIS: Noroblastom cocuklarda en sik gériilen ekstrakraniyal
solid tiimordir. Cocukluk cagl malignitelerinin % 7 kadarini
olusturur. Ortanca tani yasi 18 aydir. Yas, hastaligin yayginhgu,
MYCN amplifikasyonu, DNA ploidisi gibi timor biyolojisine
gore yaplilan risk siniflamasina dayali tedavi protokolleri kul-
lanilir. Klinik bulgular primer timoriin yerlesim yerine ve me-
tastaz varligina gore ortaya cikar. Cilt tutulumu nadir goérilen
tutulum bolgesi olmakla birlikte 6zellikle bir yas alti vakalar-
da daha sik gortlmektedir. Burada cilt tutulumu olan evre IV
noroblastom vakasi sunulacaktir.

OLGU: Alti ay 10 ginlik kiz hasta, gobek bolgesinde kirmi-
zi-mor renkte toplu igne basi biylkliginde dékiintiisi olma-
si ve yayginlasmasi nedeniyle poliklinige basvurdu. Fizik mu-
ayenesinde umblikus cevresinde daha belirgin olmak lzere
abdomende cilt alti nodiilleri palpe edildi, organomegali veya
lenfadenopatisi yoktu. Laboratuvar tetkiklerinde WBC: 6100/
mm3, notrofil: 600/mm3, hb:9.9, RBC:4.500.000/mm3, MCV:74
fl, trombosit: 301.000/mm3, LDH: 328 IU, karaciger ve bobrek
fonksiyon testleri normal, periferik yaymasinda atipik hiicreye
rastlanmadi. Yiizeyel doku USG de umblikus sag yarida loka-
lize 11x5 mm ovoid sekilli yapi ve sag inguinal bdlge supra-
pubik lokasyonda birka¢ adet en biliyligi 6x4.5 mm noddiler
yapilar izlendi. Hastaya cilt biyopsisi yapildi, stromadan fakir az
diferansiye néroblastom ile uyumlu sonuglandi. Tumorin pri-
mer yerini saptamak amaciyla cekilen batin MR da karacigerde
cok sayida hipervaskiiler lezyon, paraaortakaval lenf nodlari,
cilt altinda, kas dokulari arasinda yaygin nodiiler lezyonlar(Se-
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kil 1), kemik yapilarda nodler lezyonlar izlendi. Kemik iligi as-
pirasyon ve biyopsisinde rozet formasyonu gorilmedi. Néron
spesifik enolaz(NSE): 66.3 IU, idrar VMA/Cr ve HVA/Cr deger-
leri yUksekti. MIBG de karacigerde heterojen aktivite dagilimi,
karin duvarinda ve gluteal planlanlarda I-123 MIBG tutulumu
gostermeyen nodiiler lezyonlar, paraaorta kaval tutulum gos-
teren LAP lar saptandi. Molekiiler incelemede 11923 kaybi ve
17925 kazanci pozitif saptandi. Uluslarasi néroblastom evrele-
me sistemine ve TPOG 2009 tedavi protokolii risk siniflamasina
gore evre IV orta risk koti histoloji grubu olarak siniflandirildi
ve kemoterapisine baslandi, ilk kiir kemoterapi sonrasi cilt alti
nodilleri kayboldu. Hasta halen klinigimizde kemoterapisine
devam etmekte.

SONUC: Cocukluk caginda cilt alti nodulleri 6ncelikli olarak
noroblastomlu hastalarda goriilmektedir. Bunun yani sira he-
patosplenomegali ve sitopeni bulgulari varsa I6semiler ayirici
tanida dustndlmelidir. Malin yumusak doku sarkomlari (rab-
domiyosarkom, infantil fibrosarkom, hemanjiyoperisitom) da
ciltaltr noddillerine neden olabilir. Benin nedenler arasinda on-
celikle hemanjiyomatozis, infantil fibromatozis ve norofibrom
ayiricl tanida yer alir. Cok nadiren bobregin malign rabdoid
timord, primitif noroektodermal timor (PNET) gibi malin
nedenler siit cocuklarinda cilt alti noddillere eslik edebilir. Bu
nedenle tanisal yaklasimda fizik muayene yaninda abdomen
ultrasonografisi ve gogis rontgeni yararli olacaktir. Ultraso-
nografide abdominal kitle olup olmadigi ve karaciger tutu-
lumu kolaylikla degerlendirilebilir. Hemanjiyom agisindan da
Doppler ultrasonografi yararlidir. Kesin tanida biyopsi 6nemli-
dir. Bu olguda cilt biyopsisi ile taniya ulasildi sonrasinda baki-
lan noéroblastom icin dnemli bir belirteg olan VMA/cr ve HVA/
cr, Nse yuksekligide taniyr destekledi. Cilt alti nodul gelisimi ile
gelen 6zellikle infantil yas grubunda néroblastom da ayirici ta-
nida yer almalidir.

Anahtar kelimeler: cilt, cocuk, néroblastom

P-040
izole Laktat Dehidrogenaz
Noroblastom Tanisi

Yiiksekligi Ile

Aylin Dizi', Burcin Yorganci Kale', Ayse Gulnur Tokug?, Nursah
Eker?, Burcu Tufan Tas?, Rabia Emel Senay?, Baris Yilmaz?, Omer
Dogru?, Mehmet Onur Candir?, Ahmet Kog?

"Marmara Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari ABD
2Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji BD

GIRIS: Timor belirtecleri kanserli dokulardan kaynaklanan,
kana ve cesitli viicut sivilarina gegen biyolojik maddelerdir.
Ozellikle timor taramada, risk sinifi belirlemede, tedaviye
yanit izleminde, prognozu belirlemede, niikslerin saptanma-
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sinda faydali olabilmektedirler. Cocukluk ¢agi kanserlerinde
ise eriskinlere gore daha nadiren kullanilmaktadir. Néroblas-
tomda; néron spesifik enolaz, idrar VMA, HVA, germ hiicreli tii-
morlerinde AFP, beta HCG, lenfomalarda ise LDH yiiksekligi yol
gosterici olabilmektedir. Burada, farkh olarak izole laktat de-
hidrogenaz (LDH) yliksekligi nedeni ile tetkik edilerek norob-
lastom tanisi alan olgumuzu sunmayi amacladik.

OLGU: iki yas 9 aylik kiz hasta, istahsizlik sikayeti ile basvur-
du. Hastanin gelis fizik muayenesinde patolojik bulgusu
yoktu. Gelis laboratuvar degerlendirmesinde ise kan sayimi,
periferik yaymasi normal, biyokimya tetkiklerinde ise izole
LDH yksekligi (LDH 3988 U/L) mevcuttu. Kontrol tetkikle-
rinde de LDH yuksekliginin artarak devam etmesi nedeni ile
tarama amach yapilan batin USG’sinde karacigerde santra-
li hipoekoik izlenen hiperekoik lezyon saptandi. Batin bilgisa-
yarli tomografisinde sag stirrenal lojunda heterojen kontrast-
lanma gosteren 53x39 mm boyutunda kitle saptandi. Tetkikleri
devam ederken sag parotis lojunda sisligi gelisti ve kan sayimi
kontroliinde bistopenisi saptandi. Bunun (izerine izole LDH
yuksekligi ve bistopenisi olan hastaya kemik iligi incelemesi
yapildi. Kemik iligi aspirasyonunda yaygin rozet formasyonlari
mevcuttu. Surrenal kitle ve kemik iliginde rozet formasyon-
lari gorilmesi nedeni ile noroblastom distinilen hastanin
néroblastoma daha spesifik timor belirtegleri olan Noron spe-
sik enolaz (NSE) ve idrar katekolamin metabolitleri yasina gore
yuksekti. Kemik iligi biyopsi sonucu da néroblastom metastazi
ile uyumlu gelen hastaya néroblastom tanisi konuldu. Yapilan
taramalari sonucunda yaygin kemik, kemik iligi, sag parotis lo-
junda uzak metastazi nedeni ile Evre IV yiiksek risk otolog kok
hiicre koluna alinarak TPOG 2009 kemoterapi protokoli bas-
landi. 6 kiir kemoterapi sonrasi komplet remisyon saglanan
hastaya otolog kok hiicre nakli yapildi. +11. Glin notrofil ve
trombosit engraftmani saglanan hastanin takip ve tedavisi de-
vam etmektedir.

SONUC: Tumor belirtegleri cocukluk ¢cagi kanserlerinde yaygin
olarak kullanilmasa da tani koymada yol gosterici olabilecegi
g6z 6niinde tutulmalidir. Hastaliga spesifik olmasa da nedeni
aciklanamayan ve anlamli LDH yiiksekliklerinde malinite tara-
masinin ¢ocukluk caginda da akilda tutulmasi gerektigini di-
stinmekteyiz.

Anahtar kelimeler: cocuk, LDH, néroblastom

199



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

P-041

Beta Talasemi Major Tanili Hastalarin Vitamin D ve
Paratiroid Hormon Diizeylerinin Klinik Durumlari
ile Degerlendirilmesi

Burcu Tufan Tas', Emine Tirkkan?, Vefik Arica?

'Marmara Universitesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji BD
2Saglik Bakanligi Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi
Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Klinigi

GIRIS: Transfiizyon ve selasyon tedavisi gibi tedavideki ge-
lismelere bagh olarak talasemi hastalarinin yasam beklentisi
artmis olmakla birlikte, artmis yasam beklentisi komplikas-
yonlarin olusmasina firsat vermektedir. Kemik metabolizmasi
Uzerine olan komplikasyonlarin ortaya ¢ikmasi ve agirlagsma-
sinda vitamin D distikligi ve Paratiroid hormon seviyesinin
etkili oldugu yapilan bazi calismalarda belirtiimektedir, fakat
bu konuda yeterli veri yoktur. Ozellikle demirin ciltte ve karaci-
gerde birikimine bagli olarak talasemi hastalarinda D vitamini
metabolizmasi etkilenmektedir. Bunun yani sira bircok tlkede
bol glines 1s1g1 ve vitamin D takviyesine ragmen vitamin D
eksikligi ve yetersizligi talasemi hastalarinda yliksek oranda
bildirilmektedir. Beta talasemi major hastalarinin takip ve izle-
minde gelisecek komplikasyonlarin 6nlenmesinde vitamin D
ve paratiroid hormon diizeyinin 6nemli yeri olacagini diisiin-
digimuiz bu ¢alismada, talasemi hastalarinda transflizyon ve
selasyon tedavi ozellikleri ile Viicut kitle indeksi, kalsiyum, fos-
for, Alkalen fosfataz, ferritin, albumin dizeylerini degerlendir-
mek ve kontrol grubu ile arasinda paratiroid hormon, vitamin
D diizeyleri acisindan karsilastirma yapmayi amacladik.

YONTEM ve GERECLER: Cocuk hematoloji polikliniginden
hemoglobin elektroforezi ve mutasyon calismalr sonucu ta-
lasemi major tanisi ile takip edilen 2 ile 37 yas arasi 33 talase-
mi hastasi ve ayni yas ve cinsiyet agisindan benzer olan 33 kisi
kontrol grubu olarak ¢calismaya dahil edildi. Hastalarin ve kont-
rol grubunun seciminde kronik steroid, kalsiyum, vitamin D2/
D3 preparati alim 6ykisiinin olanlar, baska bir hastaliga bagh
olarak kemik metabolizmasini etkileyecek uzun sireli ilag kul-
lananlar, hipoalbliiminemi veya hipo/hiperparatiroidizm dyk-
st olanlar, kemik metabolizmasini etkileyen herhangi bir kro-
nik hastaligi olanlar, ailevi gecisli kemik metabolizma hastalig
olanlar, herhangi bir iskelet displazisi mevcut olanlar ve gebe
olanlar ¢alismaya dahil edilmedi. Hastalarin yaslari, cinsiyetle-
ri, kilolari ve boylari, viicut kiitle indeksleri kaydedildi. Hasta
gruba uygulanan selasyon tedavisi ve siresi, tani yasi, eritrosit
transfiizyon sikligi ve son 6 ay icerisinde bakilan kan kalsiyum,
fosfor, albiimin, alkalen fosfataz, ve ferritin diizeylerinin dosya-
larindan retrospektif olarak kaydedildi. Hastalardan kan, trans-
fuzyon oncesi alindi. Hasta ve kontrol grubundan alinan kan
orneklerinden yiksek performansl likid kromatografi teknigi
ile 25-OH vitamin D ve kemiliminesan teknidi ile paratiroid
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hormon dizeyleri cahsildi.

BULGULAR: Hastalarin % 69.7'si erkekti. Hasta grubunun yas
ortalamasi 23.02+8.18 ve kontrol grubunun yas ortalamasi
23.12+ 8.16 idi (p<0.05). Hasta grubunun viicut kitle indeksi
ortalamasi 20.59+3.03 kg/m? (11.40- 25.70) idi. Hasta grubu-
nun %33.3'tinde 25 OH D vitamin yetmezligi ve % 30. 3'lUinde
25-OH D vitamin eksikligi saptandi. Ortalama 25-OH D vitamin
dizeyi hasta grubunda kontrol grubuna gore istatistiksel ola-
rak anlamli derecede daha yiksek saptanirken (p<0.05), para-
tiroid hormon diizeyi hasta grubunda kontrol grubuna gore
istatistiksel olarak anlamli derecede daha dusuk tespit edildi
(p<0.001). Hasta grubunda paratiroid hormon duizeyi distk
olanlarda Paratiroid hormon diizeyi normal olanlara gore ferri-
tin diizeyi istatistiksel olarak anlamli derecede diisiik bulundu
(p<0.05).

SONUC: Bu calismanin sonuglar tlkemizde saglikh kisilerde
de vitamin D ve paratiroid hormon dizeyi izleminin 6nemli
oldugunu gostermektedir. Vitamin D ve paratiroid hormon
diizeyini etkileyen diger faktorlerin de sorgulandigi daha ge-
nis kapsamli calismalarin yapilmasi gerektigi ve talasemi has-
talarinda endokrin bozukluklari erkenden saptayip tedavinin
diizenlenebilmesiicin diizenli endokrin degerlendirmenin ge-
rekli oldugu distincesindeyiz.

Anahtar kelimeler: Talasemi, Vitamin D, Paratiroid hormon,
Kalsiyum, Ferritin

P-042
Santral Sinir Sistemi Tutulumu Olan Hodgkin Len-
foma Tanili Hastamiz

Rabia Emel Senay' Nursah Eker’, Ayse Gulnur Tokug', Burcu Tu-
fan Tas', Baris Yilmaz', Mehmet Onur Candir’!

'Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Hematoloji Onkoloji
Klinigi

Giris: Hodgkin lenfoma (HL) cocukluk ¢agi lenfomalarinin
%40'in1 ve tim ¢ocukluk ¢adi kanserlerinin %6’sini olusturur.
Gorulme sikligi yasla beraber artmakla beraber 5 yas altinda
cok ender olup, ergenlik (15-19 yas) ve 55 yas lizeri olmak (ize-
re iki ayr donemde siktir. Erkek ¢cocuklarda daha sik gorildiga
bilinen HL'da santral sinir sistemi (SSS) tutulumu son derece
nadirdir ve bu oran %0.02-0.05 olarak bildirilmistir. Biz de bu-
rada SSS tutulumu olan HL tanili hastamizi anlatacagiz. Olgu:
Tanianinda 17 yas 8 aylik olan erkek hastanin basvurudan 3 ay
once baslayan kilo kaybi, gece terlemesi ve karin agrisi mev-
cuttur. Hastanin subat-2018 tarihinde yapilan taramalarinda
batinda yaygin lenf nodlari, hepatosplenomegali, bilateral
plevral ve perikardial effiizyon saptanmistir. Batindaki pato-
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lojik boyuttaki lenf nodlarinin eksizyonel biyopsi sonucu no-
diler sklerozan tip HL seklinde sonuclanmistir. Evre-4B olarak
kabul edilen hasta kemoterapisinin 15. gliniinde konviilsiyon
gecirmistir ve es zamanh cekilen kranial goriintiilemelerinde
sol parietal, sol frontal alan ile leptomeningeal alanda HL tu-
tulumu ile uyumlu oldugu gériilen alanlar tespit edilmistir.
Sistemik kemoterapisi COPP-ABV HIBRID protokoliine gére
baslanan hastaya kranial tutulum nedeniyle es zamanli kranial
radyoterapi uygulanmistir. Sekiz kiirliik kemoterapisi sorunsuz
biten hasta remisyonda izlenmektedir ve halen poliklinik kont-
roliine devam etmektedir. Hastamizin kranial lezyonlarinin
kontrol gorintilemelerde tamamen kayboldugu gorilmis-
tar. Sonug: HL tanil hastada yakinma ve/veya bulgulara gore
nadir de olsa SSS tutulumunun olabilecegi unutulmamalidir
ve tedaviye gecikmeden baslanmasi hayati neme haizdir ve
prognozda énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Hodgkin lenfoma, Santral sinir sistemi tu-
tulumu

P-043
Nadir Bir infantil Malign Tiimér; Primitif Mixoid
Mezenkimal Tiimor

Ozlem Siirekli Karakus' Nursah Eker?, Ayse Giilnur Tokug?, Ra-
bia Emel Senay?, Burcu Tufan Tas?, Baris Yilmaz?

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastima Hastanesi,
Cocuk Saghig ve Hastaliklari Anabilim Dali, 2Marmara Univer-
sitesi Pendik Egitim ve Arastima Hastanesi, Cocuk Hematoloji
ve Onkoloji Bilim Dali

Giris: Primitif miksoid mezenkimal tim&r (PMMT) 2006 yilinda
tanimlanmig, genellikle 1 yas alti cocuklarda ve oldukca nadir
gorulen malign seyirli cocukluk ¢agr yumusak doku timor-
lerindendir. Primitif immatir mezenkimal timorlerin proli-
ferasyonu sonucu olusur. Genellikle lokal agresif seyreder ve
cok nadir metastaz yapar. Asil tedavi genis cerrahi rezeksiyon
olmakla birlikte, subtotal veya totale yakin eksizyonlar sonrasi
lokal rekurrens oranlar yliksektir. Kemoterapi yanitinin iyi ol-
madigi dusunilmektedir. Biz de burada PMMT tanisi alan, 3
defa opere olmasina ragmen 2 defa lokal niiks eden ve lokal
nuks riskini azaltmak amaci ile verdigimiz kemoterapi ile basa-
rili sonug elde ettigimiz bir vakayr sunmayr amacladik.

Olgu: Bes aylik erkek hasta nefes almakta glcliik sikayeti ile
acil poliklinigimize basvurdu. Gelis fizik muayenesinde bila-
teral akciger sesleri dinlemekle azalmis, tasipne ve dispnesi
mevcuttu. Akciger grafisinde sag hemitoraksi kaplayan dansi-
te artisi nedeni ile ¢ekilen toraks tomografisinde sag akciger
alt lobda kitle gorildi. Cocuk cerrahi tarafindan totale yakin
opere edilen kitlenin histopatolojik incelemesi sonrasi PMMT

“Once koruma, pediatristin rolii”

tanisi aldi. Takibe alinan hastanin 2 ay sonraki goriintiilemele-
rinde lokal niiks saptandi ve 2. defa totale yakin kitle eksizyo-
nu yapildi. Tedavi plani yapilmakta iken 1 ay icerisinde 2. lokal
niks ile seyreden hastaya 3. operasyon sonrasi 6 kiir ifosfamid
ve etoposid (iE) ile vinkristine, actinomisin-d, siklofosfamid
(VAC) alterne olarak verildi. Tedavi sirasinda komplikasyon ge-
lismeyen hastanin, tedavi kesiminden 9 ay sonra sorunsuz ve
niiks olmadan poliklinik takibi devam etmektedir.

Sonug: PMMT ozellikle 1 yas alti cocuklarda, lokal agresif sey-
reden ve oldukga nadir gorilen bir yumusak doku timoridur.
Asil tedavisi cerrahi olarak kitlenin total eksizyonu olmakla
birlikte total eksizyon yapilamayan hastalarda lokal niiks orani
yuksektir. PMMT, lokal fakat agresif seyredebilmektedir. Total
eksizyon yapilamayan hastalarda medikal tedavi basarisi tarti-
siimakla birlikte, bu olgu sunumuiile 6 kiir i[E/VAC alterne teda-
visi ile basarili sonuclar elde edilebilinecegini diisinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: infant, malign timor, primitif miksoid me-
zenkimal timor

P-044
Akut Lenfoblastik Losemi Hastasinda Paraverteb-
ral Kitle

Burcu Tufan Tas' Omer Dogru’, Rabia Emel Senay', Baris Yil-
maz', Nursah Eker', Ahmet Kog!

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, istanbul

Giris: Akut lenfoblastik 16semi (ALL), tim cocukluk cadi tu-
morlerinin %25'ini, cocukluk cagi [6semilerinin ise %75-80'ini
olusturur. ALL patogenezinde |6semik blastlarin kemik iliginde
kontrol edilemeyen ¢ogalmalari s6z konusudur. Asiri cogalan
hicreler periferik kana, baska dokulara ve retikiiloendotelyal
sisteme (RES) yayilir. Klinik bulgular hastaligin genel sistemik
etkisine bagl olan ates (%60), yorgunluk (%50), solukluk (%40)
ile beraber, lenfoblastlarin kemik iliginde asir cogalmasiyla ve
diger dokulara yayihmi ile de iliskilidir. Ekstramedailler tutulum
olmasi bazi kemoterapi protokollerinde hastanin risk grubunu
degistirerek tedaviyi etkilemektedir. Burada ALL tanisi alan ve
insidental olarak yapilan goriintilemesinde ekstramediiller
tutulum saptanan hasta sunulacaktir.

Olgu: Uc yas 4 aylik erkek hasta klinigimize ates, sirt agrisi, bo-
yunda sislik sikayeti ile basvurdu. Birkac¢ aydir giderek artan ve
agri kesiciye yanit vermeyen sirt agrilari olan hastanin boyun-
da sisliginin de olmasi lizerine acil servisimize yapilan basvu-
rusunda; Ates: 38.3 C, TA: 102/65 mmHg, Dss: 22/dk, KTA: 134/
dk idi. Sag 6n servikalde 2x2 cm, arka servikalde 2x1,5 cm ag-
ril, diizgin sinirli, yumusak kivamli lenfadenopatisi mevcuttu,
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organomedalisi yoktu. Laboratuvar tetkiklerinden wbc: 7400/
mm3, Anc: 3200/mm3, Rbc: 2.800.000/mm3, Hb: 6.8 g/dl, MCV:
94.5 fl, trombosit: 15.000/mm3, LDH: 449 U/L, irik asit:4.8 mg/
dl, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri normal ve iki yonlu
akciger grafisinde mediasten normal genislikte idi. Kemik ag-
rilan ve bisitopenisi saptanan hastanin periferik yaymasinda
%80 oraninda blast saptandi, kemik iligi incelemesinde dar
stoplazmali, kromatin agi gevsek, nukleoluslari secilebilen %90
oraninda L1 tipi blastlar vardi. Akim sitometrik incelemesi %75
oraninda CD19, CD 10, CD 34, CD 79a, TdT pozitif Prekiirsor B
hicreli ALL ile uyumlu idi. Sitogenetik incelemede anormallik
saptanmadi. Hastanin bilgisayarh akciger goriintiilemesinde
sag akciger paravertebral alanda plevral yliizey komsulugunda
8 mm asimetrik yumusak doku kalinlasmasi mevcuttu. Biop-
sisi akut lenfoblastik [6semi tutulumu ile uyumlu sonuglandi.
Hasta ekstramediiller tutulum kabul edilerek standart risk gru-
buna dahil edildi. St. Jude Total XV kemoterapi protokoliine
baslandi. Su anda idame tedavi almakta.

Sonug: ALL hastalarinda risk grubunun belirlenmesinde has-
tanin yasl, baslangi¢ beyaz kire sayisi, sitogenetik ve moleki-
ler 6zellikler, tedavinin belirli dénemlerinde yapilan kemik iligi
ve/veya periferik kan yaymasi incelemesinin éneminin yani
sira bazi kemoterapi protokollerinde ekstramediiller tutulum
olup olmamasida risk grubunun belirlenmesinde 6nemlidir.
Hastalar risk gruplarina gore farkl yogunlukta kemoterapi al-
maktadirlar ve buda yasam orani tizerinde etkilidir.

Anahtar Kelimeler: ALL, cocuk, paraspinal kitle

P-045

6-9Aylik Bebeklerde Serum Vitamin B12 Diizeyleri
ile Beslenme Uygulamalari Arasindaki iliskinin
incelenmesi

Huseyin Dag' Melike Ozberk Kog?

'Saglik Bilimleri Universitesi Okmeydani Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Pediyatri Klinigi, istanbul, Tiirkiye,2Saghk Bilimleri
Universitesi Dr. Sadi Konuk Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Pe-
diyatri Klinigi, istanbul, Turkiye,

Giris: Vitamin B12 dogal olarak hayvan kaynakl gidalardan
elde edilir. Bebegin gelisimi ve saghdi icin dnemlidir. Vitamin
B12 eksikligi, gelismekte olan Ulkelerde gdérilen genel bir
problemdir. Calismamizda 6 aydan 9 aya kadar olan bebekler-
de farkh beslenme pratiklerinin serum vitamin B12 duzeyleri
ve hemogram parametreleri tizerine olan etkilerini arastirmayi
amacladik.

Materyal ve Metod: Okmeydani Egitim ve Arastirma Hastane-
si cocuk saghgi ve hastaliklari polikliniklerine Ocak 2018-Kasim

“Once koruma, pediatristin rolii”

2018 tarihlerinde rutin saglik kontroli ve asi takibi nedeniyle
getirilip herhangi bir saglik problemi olmayan 6-9 aylik olan
bebekler calisma gruplarini olusturdu. Bu calismaya 61'i erkek
ve 59'u kiz bebek olmak lizere toplamda 120 bebek dahil edil-
di. Beslenme uygulamalarina gore olgular t¢ gruba ayrildi: 1)
sadece anne sitl ile beslenenler, 2) hem anne siti hemde
mama ile beslenenler ve 3) sadece mama ile beslenenler. Has-
talara ait laboratuvar verileri (vitamin B12, hemoglobin, hema-
tokrit, ortalama eritrosit hacmi, I6kosit sayisi ve mutlak nétro-
fil sayisi) gruplar arasinda retrospektif olarak degerlendirildi.
Prematirite, disik dogum agirligi, metabolik hastaligi olan-
lar, kronik hastaligi olanlar ve herhangi bir hastalik nedeniyle
hastaneye yatmis olan bebekler calismaya alinmadi. istatiksel
analizler icin SPSS 20.0 paket programi kullanildi. Bulgular: Sa-
dece mama ile beslenen bebeklerde vitamin B12 diizeyleri,
hem sadece anne siitii ile beslenenlere (p<0.001) ve hemde
anne sitl ve mama ile birlikte beslenen bebeklere goére (p
<0.002) istatistiksel olarak yiksek bulundu (Tablo 1). B12 se-
viyeleri, sadece anne siiti ile beslenen bebeklerde, anne siiti
ile birlikte mama ile beslenen bebeklere kiyasla istatistiksel
olarak daha diistik bulundu (p<0.001). Hb, Hct, MCV, WBC dii-
zeyleri gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli degildi. B12
eksikligi, cogunlukla sadece anne siiti ile beslenen bebekler-
de gorilmustir. Sadece mama ile beslenen bebeklerde ise vi-
tamin B12 eksikligi hi¢ gorilmemistir.

Tartisma ve Sonug: Anne sitl ¢cok zengin iceridi ile essiz bir
besin kaynagidir ve hekimler tarafindan ilk 6 ay sadece anne
sttt onerilmelidir. Bununla beraber anne sutindeki B12 di-
zeyi annenin beslenmesinden direkt etkilendigi icin B12'den
fakir diyetle beslenenlerde diistik seyredebilmektedir. Formdil
mamalarda ise belli oranlarda Vitamin B12 bulunmaktadir.
Dolayisi ile mamalarla beslenenlerde eksiklik daha az gorul-
mektedir. Sonug olarak B12 eksikliginin dniine gecebilmek icin
gebelikte B12 destedi baslatilip gebelik sonrasi da bu destek
devam ettirilmelidir. Anne siitl yetersiz olan bebeklere formdil
mama Onerilmelidir. Bunun yaninda bebeklerde K vitamini
gibi, B12'nin de profilaksideki yeri tartisiilmalidir ve hemogram
gibi rutin taramalara dahil edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Vitamin B12, anne siitd, cocuk

P-046
Tekrarlayan Menenjit Nedeni: Bir Transetmoidal
Ensefalosel Olgu Sunumu

Mustafa Ogur’,Selcuk Uzuner',Selahattin Tugrul?

'Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve
Hastaliklari Anabilim Dali,2Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fa-
kiltesi Kulak Burun Bogaz Hastaliklari Anabilim Dali,
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Girig: Sefalosel kafatasi ve duramaterdeki kusur nedeniyle ka-
fatasi ve iceriginin konjenital herniasyonudur. E§er herniasyon
sadece beyin zarlarini iceriyor ise meningosel, beyin zarlari ve
beyin dokusunu da iceriyor ise meningoensefalosel adini alir.
Ensefaloseller anatomik kusurun yerine goére anterior, poste-
rior, frontoetmoidal (sinsipital) ve bazal veya olus zamanina
gore primer (konjenital) ve sekonder (akkiz) olarak ayrilir. Biz
burada literatiire katki amaciyla nadir tekrarlayan menenjt ne-
deni olarak bir transetmoidal ensefalosel olgusu sunduk.

Olgu: 14 yasinda kiz hasta iki glindiir olan ates, bas agrisi,
kusma ve uykuya egilim sikayetleri ile basvurdu. Ge¢mis hika-
yesinde yaklasik dort yildir kronik sintizit ve kronik otit nede-
niyle takip edildigi, t¢ yil dnce tlp timpanostomi operasyonu
oldugu ve bir yil 6nce bakteriyel menenjit nedeniyle cocuk
yogun bakim Unitesinde tedavi gordigu 6grenildi. Travma
Oykusu yoktu. Fizik muayenesinde bilinci uykuya egilimli, glas-
kow koma skoru 13 ve ense sertligi mevcuttu. Acil sartlarda
beyin bilgisayarli tomografi incelemesi yapildi. Yer kaplayici
lezyon ve kanama gorilmedi. Lomber ponksiyon ile alinan
beyin omurilik sivisi incelemesinde ¢ok sayida polimorfnivel
[6kosit ve gram pozitif kok gorildi. Kronik Gst solunum yolu
problemleri ve tekrarlayan bakteriyel menenjit dykiisi olan
hastanin kafa tabani defektleri agisindan kranial BT'si tekrar
degerlendirildi. Sagda etmoid kemik cribriform laminasinda
defekt oldugu ve buradan sag etmoid sinis ve nazal bosluga
frontal beyin dokusunun herniye oldugu goérildi. Hastaya
transetmoidal ensefalosel tanisi konuldu ve opere edildi.

Tartisma: Trasnetmoidal ensefaloseller tiim ensefalosellerin
%10’undan azini olusturur. Beyin dokusu cribriform laminada-
ki bir defekten dolayi nazal bosluga gecer. Klinikte tekrarlayan
menenijit ataklari, aralikli beyin omurilik sivisi rinoresi, nazal ti-
kanikliga bagh kronik otit ve rinosinizit seklinde kendini gos-
terebilir. Bu vakalarda ayirici tanida mutlaka kafa tabani mal-
formasyonlari akilda tutulmaldir. Defektin yeri, blyuklugu,
icerigini tespit etmek ve cerrahi planini dogru sekilde yapmak
amaciyla bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans goriin-
tllemesi yapmak gerekir.

Anahtar Kelimeler: Tekrarlayan menenjit; Ensefalosel

P-047
Metranidazol Kullanimi Sonrasi Vaskiilit Gelisen
Bir Olgu

Mehmet Tekin',Sevda Tastan',Mehmet Geyik'Capan Konca',ib-
rahim Hakan Bucak'

'Adiyaman Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sag. Ve Hast. Ana-
bilim Dali, Adiyaman, Tirkiye,

“Once koruma, pediatristin rolii”

Giris: Vaskdlitler otoimmiin hastaliklar, enfeksiyonlar ve ilaglar
dahil olmak tizere bircok etiyolojiye sahip heterojen bir has-
talik grubudur. Kiiclik ve orta 6lcekli damarlar arasinda, ilaca
bagl vaskdilit alt kimesinin taninmasi 6nemlidir ¢link{i tedavi
stratejisi ve prognozu, idiyopatik formlardan farklidir. Kiiglik
damar vaskiilitleri, ilaca bagh vaskiilitlerin en sik bildirilen sekli
olmasina ragmen, ilaglara verilen kutanéz reaksiyonlarin sa-
dece %10-20'sini olusturur. Tedavide neden olan ilacin kesil-
mesi, agir durumlarda ise steroid kullanimi 6nerilmektedir. Bu
olguda, metronidazol sonrasi vaskdlit gelisen bir cocuk olgu
sunulmaktadir.

Olgu: Sekiz yasinda erkek hasta bacaklarda morluk yakinma-
st ile basvurdu. Morluklarin iki giin 6nce basladigi, bir hafta
once ishal nedeniyle bakilan gaytada Entemoeba kisti sap-
tanmasi nedeniyle metranidazol baslandigr 6grenildi. Karin
agnisi ya da hematduri 6ykusi yoktu. Fizik muayenede her iki
alt ekstremitede basmakla solmayan ve birlesme egiliminde
olan purpurik dokiinttler mevcuttu. Gluteal boélgede dokiin-
tl yoktu. Sach deri 6demi ya da penil 6dem saptanmadi. Sis-
tem muayeneleri normaldi, arteriyel tansiyonu 95/60 mmHg
Olculdu. Laboratuvarinda I6kosit 11,3X103ulL, hb 12,56 g/dL,
platelet 429,6X103uL, ALT 30 U/L, LDH 209 U/L, albiimin 3,2 g/
dL, CRP 0,2 mg/dL, protrombin zamani 11,8 sn, INR 0,9, aPTT
28,6 sn, tam idrar tahlilinde protein negatif, eritrosit negatif,
gaytada gizli kan negatif saptandi. Metranidazole bagl vaski-
lit distintlen hastada metranidazol kesildi, oral prednizolon
ve setirizin baslandi. Baslangi¢ta alinan kan 6rneklerinde ba-
kilan c-ANCA ve ANA negatif saptandi. Uc giin sonra dékiin-
tlleri tamamen dizelen hasta taburcu edildi. Sonug: Cocuk-
larda gorilen vaskiilitlerde basta Henoch-Schonlein purpurasi
(HSP) olmak tizere otoimmiin ya da idiyopatik hastaliklar du-
suintlmektedir. Olgumuzda da dokintulerin alt ekstremitede
yerlesimi nedeniyle yatistaki 6n tanisi HSP olsa da karin agrisi,
hemattiri gibi eslik eden bulgularin olmamasi nedeniyle HSP
tanisindan uzaklasildi ve etiyolojiden sorumlu olabilecegi du-
stiniilen metranidazolin kesilmesiyle dokiintiler tamamen
kayboldu. Vaskdlit saptanan olgularda ila¢ reaksiyonlarinin
akla getirilmesi ailelerdeki endiseyi azaltmak ve gereksiz ince-
lemeler nedeniyle olusacak kaynak israfini &nlemek agisindan
onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk; Metranidazol; Vaskiilit

P-048
Neonatal Sarilik ile Basvuran Bir Konjenital Afibri-
nojenemi Vakasi

Sinem Gilcan Kersin', Asli Memisoglu', Hilya Ozdemir’, Ah-
met Kog?, Hiilya Selva Bilgen', Eren Ozek'

'Marmara Universitesi Neonatoloji Bilim Dali

?Marmara Universitesi Hematoloji-Onkoloji Bilim Dali
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GIRIS: Konjenital afibrinojenemi, otozomal resesif gecisli na-
dir bir hastalik olup yenidogan doneminde bulgu verme sikligi
oldukcga nadirdir. Burada hiperbilirubinemi tedavisi icin Yeni-
dogan Yogun Bakim Unitesi'nde yatisi sirasinda tani alan bir
afibrinojenemi vakasi sunulmustur.

OLGU: 26 yasindaki annenin 3. gebeliginden 3. yasayan be-
begi olarak, normal spontan vajinal dogum ile 39. gebelik
haftasinda, 4490 g dogan erkek bebek, postnatal 3. giin po-
liklinik kontrolu sirasinda serum bilirubin degerinin 26,5 mg/
dL (fototerapi siniri: 15, kan degisim siniri: 21) olmasi lizerine
hastanemize yonlendirilmis. Sag antekubital bdlgedeki 4x3
cm boyutlarindaki hematomu disinda muayenesinde baska
ozellik saptanmayan hastanin, hiperbilirubinemi etiyolojisine
yonelik alinan tetkiklerinde 6zellik saptanmadi. Bebegin kan
alinan bolgelerde sizinti seklinde kanamasinin devam etmesi
nedeniyle yapilan testlerinde; protrombin zamani (PT)180 sn,
aktive parsiyel tromboplastin zamani (aPTT) 180 sn, Fibrinojen
40 mg/dl, D-Dimer:1.13 pg/ml, Kollajen ADP 300 sn, Kollajen
Epinefrin 300 sn oldugu gorildi. Cocuk hematoloji bolimiine
konsiilte edilen hastaya, “afibrinojenemi” tanisi disinilerek
Faktor |-fibrinojen ekstresi verildi ve kanamalarinin durdugu
gozlendi. Taburculuk sonrasi hastaya haftada bir fibrinojen
ekstresi verilerek poliklinik takibi yapilmaktadir.

SONUC: Yenidogan doneminde kanama diyatezi olmasi ha-
linde ilk akla gelecek vitamin K eksikligi gelmelidir. Ancak, K
vitamini enjeksiyonu yapilmasina karsin gébek yerinden veya
enjeksiyon yerlerinden kanamalari devam eden, PT ile aPTT
degerlerinin her ikisi de uzun bulunan bebeklerde 6n tanilar
arasinda konjenital afibrinojenemi de disiiniilmelidir. Hemo-
fili hastalarinda oldugu gibi siddetli kanama olmasi beklenme-
mektedir.

Anahtar kelimeler: yenidogan, hiperbilirubinemi, afibrinoje-
nemi

P-049
Simfalangizm Sendromlu Bir Aile

Huriye Nursel Elcioglu’, Burcu Tabakcr’
'Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Genetik BD

GIRIS: Multipl sinostozis sendromu/simfalangizm cogul ek-
lem flizyonlar, stapes ankilozuna bagli isitme kaybi ile sey-
reden otozomal dominant kalitimli oldukg¢a nadir gorilen bir
hastaliktir. Burada ayni ailede etkilenmis tic olgunun &zellikleri
sunulmaktadir.

OLGU: 25 yasindaki G3AT1P2Y2 anneden sorunsuz gebeligi ta-
kiben sezeryan ile 42. gestasyon haftasinda 3600 gr. dogan 5
yasindaki erkek hasta poliklinigimize dogumdan beri var olan

“Once koruma, pediatristin rolii”

boyun hareketlerinde kisitlilik, el ve ayak parmak eklemlerinde
fleksiyon kisitliligi ve 6rdekvari ylriime sikayetleriyle basvur-
du. Ebeveynler arasinda akrabalik olmayan hastamizin 30 ya-
sindaki annesi ve 45 ginliik erkek kardesinde de benzer sika-
yetler mevcuttu. Fizik muayenesinde viicut agirhgi ve boyu 97.
persentilde, bas cevresiise 2-50. persentilde saptanan olgunun
motor mental gelisimi yasitlarina uygundu ve ekstremite hare-
ket kisithhiklari disinda yiizde dismorfik 6zellikleri yoktu. Boyun
muaynesinde basini saga sola en fazla 45 derece egebildigi,
20 derece kadar da ekstansiyon yapabildigi, genis bas parmak,
bilateral 1. ve 2. DIP’ler ile 4. ve 5. PIP'lerde fleksion kisithhgi, 4.
ve 5. PIP’lerde fleksiyon cizgilerinin yoklugu, dizlerde ekstan-
siyon kisithhgi gorildi. Diger sistem muayenelerinde 6zellik
yoktu. Annede benzer bulgulara ilaveten sag kalcada fleksiyon
kisithhgr ve stapes ankilozuna bagli isitme kaybi mevcuttu.
Hastamizin kranial MR'I normal olup servikal MR'Inda servikal
lordozda diizlesme, intervertebral disk sinyal intensitelerinde
dejenerasyona sekonder azalma ve lomber MR da “tethered
cord” saptandi. El grafisinde bilateral 5. parmakta proksimal ve
orta falankslarin fiizyonu mevcuttu. Bu bulgulara dayanarak
Multipl Sinostozis Sendromu distinilerek oncelikle NOG gen
analizi génderildi.

SONUG: Multipl Sinostozis Sendromunda (OMiM#186500)
genetik heterojenite mevcuttur. Genelde NOG geninde he-
terozigot mutasyon ile meydana gelen ve prevalansi tam
olarak bilinmeyen bir OD iskelet displazisidir. NOG gen Uriini
olan noggin proteini kemik gelisimine antagonist etki goste-
rir. NOG geni (17g22) disinda nadir de olsa GDF5 (20q11.22),
GDF6 (8922.1) ve FGF9 gen (13g12.11) mutasyonlar da bu
hastaliga yol agmaktadir. Nadir goriilmesine ragmen tipik rad-
yolojik bulgular ve semptomlari ile kolaylikla taninabilecegi
unutulmamalidir

Anahtar kelimeler: simfalangizm, multipl sinostozis, NOG,
stapes ankiloz

P-050

immiin Yetersizligi Olmayan Cocukta Nadir Bir
Akut Hepatik Yetmezlik Nedeni: Adenoviriis
Enfeksiyonu

Ahmet Fatih Arinc', Ozlem Kalaycik Sengil, Cigdem Arikan?,
Bilge Sahin Akkelle?, Burcu Volkan?, Engin Tutar?

"Marmara Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari ABD
?Marmara Universitesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve
Beslenme BD

3Kog Universitesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Bes-
lenme BD

GIRIS: Adenoviriisler cocuklarda atesli hastaliklarin sik bir ne-
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denidir, erken ¢ocukluk déneminde tiim atesli hastaliklarin
%10’undan fazlasi adenoviriislere baglidir. immiin yetersizligi
olmayan cocuklarda kendi kendini sinirlayan, benin bir enfek-
siyona sebep olmasina karsin immiin yetersizlikli hastalarda
pankreatit, meningoensefalit, hepatit gibi fulminan veya dis-
semine enfeksiyonlara neden olabilirler. Akut hepatik yetmez-
lik (AHY), cesitli nedenlere bagli olarak, ani gelisen karaciger
hiicre yikimi sonucunda koagtilopati ve ensefalopati ile sey-
reden, mortalitesi ylksek bir multisistem hastaligidir. Adeno-
virtslere bagli AHY ise cok nadirdir ve genellikle immiin yeter-
sizlikli, karaciger veya kemik iligi transplantasyonlu hastalarda
gorulmektedir.

OLGU: Oncesinde bilinen bir hastalik ve ila¢ kullanimi tanim-
lanmayan bir yasindaki erkek hasta, ti¢ glindur siiren ishal ve
son glin ortaya ¢ikan huzursuzluk sikayetleriyle getirildi. Fizik
muayenesinde orta derecede dehidratasyon ve kot alti 4 cm
hepatomegali saptandi. Tetkiklerinde AST/ALT 1078/921 U/L,
albimin 3,3 gr/dL, total/direkt bilirubin 1,7/1,1 mg/dL, prot-
rombin zamani 33 sn, INR 3,6 olan hasta AHY olarak degerlen-
dirildi. Parenteral K vitamini uygulandi ve N-asetil sistein infliz-
yonu baslandi. Etiyolojiye yonelik tetkiklerinde hepatik viral
seroloji negatif, hepatobiliyer ultrasonografisi hepatomegali
ile uyumlu ve karaciger parankimi dogaldi. Diski tetkiklerin-
de adenovirls antijeni pozitif saptandi. Takibinin 12. saatinde
karaciger enzimlerinde hizli artisin (AST 8795 U/L, ALT 6447
U/L) yaninda; K vitamini ve taze donmus plazma tedavileri-
ne ragmen INR'deki (5,09 sn) ylksekligin de artmasi lizerine,
plazmaferez uygulanmak tizere Cocuk Yogun Bakim servisine
devri planlandi. Yer olmamasi nedeniyle dis bir nakil merke-
zine sevk edildi. Karaciger nakli hazirlidi yapilan ve bu arada
toplam 3 kez uygulanan plazmaferez tedavisi ile diizelme gos-
teren hastanin 10 giin sonra iyileserek sekelsiz taburcu edildigi
ogrenildi.

SONUC: Cocuklarda AHY nadir gorilmekle birlikte karaciger
transplantasyonunun sik nedenlerindendir. Etiyolojik faktore
gore degiskenlik gostermekle birlikte %30-40 oraninda fatal
seyredebilir. Yaklasik %50 olguda ise neden saptanamaz. Hizli
tani, hizl ve dogru tedavi yaklasimi, nakilsiz sagkalim olasili-
gini arttirmasi sebebiyle 6nemlidir. Adenovirtslere bagl AHY
nadir de olsa 6zellikle ishalin eslik ettigi durumlarda akla gel-
melidir.

Anahtar kelimeler: Adenoviris, akut hepatik yetmezlik, im-
miin-kompetan

P-051
Nadir Bir Sendrom, Raine Sendromu

Emel Uyar', Niliifer Yalindag Oztiirk', Nursel Elcioglu?
'Marmara Universitesi Cocuk Yogun Bakim BD

“Once koruma, pediatristin rolii”

2Marmara Universitesi Cocuk Genetik BD

GIRIS: Raine sendromu (RS), periosteal kemik olusumu, karak-
teristik yliz ve beyin anormallikleri ve genel osteoskleroz ile
karakterize bir kemik displazisidir. Hemen her zaman 6limciil
oldugu dusunilse de, cocukluga ulasan ve anormal psikomo-
tor gelisim gdsteren alti olgu bildirilmistir. Hemen hemen tim
RS'lu bireyler, yliz goriiniim ve radyolojik bulgulara dayana-
rak teshis edilmistir.

OLGU: Antenatal dykistinde bir 6zellik olmayan, anne baba
arasinda akrabalik olmayan hasta term, vajinal dogum ile dog-
du. Solunum sikintisi gelismesi tizerine yogun bakim nitesine
alindi. Hastanin fizik muayenesinde orta yiiz hipoplazisi, bu-
run kokl basik/hipoplazik (aperturapriformis yoklugu, nazal
kemik hipo/aplazik), hipertelorizm, propitozis, bilateral korne-
al skar, ticgen agiz gortinimd, diizensiz ve hipertrofiye gori-
nimli damak, genis 6n fontanel, brakidaktili, rizomelik kisalik
saptandi. Batin US'de bilateral nefrokalsinozis, EKO'da MY ve
TY mevcuttu. Kranial goriintiilemelerinde bilateral perivent-
rikller beyaz cevherde kalsifikasyonlar, korpus kallozumda
hipoplazik agenezik goriiniim, serebral atrofi, triventrikiiler
hidrosefali, sol gézde mikrooftalmi ve kraniumu olusturan ke-
miklerde kalinlagsmalar saptandi. Orbital US'de sag g6z hiperp-
lastik primer vitreus ile uyumlu iken sol g6z vitre kondansas-
yonu ile uyumlu idi.

SONUC: Raine sendromu (RS), periosteal kemik olusumu, ka-
rakteristik yliz ve beyin anormallikleri ve genel osteosklerozile
karakterize bir kemik displazisidir. 7. kromozom Uizerinde bulu-
nan FAM20C'deki otozomal resesif mutasyondan kaynaklanir.
Prevalansinin &It;1 / 1,000,000 oldugu tahmin edilmektedir.
iskelet displazisi agirlikh olarak kranyofasiyal gelisimi etkiler ve
siddetli proptozis, az gelismis orta ylz, depresif nazal kdpri
ve kisa buruna neden olur. Ana radyolojik bulgular, kafatasi ta-
bani ve uzun kemiklerin yaygin, belirgin bir osteosklerozudur.
Koana atrezisi dnemli bir bulgudur. Beyin ve kalbin ileri ince-
lemesi yapilmalidir. RS'da gozlenen serebral kalsifikasyonlar
spesifiktir. Diger organlarda da siklikla kalsifikasyonlar goralir.
iki ultrasonografi bulgusu, 6zellikle de ayni anda antenatal ult-
rasonda mevcut oldugunda RS'i diisindiirmektedir: serebral
hiperekojenite (6zellikle lateral ventrikilleri cevreleyen bolge-
de ve bazal gangliyonlarda bulunan serebral kalsifikasyonlar)
ve ylz bulgulari (belirgin proptozis, mikrosefali ve azgelismis
orta yliz). Prenatal olarak saptanan diger 6zellikler intrauterin
gelisme geriligi, polihidramnios, kisa kol, mikrosefali, kii¢ik to-
raks, unilateral hidronefroz ve kataraktlardir. Akraba evliliginin
yogun oldugu tlkemizde karakteristik yliz goriiniim{ine sahip
hastalarda RS distnilmelidir. Sag kalimi belirleyen en 6nem-
li faktor akciger boyutudur ve yogun bakim takibi gerektirir.
Desmosterolosis ve konjenital sitomegaloviriis enfeksiyonu,
Raine sendromuna benzeyebilir, ayirici tanida diistiniilmelidir.

205



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

Anahtar kelimeler: Raine, kemik displazisi

P-052
Bilateral Konjenital Glokom Vakasi

Ece CetinﬂSinem Gllcan Kersin', Berru Yargi', Hilya Ozdemir’,
Asli Memisoglu', Muhsin Eraslan’, Hiilya Bilgen', Eren Ozek'
"Marmara Universitesi Hastanesi Yenidogan Bilim Dali

Girig: Primer konjenital glokom, a¢i malformasyonu nedeniyle
akoz hiimorun akisinda bozulmaya ve goz ici basingta artisa
neden olarak optik néropati ve korliikle sonuglanan bir hasta-
hktir. Tani, klinik olarak konulur ve en belirgin gdstergesi “buf-
talmos” olarak isimlendirilen okdler genislemedir. Korneadaki
bulutlu ya da 6demli gériiniim, epifora ve fotofobi diger klinik
bulgulandir. Oncelikle periferik gérme kaybi gelisir ve tedavi
edilmez ise santral gérme kaybina ilerler. Erken tani ve tedavi
ile gorme kaybi en aza indirilebilir. Bu vaka sunumunda nadir
gorilen bu hastaligi ele alarak klinik farkindalik yaratmak ve
erken tani-tedavi ile morbiditenin azaltilabildigi gosterilmek
istenmistir.

Olgu: Miadinda, sezaryen ile 3330 gram dogan, dogum son-
rasi yapilan muayenesinde gozlerinde bilateral bugulu goéru-
nim ve buftalmos saptanmasi Uzerine “konjenital glokom”
on tanisiyla hastanemize sevk edilen erkek bebegin fizik mu-
ayenesinde sag gozde protriizyonun eslik ettigi her iki gézde
opak goriiniim ve mezokardiyak odakta 2/6 sistolik Gftiriim
disinda patolojik bulgu saptanmadi. G6z sagligi ve hastaliklar
bilim dali tarafindan degerlendirilen, “konjenital glokom” tani-
s konulan hastaya postnatal 2. glintinde “bilateral trabekilo-
tomi” ameliyati yapildi. Konjenital glokom etiyolojisi agisindan
tetkik edilen hastanin TORCH serolojisinde, transfontanel ve
batin ultrasonografisinde ézellik saptanmadi. isitme tarama
testinden gecen hastanin ekokardiyografisinde midmuskdler
klcuk VSD, hafif sol periferik pulmoner stenoz ve PFO saptan-
di. Yatiginin 9. gliniinde glokom bulgulari gerileyen ve taburcu
edilen hastanin kromozom analizi 46 XY olarak sonuglandi.

Sonug: Bilateral konjenital glokom nadir gorilen, yiksek g6z
ici basinci nedeniyle optik sinir néropatisi ile karakterize bir
hastaliktir. Bu olgu sunumui ile tani ve tedavide ge¢ kalinmasi
durumunda kalci korlikle sonuclanabilecek bir hastalikta er-
ken cerrahi miidahalenin morbiditeleri azaltabilecegi vurgu-
lanmak istenmistir.

Anahtar Kelimeler: konjenital glokom

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-053
Pediatrik Sepsis Vakalarinda Mortalite Risk Fak-
torleri

Batuhan Piset’, Ozden Tiirel?, Nurettin Onur Kutlu?, Burcu Bur-
sal Duramaz?, Ayse irem Zéhre'

'Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, 2Bezmia-
lem Vakif Universitesi Tip Fakiiltesi, istanbul, 3Bezmialem Vakif
Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastalik-
lari Ana Bilim Dali, istanbul,

Giris: Sepsis ve septik sok gibi ciddi sistemik hastaliklar cocuk
yogun bakim dnitelerinde (CYBU) siklikla karsilagilan hasta-
liklardandir. Etkili tedavilere ragmen sepsis onemli derecede
morbidite ve mortaliteye neden olmaktadir. Bu tek merkezli
calismada CYBU'nde takip edilen sepsis vakalarinin klinik du-
rumu ve hastalarda mortaliteyi etkileyen faktorler arastirilmig-
tir.

Materyal ve Metod: Bezmialem Vakif Universitesi Tip Fakiilte-
si Hastanesi CYBU’'nde Mart 2012 — Nisan 2018 tarihleri arasin-
da takip edilen 201 hastanin tibbi kayitlari geriye doniik olarak
elektronik ortamda incelenmistir. Hastalarda yas, cinsiyet, yatis
sUresi, yatis nedeni, altta yatan hastalik varligi, mikrobiyolojik
sonuclar, kan elektrolit, notrofil ve monosit degerleri, tedavi
yontemleri (mekanik ventilasyon, kan GrlinG ihtiyaci, diyaliz ve
plazmaferez) gibi faktorler arastiriimistir.

Bulgular: 201 hastanin 156’sinda septik sok da mevcuttu. Ta-
kipleri sonucu 45 (%22.5) hasta hayatini kaybetti. Sepsis ve
septik sok vakalarindaki mortalite oranlari sirasiyla %13 ve
%25 olarak hesaplandi. Sepsise en ¢ok solunum sistemi has-
taliklarinin neden oldugu gorildi. 107 (%53) hastada altta ya-
tan bir hastalik 6yklsi mevcuttu. 74 (%36.8) hastada ise kan
kilturinde Gireme saptandi. En cok gram negatif bakterilerin
Uredigi goraldi. 30 (%14.9) hastada ise kan kiltiiriinde tGreme
ilk 48 saat icinde gerceklesti (toplum kokenli sepsis). Bulgular
sonucunda hastalarda cinsiyet, yas, altta yatan hastalik varligi,
kan notrofil ve monosit sayisi, serum elektrolit degerleri ile kan
kilturd pozitifliginin mortalite ile bir iliskisi olmadigr gorilir-
ken hastanede kalis stiresi, mekanik ventilasyon kullanimi, kan
arting, diyaliz ve plazmaferez ihtiyacinin mortalite ile anlamh
bir iliskisi bulundu. Sonug: Sepsis ve septik sok tiim diinyada
her yas grubunda 6limcdl seyreden hastalik gruplarindandir.
Bu calismada da mortalite oranlarinin ytliksek oldugu gorul-
mustlr. Sonug olarak sepsisin 6zellikle uzun donem etkileriyle
ilgili genis kapsamli calismalarin yapilmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Sepsis, septik sok, mortalite
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P-054
Gercekten Hipertansiyon mu?: 40 Giinliik Olguda
Ambulatuar Kan Basinc Olgiimii

Mehtap Sak’, Tarik Kirkg6z?, Candan Saglam' Serap Arslan’, Ti-
lay Giiran?, ibrahim Gokge', Harika Alpay' '

"Marmara Universitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali

2Marmara Universitesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

Girig: Kan basinci 6lciimi, hipertansiyon icin risk faktord tasi-
yan ¢ocuklarda her doktor kontrollinde, riski olmayan ¢ocuk-
larda ise li¢ yasindan itibaren normal fizik muayenenin bir par-
casi olarak yapilmalidir. 24 saatlik Holter Yasam ici Kan Basinci
izlemi (YiKBI) ile beyaz énliik hipertansiyonu, maskelenmis
hipertansiyon, nokturnal hipertansiyon gibi durumlarin ayiri-
i tanisi yapilabilir, gereksiz ve geg kalinmis tedavilerin dniine
gecilebilir. Ozellikle iletisimin zayif oldugu iki yasin altindaki
cocuklarda YiKBIi zordur. Bu yazida YiKBI sonrasi antihipertansif
tedavisi kesilen 40 glinliik hastamizi sunmayr amacladik.

Olgu: Otuz iki yasinda saglikli anneden, 36+5/7 gestasyon
haftasinda, mikerrer sezaryen ile 4230 gr olarak dogan erkek
bebek, postnatal 1. glinlinde hipotoni ve yenidoganin gegici
takipnesi tanisi ile yenidogan yogun bakim initesinde teda-
vi gormus. Taburculuk sonrasi postnatal 15. gliniinde ylksek
ates ve uykuya egilim sikayeti ile hastaneye basvuran hasta
primer adrenal yetmezlik tanisi aldi. Hidrokortizon ve astonin
tedavileri baslanan hastanin takiplerinde kan basinci yiksek-
ligi saptanmasi Gzerine amlodipin tedavisi baslandi. Kan ba-
sincl Olctimleri amlodipin tedavisine ragmen 95. persantilin
Uzerinde seyreden ancak 6l¢climler esnasinda ¢ok huzursuz
oldugu da gozlenen hastaya sirasiyla doksazosin mesilat ve
enalapril meleat tedavileri eklendi. Hidrokortizon tedavisi ke-
silen hastanin takibinde kan basinci degerleri ¢l antihiper-
tansif tedavi ile 95. persantil ve tzerinde seyretti. Klinik olarak
hipertansiyon ile seyreden adrenal yetmezlik diistiniilmeyen
hastanin hipertansiyon tanisinin dogrulanmasi amaciyla tim
antihipertansif ilaclari kesildi ve yatan hasta yakin izleme alin-
di. Holter takilana kadar devamli kan basinci 6l¢imu yapildi.
Yiiksek degerlerin yaninda normal degerler de bulundu. ilag-
lari kesildikten iki glin sonra hastamiz 40 giinlik iken tansiyon
Holter monitorizasyonu planlandi. Yeterli sayida dl¢tim yapi-
labilen hastanin ortalama kan basinci degerleri normal (86/43
mmHg, <90.persantil) saptandi. Yanhslkla hipertansiyon tanisi
almis olan 40 giinliik bebek YiKBI sonrasi normotansif olarak
degerlendirildi, antihipertansif tedavisine devam edilmedi.

Sonug: YiKBI, siit cocuklarinda aglama ve kasiimaya bagl
yanlis ylksek kan basinci dl¢timlerini ayirt etmede degerli-
dir. Cocugun yasina bakilmaksizin siipheli olgularda 24 saatlik
Holter ile YiKBi mutlaka denenmelidir.

“Once koruma, pediatristin rolii”

Anahtar Kelimeler: Hipertansiyon, Holter, Cocuk

P-055

Prematiire Ve Diisiik Dogum Agirligi Olan Bebek-
ler lle Term Bebeklerin Gelisimsel Risk Bulgulari-
nin Karsilastirilmasi

Yaren Keskin', Salman Alazab?

listanbul Bilgi Universitesi Saglik Bilimler Fakiiltesi Cocuk Ge-
lisimi ,?Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim Arastirma Hastanesi ,
istanbul,

Amag: Arastirmada, gelisimsel gerilik riski altindaki premat-
re ve disiik dogum agirligi olan bebekler ile term bebeklerin
gelisimsel risklerinin karisilastirilmasi amacglanmistir. Yontem:
1 Haziran - 15 Agustos Tarihleri arasinda cocuk néroloji po-
liklinigine basvuran 6 -24 ay arasi vakalar gestasyon yaslarina
gore miadinda bebekler (1.grup, 72 vaka) ve preterm bebek-
ler (2.grup, 55 vaka) olarak ayrildi.Arastirmada veri toplama
amaciyla prematire ve disiik dogum agirligi olan bebekler
ile term bebeklerin gelisimsel risklerinin karsilastiriimasi icin
Denver gelisimsel tarama envanteri ve Kisisel bilgi formu kul-
laniimistir. Bulgular:Disiik dogum agirlidi ve prematiire olan
bebekler ile term bebekler arasinda 6zellikle ince motor ve
kaba motor beceriler arasinda belirgin farklliklar gézlenmistir.
Uzun stire yeni dogan yatisi olan bebekler ile term bebekler
arasinda kisisel sosyal beceriler sosyal glilimseme, iletisim ve
etkilesim becerileri arasinda anlamh derecede fark bulunmus-
tur.(p=0,024).Term bebeklerin iliski kurma becerilerinin daha
iyi oldugu saptanmistirAnormal DGTT testi olan vakalarin
%7100’'linde, siipheli DGTT testi olan vakalarin %72.6'sinda risk
faktoru (asfiksi, neonatal konviilsiyon, diisik dogum agirhgu,
epilepsi vs.) saptandi (p<0.05).Denver Il Gelisimsel Tarama Tes-
ti sonuclarinin; cinsiyet, anne-baba 6grenim durumu, dogum
sirasl, istenen gebelik durumu ve akraba evliligi degiskenleri-
ne gore anlamli bir farklilik géstermedigi gorilmustar.

Sonug: Bebeklik donemi olarak tanimlanan 0-2 yas dénemi,
o0grenmeye en fazla acik olunan ve tiim gelisim alanlarindaki
becerilerin temellerinin atildigi dénemdir. Bireylerin hayatin-
da bu kadar 6nemli olan dénemin gelisim sorunlarinin yasan-
masl, ¢ocuklarin gelisimlerinin yasitlarindan geri kalmasina
ya da gecikmesine neden olmaktadir. Gelisimsel gerilik riski
olan bireylerde miidahale ne kadar erken olursa, yasitlarina
uygun gelisim becerilerinin yakalayabilmeside o denli kolay
olabilmektedir. Gelisimsel taramalar gelisim bozuklugu ya da
gecikme ihtimali yiiksek olan ¢ocuklari daha ilk asamalarda
tespit etmek agisindan 6nemlidir. Prematiire ve diisiik dogum
agirhg olan bebeklerin gelisim izlemlerinde belirlenen risk
bulgularina yonelik gelisimsel destek programlarinin olustu-
rulabilmesi amaciyla yonlendirilmesi gerekmektedir.
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Anahtar Kelimeler: Prematiire, Diisiik dogum agirligi, Perina-
tal risk faktorleri, Denver testi

P-056
Adolesan Yasta Gogiis Agrisi ile Basvuran Konjeni-
tal Koroner Arter Anomalisi

Dilek Borakay' Demet Deniz Doganci', Evic Zeynep Basar’,
Berna Saylan Cevik',Figen Akalin'
"Marmara Universitesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalr,

Giris: Kardiyak nedenler gogis agrisi ile basvuran cocukla-
rn%?1-5'ini olusturur. Cocuklarda ateroskleroza bagli miyo-
kard enfaktlst nadirdir, gogus agrisi ve kardiyak enzimlerde
yukseklik ile bagvuran ¢ocuk hastalarda ayirici tanida konjeni-
tal koroner arter anomalileri, koroner arterlerde inflamasyon,
Kawasaki Hastaligi, miyoperikardit distnilmelidir. Yanlis sinds
valsalvadan ¢ikan sag ya da sol koroner arter geng sporcularda
ani kardiyak 6limiin 6nemli nedenlerinden biridir. Klinigimize
go6gus agrisi ile bagvuran ve boyle bir koroner arter anomalisi
saptadigimiz hastamizi sunuyoruz.

Olgu: Oniki yasindaki erkek hasta gece baslayan, eforla iliski-
siz, 10 dakikadir devam eden sikistirir tarzda gogus agrisi sika-
yeti ile acil servisimize basvurdu. Onceden saglikli olan hasta-
nin ilag, sigara ve madde kullanimiyoktu. Fizik muayesindekan
basinci:110/60 mmHg, kalp hizi: 78/dk, solunum sayisi; 20/dk,
oksijen saturasyonu %98 idi.Kardiyak muayenesinde kalp ses-
leri normaldi, Gftrim veya frotman duyulmadi. Laboratuvar
tetkiklerinde hemogram ve eritrosit sedimantasyon hizi nor-
mal, CRP yuksek (49.6mg/L) bulundu. TroponinT-hs:742ng/L(-
normal deger: 0-14 ng/L), CK-MB:9ug/L(normal deger:7-25u-
g/L) olarak bulundu.Telekardiyografide pulmoner vaskdlarite
dogaldi ve kardiyotorasik indeksi 0.5'di. Hastanin EKG'sinde
iskemi ya da miyokardit bulgusu saptanmadi. Ekokardiyogra-
fi ile degerlendirilen hastanin venrikil fonksiyonlari, bolgesel
duvar hareketleri normaldi,perikardiyal eflizyon saptanmadi.
Altinci saatte kardiyak enzim yiiksekliginin devam etmesi (ize-
rine hastaya Koroner CT anjiografi yapildi. Sag koroner arterin
sol koroner sinlisten keskin ac¢i yaparak ¢ikip,laterale dogru
dondiugu, proksimal segmentte sag atriyum ile aorta arasina
stkismis oldugu ve orta-ileri derecede darlk oldugu izlendi.
Cekilen Kardiyak MR normal olarak degerlendirildi.

Sonug: Konjenital kalp hastaligi olmaksizin izole konjenital ko-
roner arter anomalisi cocuklarda olduk¢a nadirdir. Genclerde
ani kardiyak olim ile iliskisi nedeni ile g6gus agrisi yakinma-
si olan ve kardiyak enzimlerde yukseklik saptanan hastalarda
ayirici tanida dusuintilmeli ve koroner arter goruintilemesi ya-
pilmalidir.

“Once koruma, pediatristin rolii”

Anahtar Kelimeler: Gogis Agrisi, Koroner Arter Anomalisi

P-057
Olgu Sunumu: ilaca Direncli Epilepsi Etiyolojisi
Olarak Wac Gen Mutasyonu

Niltfer Eldes Hacifazlioglu', Emek Uyur Yalcin', Yiiksel Yilmaz?
'Saglik Bilimleri Universitesi, Zeynep Kamil Kadin Ve Cocuk
Hastaliklari Egitim Ve Arastirma Hastanesi, istanbul,2Marmara
Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Ana-
bilim Dali, Cocuk Nérolojisi Bilim Dali Emekli Ogretim Uyesi,
istanbul

Tum ekzom dizi analizi (Whole Exome Sequencing-WES) cocuk
norolojisi alaninda, 6zellikle etiyolojisi saptanamayan epilepsi
ve zihinsel gerilik gibi sik rastlanilan tibbi sorunlarin etiyolo-
jisini belirlemekte giderek daha sik kullaniimaktadir; boylece
etiyolojiyi belirlemek prognozu 6ngdérmeye ve bazi olgularda
tedaviyi katkiya bulunmaktir. Direncli epilepsi ve hafif mental
gerilik, motor gerilik, denge ve koordinasyon bozuklugu tani-
lariyla nedeni ile takip ve tedavi edilen 10 yasindaki kiz hasta
ilk kez 5 yasindayken gelisme geriligi nedeniyle basvurdu ve
takibe alindi. Altiyasinda baslayan fokal ve sekonder generali-
ze nobetleri antiepileptik tedaviye (Valproat, Topiramat, ACTH,
Klobazam, Levatirasetam, ketojenik diyet) ragmen siirdi. EEG
incelemelerinde generalize multifokal paroksismal desarjlar
goruldd, bir EEG incelemesinde ESES (Electrical status epilep-
ticus during slow sleep) saptandi. Ozgecmisinde 34 haftalik,
2380 gram dogdugu, kiivézde bir giin kaldigi, 8 aylikken otur-
dugdu, 14 aylikken yiriimemesi nedeniyle basvurdugu kurum-
da serebral palsi distiniilerek fizik tedavi baslandigi 6grenildi.
Akrabalgi olmayan ailenin ilk cocugu olan hastanin soygeg-
misinde 6zellik yoktu. Muayenesinde minér disformik 6zellik-
leri (kaba yliz, genis ¢ene, iri, belirgin 6n Ust kesici disler), sag
angulis oris hipoplazisi, denge ve koordinasyon bozuklugu,
mental-motor gerilige ait 6zellikler saptandi. Kranial magne-
tik rezonans (MRG) goriintileme, karyotip analizi, dogumsal
metabolik hastalik incelemeleri normal idi. WES (yeni nesil dizi
analizi) incelemesinde WAC geni c.1648C>T (p.R550X) hetero-
zigot nonsense mutasyonu saptandi Sanger Dizi analizinde de
bu degisiklik heterozigot olarak tespit edildi. WAC geni 10.kro-
mozomun kisa kolunda (10p12.1) yer alan, H2B histon modi-
fikasyonunda yer alan bir gendir. WAC geni R550X “de novo”
mutasyonu simdiye kadar 11 olguda bildirilmistir. Zihinsel ge-
rilik, 6grenme gicligi bu olgularda baslica 6zelliktir. Sadece
bir olguda epilepsi saptanmistir. Bu olgu sunumu ile epilepsi
ve zihinsel geriligi olan ve etiyolojisi aydinlatilamayan olgular-
da WES incelemesinin tani koyma ve prognozu belirlemedeki
Oonemi ile bu olgularda yeni tanimlanan genlerden WAC gen
¢.1648C>T (p.R550X) mutasyonun tespit edilebilecegi ve ay-
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rica yeni farkli aday genlerinde saptanabilecegi vurgulanmak
istenmistir.

Anahtar kelimeler: Direncli epilepsi, zihinsel gerilik, motor
gerilik.

P-058
Kronik Bobrek Yetersizligi Olan Cocuklarda Hu-
zursuz Bacak Sendromu

Nurdan Yildiz!, Mehtap Sak’, Neslihan Cicek', Dilsad Tiirkdo-
gan?, Harika Alpay’

"Marmara Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim
Dali, 2Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nérolojisi Bi-
lim Dali

Girig: Huzursuz bacak sendromu (HBS), uyku ya da dinlenme
sirasinda ortaya gikan bacaklarda uyusma, karincalanma, hu-
zursuzluk gibi rahatsiz edici hisler olarak tanimlanir. Kronik
bobrek hastaligi (KBH) olan eriskinlerin yaklasik “4'inde HBS
gorulmekte, uyku bozukluklarina yol acarak yasam kalitesini
distrmektedir. KBH olan ¢ocuklarda HBS siklidi ile ilgili yeterli
veri bulunmamaktadir. Bu ¢alismada KBH olan ¢ocuklarda HBS
sikliginin arastiriimasi ve KBH evreleri ile iliskisinin degerlendi-
rilmesi amaclandi.

Hasta ve Yontem: Cocuk Nefrolojisi Polikliniginde KBH tani-
siyla izlenen 5-18 yaslarinda 87 hasta ¢alismaya alindi. Calis-
manin aileye aciklanmasi ve onamlarinin alinmasi sonrasinda
tlim hastalara“Uluslararasi Huzursuz Bacak Sendromu Calisma
Grubunun” anketi uygulandi. Hastalara ait demografik bilgiler
ile klinik ve laboratuvar bulgulari dosyalarindan kayit edildi.

Sonuglar: Hastalarin 42'si (% 48,2) kiz, 45'i (%51,8) erkek olup
ortalama yaslari ve takip streleri sirasiyla 10,5+4,2 (4,5-22,7) ve
5+12,7 (1,5 ay-19,4 yil) yil idi. Ortalama glomertil filtrasyon hizi
(GFH) 37,6£19,7 ml/dk/1.73m2 saptandi. Kronik bobrek has-
taliginin en sik nedeni 57 (% 65,5) hastada konjenital Uriner
sistem anomalileri (CAKUT), 13'tinde (% 14,9) herediter hasta-
liklar, 10'unda (% 11,2 ) nérojen mesane ve 6 (% 6,9) hastada
otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi idi. On iki hasta
renal replasman tedavisi almakta idi (6 hemodiyaliz, 6 periton
diyalizi). Altmis bes (% 74,7) hastada Evre 3 ya da 4 KBH mev-
cuttu. iki (%2,3) hastada HBS saptandi. Bu hastalarin ailesinde
HBS 6ykusi yoktu. Kendisinde HBS olmayan ti¢ hastanin anne-
si ve bir hastanin amcasinda HBS oldugu gorildu.

Gikarim: Huzursuz bacak sendromu, KBH olan ¢ocuklarda na-
dir gorilen, ancak unutulmamasi gereken bir durumdur. Kro-
nik bébrek hastaliginin herhangi bir evresinde gorulebilir. An-
cak KBH' I gocuk hastalarda HBS sikhiginin belirlenebilmesi icin
cok merkezli, yliiksek hasta sayisi ile yapilan ¢alismalara ihtiyag
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duyulmaktadr.

Anahtar kelimeler: Huzursuz bacak sendromu, kronik bobrek
hastaligi, cocuk, diyaliz

P-059
Lupus Nefriti Tanisinda Elektron Mikroskopisi Ge-
rekli Midir?

Ece Cetin’,Nurdan Yildiz', Mehtap Sak’, ibrahim Gokce', Nes-
lihan Cicek', Sercin Glven', Handan Kaya', Harika Alpay'
"Marmara Universitesi Hastanesi Pediyatrik Nefroloji Ana Bil-
lim Dah

Giris: Renal tutulum sistemik lupus eritematozusun (SLE) en
onemli morbidite ve mortalite sebebidir. SLE'de en sik diffiiz
proliferatif glomerilonefrit (DPGN)(Class V) gorilir. Lupus
nefritinde immdiin kompleks birikiminin olmamasi ¢ok nadir-
dir ve pauci-immin glomerilonefrit olarak adlandirilir. Bu
hastalarda prognoz daha kotldir. Lupus nefritinde tani 151k
(IM) ve immiinfloresan (iF) bulgularina gore konulmakta,
elektron mikroskobik(EM) inceleme ise bircok merkezde uy-
gulanamamaktadir. Bu yazida SLE tanisi alan, bébrek biyopsi
materyalinin iF incelemesinde immiin birikim gézlenmeyen
ve pauci-immin DPGN tanisi alan, ancak EM’ de elektron dens
birikimler gozlenen bir hasta sunularak, ¢cocukluk ¢agi lupus
nefriti tanisinda EM' nin tartisilmasi amaclanmistir.

Olgu: 10 yasinda kiz hasta viicutta sislik sikayeti ile basvurdu-
gu merkezde yaplilan tetkiklerinde (3+) proteiniri gorilmesi
ve albliminin 1.9 gr/dl bulunmasi lizerine tarafimiza yonlendi-
rilmisti. Fizik muayenesinde bifissiir 6dem ve bilateral 3+ preti-
bial 6demi mevcuttu. Laboratuvar incelemesinde bébrek fonk-
siyonlari normal, albiimin 1.9 gr/dl, C3:0.46 g/I(dusuk), C4:0.06
g/I(distik), ANA(+++), antidsDNA zayif pozitif, anti-SM(+), an-
ti-RNP(+), anti-Nukleosom(+), anti-RibozomalP(+),idrar prote-
in atihmi1 300 mg/m?/saat idi. Bobrek biyopsisi yapilan hasta-
nin IM incelemesinde DPGN bulgulari saptandi, iF incelemede
immin depolanma izlenmedi ve “pauci-immin DPGN” tanisi
konuldu. Hastaya prednizolon baslandi, 4.haftada masif prote-
intrisi devam ettigi icin tedaviye intravendz siklofosfamid ek-
lendi. Bu dénemde sonuglanan biyopsinin EM incelemesinde
yaygin subepitelyal ve subendotelyal,yer yer intramembranéz
lokalizasyon gosteren elektron yodun birikimleri mevcuttu.
Hastanin IF incelemesi(-) olmasina ragmen EM bulgularina
gore immun birikim oldugu goérildi ve pauci-immiin lupus
nefriti olmadig1 diistinildi. Alti doz aylik siklofosfamid teda-
visi sonrasinda mikofenolat mofetil (MMF) baslandi.Hastamiz
halen MMF ve diislik doz prednol almakta olup idrar proteini
negatif, bébrek fonksiyonlari normal sinirlardadir.
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Sonug: Lupus nefritinde tani siklikla IM ve iF bulgularina gére
konulmaktadir, ancak iF incelemenin farkli nedenlerle negatif
olabilecegi unutulmamalidir. Elektron mikroskopide elektron
dens birikimlerin gorilmesi immin birikim oldugunun gos-
tergesi olup lupus nefriti tanisini destekler, yanhs degerlendir-
melerin 6nline gegilmis olur. Cocukluk ¢adi lupus nefritinde
prognozun belirlenmesi ve tedavi plani acisindan EM ile de-
gerlendirme 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Lupus Nefriti, Elektron Mikroskopisi.

P-060
Akut Bébrek Hasari ile Bagsvuran Metilmalonik
Asidemi

Ceren Bilgiin', Sercin Giiven?, Emel Ozcan’, Neslihan Cicek?,
Mehtap Sak? Nurdan Yildiz? ibrahim Gékee?, Harika Alpay?
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi Ve Hastalik-
lari Anabilim Dali

’Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dal
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Uni-
tesi

Giris: Metilmalonik asidemi, metilmalonik asidin kataboliz-
masl! sirasinda gorev alan metilmalonil Ko-A mutaz enzim
eksikligine baglh metabolik bir hastaliktir. Otozomal resesif
kalitilir. insidansi 1:48.000 olarak bulunmustur. Organik aside-
miler klasik olarak hayatin ilk 3 gliniinde pansitopeni, emme-
me, ilerleyici ensefalopati gibi tablolarla ortaya cikabilir ya da
heniiz tani konulamadan ani 6lim ile sonlanabilir. Daha hafif
sekli olan izole metilmalonik asidemilerde ya da adenozil ko-
balamin kofaktor eksikligine neden olan kobalamin A veya B
bozukluklarinda hastalik stt ¢ocuklugu, oyun cocugu hatta
adolesan yaslara kadar ortaya ¢ikmayabilir. Bu hastalar kro-
nik bobrek yetmezligi, proksimal tiibller renal disfonksiyon
ile bagvurabilir. Tan1 plazmada propionil karnitin artisi, idrar
metilmalonik asit, 3-OH-propionik asit ve metilsitrat artigi ile
konur. Kan aminoasitleri ve idrar organik asitleri 6lglimleri ge-
reklidir. Tedavide proteinden kisith diyet, B12 yanitli olgularda
intramuskuler hidroksikobalamin, sekonder karnitin eksikligi-
ni 6nlemek icin karnitin, sekonder hiperamonyemiyi dnlemek
icin sodyum benzoat/sodyum fenilbutirat kullaniimaktadir.

Olgu: Uc yas tic aylik erkek hasta acil servise (i¢ glindiir olan
halsizlik, genel durumda bozulma ve oral alimda azalma sika-
yetleri ile bagvurdu. 2800 gr 38. gestasyonel haftasinda dogan
hastanin altinci ayda hipokalsemi nedeniyle dokuz giinliik ya-
tig 6ykusu oldugu ogrenildi. Agsilar yasina uygun ve postnatal
dokuz gunlikken o6len hidrosefalik bir kardes dykusu vardi.
Anne ve baba arasinda birinci derece kuzen evliligi mevcuttu.
Fizik muayenesinde kalp tepe atimi: 143/dk, dakika solunum
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sayisi: 48/dk, Glasgow koma skoru 4-5 saptandi. Asidotik so-
lunumu ve hepatomegalisi mevcuttu. Kan gazinda pH: 6.83,
pco2: 14 mmHg, HCO3: 2.2mmol/L, Baz acigi: -30,3 mmol/L,
laktat 1,7 mmol/L ve biyokimyasal parametrelerinde Na 131
mEq/L, K: 3,7 mEqg/L, Glukoz: 112 mg/dL, BUN: 69 mg/dL, kre-
atinin: 1.96 mg/dL, P: 7,1 mg/dL, Urik asit 13.01 mg/dL idi. Has-
tanin amonyak degeri 197.89 umol/L (16-68) ve INR'si 2,73 bu-
lundu. Anyon acigi 30,4 hesaplandi. Ciddi metabolik asidozu
ve akut bobrek hasari olan hasta yogun bakimda izleme alindi.
Artmis anyon acikli metabolik asidoz ayirici tanisi icin meta-
bolik taramalari yapildi ve idrar organik asitlerinde idrarda
metilmalonik asit diizeyi 3034,74 mmol/mol kreatinin(0-0.01)
saptandi. Metil malonik asidemi tanisi ile proteinden kisitli
diyet, karnitin ve hidroksikobalamin tedavisi baslandi, cocuk
metabolizma poliklinik takibine alindi.

Sonug: Organik asidemilerde tani yasi genellikle yenidogan
donemi olmasina karsin bazi vakalar daha ge¢ tani alabilir.
Ozellikle artmis anyon acikli metabolik asidozu olan pediatrik
hastalarda metabolik hastalik, laktik asidoz, diyabetik ketoasi-
doz ve intoksikasyon ayirici tanilari yapilmalidir. Bu hastalarda
cok hizli akut bobrek hasari gelisebilecegi akilda tutulmahdir.

Anahtar kelimeler: Metilmalonik asidemi, Akut bobrek yet-
mezligi, Metabolik asidoz.

P-061

Siradisi Birliktelik: Atipik Hemolitik Uremik Send-
rom Ve Otozomal Dominant Polikistik Bobrek
Hastaligi

Mehtap Sak', Neslihan Cicek’, Salih Karaoglu?, Sercin Giiven',
Nurdan Yildiz', ibrahim Gékge', Harika Alpay’

'Marmara Universitesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali,2Marmara
Universitesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

Giris: Atipik hemolitik tGremik sendrom (aHUS), alternatif
kompleman sisteminde aktivasyona yol acan mutasyonlarin
ve antikorlarin (Faktor H (FH), Faktor |, Faktor B, MCP (CD46),
trombomodiilin, C3, FH antikorlari gibi) neden oldugu béb-
rek fonksiyon testlerinde bozulma, mikroanjiyopatik hemolitik
anemi ve trombositopeni ile karakterize bir hastaliktir. Otozo-
mal dominant polikistik bobrek hastaligi (ODPBH) ise genetik
nedenli bébrek hastaliklarinin en sik sebebi olup, PKD 1, PKD 2
ya da GANAB mutasyonlari sonucu ilerleyici bébrek kistlerine
ve eriskin donemde bdbrek yetmezligine yol agmaktadir. Bu
yazida aHUS tanisi ile izlenirken aile hikayesinden yola cikila-
rak ODPKB tanisi da alan bir vakayl sunmay1 amacladik.

Olgu: Daha 6nce bilinen hastaligi olmayan on (g yasinda er-
kek cocuk idrar renginde koyulasma ve agizdan kan gelme si-
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kayetleri ile acil servise basvurdu. Hikayesinde son U¢ glndir
olan Ust solunum yolu enfeksiyonu bulgulari ve bir kez sulu
diskilama mevcuttu. Soygecmisinde akraba evliligi yoktu, ba-
basi ve dedesi ODPBH ile takipli idi. Fizik muayenesinde hasta-
nin boyu 25-50. persantilde olup kilosu 3. persantilin altinda
idi, sistem muayenelerinde ise 6zellik saptanmadi. Laboratuar
tetkiklerinde hemoglobin degeri 11.6 gr/dl’ den 7.8 gr/dl’ ye
kadar diisen hastada ayrica trombositopeni (6000/mm3), béb-
rek fonksiyon testlerinde bozulma (BUN: 43 mg/dl, kreatinin:
1.15 mg/dl), yiiksek laktat dehidrogenaz (2168 U/L), normal
retikilosit (%1) ve diisiik haptoglobulin (<0.025 mg/dl) diizey-
leri saptandi. Direkt Coombs negatif, C3 ve C4 normal idi. Peri-
ferik yaymasinda mikroanjiyopatik hemolitik anemi ile uyumlu
parcalanmis eritrositler gorildi. ADAMTS13 aktivitesi normal
(%106) saptandi. Hasta HUS tanisi aldi, renal replasman teda-
visi ihtiyaci olmadan laboratuar parametreleri normale déndi.
Bobrek ultrasonografisinde 6zellik saptanmadi. Klinik olarak
tipik HUS' e benzeyen hastanin genetik incelemesinde CD46
geninde heterozigot ¢.776delG (p.259Valfs*39) mutasyon
saptandi ve hasta aHUS olarak degerlendirildi. Bébrek ultra-
sonografisinde kist olmamasina ragmen aile hikayesi olmasi
nedeniyle bakilan PKD 1 geninde ODPBH ile uyumlu olarak
heterozigot c.971G>T mutasyon saptandi.

Sonug: Birliktelikleri tanimlanmamis, yuksek mortalite ve mor-
biditesi olan bu iki bébrek hastaliginin tanisinda genetik in-
celemenin ¢cok dnemli bir yere sahip oldugu acik bir sekilde
gosterilmistir.

Anahtar kelimeler: Atipik Hemolitik Uremik Sendrom, Otozo-
mal Dominant Polikistik Bobrek, Cocuk.

P-062
Nadir Bir Olgu Sunumu: Fabry Hastaligi

Umut Durak’, Arzu Selamioglu’, Nursel Elgioglu’
"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Bilim
Dali

GIRIS: Fabry hastaligi ilerleyici bébrek yetmezligi, kalp hasta-
ligi, serebrovaskiler hastalik (inme), periferik néropati, isitme
kaybi, terleme azlidi, gastrointestinal yakinmalar ve cilt lez-
yonlari ile karaterize X'e bagli kalitim gosteren nadir bir lizo-
zomal depo hastaligidir. Erkeklerdeki prevalansi 1/50.000 olup
kadinlarda bazen klinik etkilenme goriilmesine ragmen preva-
lansi bilinmemektedir.

OLGU: 30 yasindaki erkek hasta son 1-2 yildir kalca ve kasik-
larinda kirmizi lekeler siikayeti ile basvurdu. 10 yasindan beri
el-ayaklarda yanma hissi, az terleme, sicaga tahammuilsiizltk,
bazen bas dénmesi ve sindirim problemleri (ishal) mevcuttu.
Fizik muayenesinde sag gluteal bélgede 10X15 cm' lik alanda
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kapiller vaskiiler malformasyonu olup g6z muayenesinde kor-
nea vertisillata saptandi. Yapilan cilt biyopsisinin anjiokeratom
ile uyumlu gelmesi tizerine gonderilen alfa galaktozidaz enzim
diizeyi cok disiik, plasma Gb3 (globotriaosylceramide) yiik-
sek saptandi. GLA gen analizinde ¢.606_607delTG (p.C202*)
(p.Cys202*) hemizigot pozitif bulundu. Masif proteinuri ne-
deniyle yapilan bobrek biyopsisinin elektron mikroskobi in-
celemesinde epitelyum ve endotel hiicrelerinde sitoplazmik
inkluzyon (miyeloid cisimler) ve sekonder lizozomlar saptandi.
Hastaya Fabry hastaligi tanisi kondu ve Alfa galaktozidaz en-
zim replasmanina baslandi. Hasta su an 42 yasinda olup teda-
vinin (dilizensiz) 9. yilinda son dénem bobrek yetmezligi ge-
lismesi tGzerine hemodiyalize baslandi. Hastamizin ablasinda,
annesinde, kizinda bu mutasyon heterozigot bulundu. Hasta-
nin 50 yasindaki ablasina ateroskleroz nedeniyle koroner stent
takildigi, 72 yasindaki annesinde fasyal anjiokeratomlar, 12 ya-
sindaki kizinda ise g6zde kornea vertisillata oldugu 6grenildi.

SONUC: Fabry hastaligi (OMIM 301500) GLA gen (Xq22)
mutasyonu sonucu lizozomal alfa-galaktosidaz A enziminin
eksikligi ile dokularda glikosfingolipidlerin birikimine bagl
organ hasari yapan bir hastaliktir. ilk bulgular cocukluk cagin-
da gorilen akroparestezi, karin agrisi, anjiokeratom, terleme
azhgi ve kornea opasiteleri iken yas ilerledikce renal, serebro
ve kardiyovaskdler islev bozukluklari ortaya cikabilmektedir.
Karin agrist irritabl barsak sendromuyla karisabilmektedir. Soy
agaci taramasiyla etkilenen diger bireylerin erken tanisi sagla-
nabilmektedir. Kadinlarda Fabry Hastaligi erkeklere gore daha
ileri yaslarda ve daha hafif semptomlarla gorilebilmektedir.
Erkeklerde enzim diizeyi dusuklugi anlamli iken kadinlarda
ilk secenek olarak mutasyon analizi yapilmasi 6nerilmektedir.

Anahtar kelimeler: Anahtar Kelimelers: GLA geni, anjiokera-
tom, akroparestezi

P-063
Metabolik Asidozla Prezente Olan iki Organik Asi-
demi Olgusu

Arzu Selamioglu', Umut Durak’, Emel Uyar?, Huriye Nursel El-
gioglu'

'Marmara Universitesi Cocuk Metabolizma BD

?Marmara Universitesi Cocuk Yogun Bakim BD

GIRIS: Propiyonat metabolizmasi bozukluklarindan propiyo-
nik asidemi ve metil malonik asidemi otozomal resesif kalitimh
olup sirastyla propiyonil CoA karboksilaz ve Metilmalonil-KoA
mutaz enzimlerinin eksikligi sonucu ortaya cikan organik asi-
demilerdir.
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OLGU-1: Sekiz aylk kiz hasta kusma, halsizlik, nefes alip ver-
mede zorluk ile getirildi. Ozge¢misinde hastanede C/S ile miad
3300 gram olarak dogmus idi. Soy ge¢misinde 1. derece kuzen
evliligi vardi. Ailenin bir cocugu 13 glinliikken kaybedilmisti.
Fizik muayenesinde genel durum orta, hipotonik, dehidrate
gorinimde, Kussmaul solunumu mevcuttu, hepatospleno-
megalisi yoktu. Aksiller viicut 1sisi: 37.4 °C nabiz: 178/dakika,
solunum sayisi 62/dakika, kan basinci 90/70 mmHg ve oksi-
jen satlirasyonu %90 idi. Laboratuvar tetkiklerinde; pH:7.21
pCO2:11 mmHg, HCO3:4.1 mEqg/L, BE:-23 mmol/L, laktat: 2
mmol/L, anyon gap:32 idi. Tam idrar tetkikinde keton (+3) idi.
Tandem MS ile yapilan kanda aminoasit/acil karnitin calisma-
sinda C3-propiyonil karnitin diizeyinde artis ve plazma ami-
noasit analizinde hiperglisinemi saptandi. Ayrica idrar organik
asit incelemesinde 3-OH propiyonik asit, 3-OH bditirik asit,
3-OH izovalerik asit, tigilglisin ve propiyonilglisin atiimlarinda
artis mevcuttu. Propiyonik asidemi olarak degerlendirilen ol-
guya duslk proteinli diyet (1 g/ kg/g), biotin (10 mg/qg), L-kar-
nitin (100 mg/kg/g) baslandi.

OLGU-2: Uc yasindaki erkek olgu halsizlik, uyku hali sikayet-
leri ile getirildi. Ozgecmisinden 38. gebelik haftasinda C/S ile
2800 gram olarak dogmus idi. Soygecmisinde birinci derece
kuzen evliligi ve yenidogan déneminde 9 giinliikken kaybe-
dilen kardes 6yklsii mevcuttu. Gelisinde atesi: 36.1°C, kalp
tepe atimi 143/dk., tansiyonu 110/80 mmHg, solunum sayisi:
48/dk., saturasyonu %90 idi. Genel durum koétd, agrili uyarana
yaniti mevcuttu, dehidrate goriiniimdeydi. Kussmaul solunu-
mu mevcuttu, karaciger 4 cm kot alti ele geliyordu. Labora-
tuvar tetkiklerinde; BUN: 69 mg/dL, Kr:1.96 mg/dL, pH: 6.83,
pCO2 :14 mmHg, HCO3 : 2.2 mEqg/L, BE: -30.3 mmol/L, laktat:
1,7 mmol/L, amonyak: 197 pmol/L idi. Tam idrar tahlilinde
keton (+) idi. Tandem kitle spektrofotometrisinde C3-acil
karnitin yuksekligi (23.54 pmol/L; normali 0.28-2,9 umol/L)
saptandi. idrar organik asit analizinde metilmalonik asit (3034
mmol/mol krea; normali 0-0.01 mmol/mol krea), tigil glisin (9
mmol/molkreatinin (0-0,01) diizeyleri yliksek saptandi. Ayrica
3-hidroksi butirik asit, 3-hidroksi valerik asit atihmlarinda ar-
tis saptandi. Bu sonuglarla MMA tanisi konulup tedavi olarak
L-karnitin (100 mg/kg/giin), siyanokobalamin (1 mg/gin ),
proteinden kisitli diyet (0.25 g/kg/giin) baslandi.

SONUCG: Ulkemizde akraba evliliginin yaygin olmasi nedeniyle
dogumsal metabolik hastaliklar oldukca siktir. Aciklanamayan
metabolik asidoz, baz a¢igi ve slipheli klinigi olan dykisiinde
kardes olimii ve akraba evliligi olan hastalar metabolik hasta-
lik acisindan degerlendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: propiyonik asidemi, metil malonik aside-
mi, organik asidemi

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-064
Akut Fulminan Miyokardit Olgusunda Yasam Kur-
taran Girisim; Ecmo

Elif Erolu’ Mehmet Karacan', Ozlem Sarisoy’, Vildan Atasayan',
Seher Erdogan?, Ali Can Vuran®

'Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma
Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji Bolimii, 2Saglik Bilimleri Uni-
versitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik
Yogun Bakim Bo&liimd, 3Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye
Egitim ve Arastirma Hastanesi Pediatrik Kalp Damar Cerrahisi
Bolima

Giris: Miyokardit sistemik semptomlar ve nefes darlidi, gogis
agnisi ile prezente olan kalp kasinin enflamatuvar bir hastaligi-
dir. Cogunlukla hafif semptomlarla seyir gosterse de fulminan
da seyredebilir. ECMO tedavisi ile basarili sonug alinan akut ful-
minan miyokardit olgusunu sunmayi amacladik.

Olgu: On iki yasinda erkek hasta on giindir siren ishal, kus-
ma, bogaz agrisi, ates ve yeni gelisen nefes darligi ve gogus
agrisi sikayeti ile cocuk acile basvurdu. Vital bulgularinda kalp
hiz1 120/dk solunum sayisi 30/dk oksijen saturasyonu %75 idi.
Oskultasyonda wheezing, subkostal ve suprasternal ¢ekilme-
leri mevcuttu. Kalp sesleri tasikardik, Gflirim yok idi. Telekardi-
yografide akcigerde pamuk atilmis manzara ve kardiyomegali
mevcuttu. Beyaz kire sayisi 16840, CRP:0.8 mg/dl, AST:178 U/
It, ALT: 35 U/It, LDH:686 U/It, Na:129 mEq/It idi. Entlibe edile-
rek yogun bakima yatisi yapildi. Kardiyak enzimlerden CK-MB:
129ng/ml, Troponin 32ng/ml saptanmasi Uzerine tarafimiza
konsulte edildi. Ekokardiyografide global ventrikiil hareket-
leri azalmis, sol ventrikiilde minimal dilatasyon, EF: %34, KF:
%16 olarak saptandi. EKG'de voltaj diistikligd, sol prekordiyal
derivasyonlarda ST yiiksekligi, QRS siresinde hafif artis mev-
cuttu. Hipotansiyon nedeniyle baslanmis olan dopamin infiiz-
yonuna milrinon, noradrenalin eklendi. Kan basincinda yeterli
diizelme olmamasi lizerine dobutamin ve son olarak da adre-
nalin tedavisi eklendi. IVIG (2gr/kg dozda) inflizyonu baglandi.
izlemde 235/dk hizda genis QRS tasikardi atag gelisti. Lido-
kain 1 mg/kg dozda infliizyonuna cevapsiz olmasi tzerine 1J/
kg dozda kardiyoversiyona yanit saglandi. Ventrikiler tasikardi
ataklan 4 kez araliklarla gelisti. Aritminin kontroli icin inotrop
inflzyonlar azaltilmak istendiginde ciddi hipotansiyon ve 10-
20 sn slren kardiyak arrest yasanmasi lGizerine venoarteriyel
ekstrakorporal membran oksijenitér (ECMO) tedavisine gecil-
mesine karar verildi. Tedavinin 8. gliniinde ECMO’dan ayrildi.
Miyokardit etyolojisine yonelik etken gosterilemedi. Yatisinin
15. gliniinde servis yatisina gecilen hasta antibiyoterapisinin
sonlanmasi tizerine taburcu edildi.

Sonug: Akut fulminan miyokardit, hizli seyirli kalp yetmezligi,
hemodinamik instabilite, ventrikller disfonksiyon ile karakte-
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rizedir. Ventrikiler tasikardi, diisiik EF ve ylksek CK diizeyleri
bu olgularda k&t prognoz kriterleridir. ECMO tedavisi, akut
fulminan miyokarditte dogru zamanlama ile hayat kurtaricidir.

Anahtar Kelimeler: Akut fulminan miyokardit, ECMO, ARDS

P-065
Tiirkiye’de Depresyon Ve Ozkiyim Yasi Giderek Dii-
stiyor Mu?

Feyza incekdy Girgin'
'Saglik Bilimleri Universitesi Fethi Sekin Sehir Hastanesi,’Saglik
Bilimleri Universitesi Elazi§ Fethi Sekin Sehir Hastanesi,

GIRIS: Zehirlenmeler cocukluk caginda énlenebilir morbidite
ve mortalitenin dnemli nedenlerinden biridir. Elazi§ Egitim ve
Arastirma Hastanesi ve Elazi§ Sehir Hastanesi Cocuk Yogun
Bakim Unite’sinde tedavi edilen zehirlenme vakalari degerlen-
dirilerek, cocukluk déneminde depresyon ve 6zkiyim oranla-
rindaki artis ve 6nlenebilirligin sorgulanmasi amacglanmistir.

MATERYAL VE METOD: 3. basamak ¢cocuk yogun bakim uni-
temize 01.05.2018-01.12.2018 tarihleri arasinda zehirlenme
nedeniyle getirilen 0-18 yas arasindaki ¢cocuklar ¢calismaya ali-
narak prospektif olarak degerlendirildi. Yas, cinsiyet, intoksi-
kasyon nedeni, ilac iliskili zehirlenmelerde alinan ilag tipi, has-
taneye basvuru siresi ve nedeni, mide lavaji uygulanma saati
ve mortalite bilgileri kaydedildi.

BULGULAR: 7 aylik siire¢ icerisinde yogun bakim tnitemizde
izlenen toplam 174 olgunun 48'i zehirlenme nedeniyle yatiri-
lan olgulardi (%27). Zehirlenme vakalarinin yas araligi 13 ay-
17 yas 8 ay arasinda (ortalama yas 8,25+0,27 yas) idi. 48 vaka-
nin 27 tanesi (%56) kaza ile olan zehirlenmeler, 21 tanesi ise
ozkiyim amacli zehirlenmeler (% 44) idi. Tim zehirlenmelerde
vakalarin % 54’ erkek iken; 6zkiyima yonelik ilag aliminda va-
kalarin %62 si kiz idi. ilag iliskili zehirlenmelerde en sik nede-
ni santral sinir sistemi ilaclan (%32,9) olusturuyordu. Ozkiyim
amach olan ilag alimlarinda vakalarin %42,9'u kendi kullandig
ilaci yiksek dozda alma sonrasinda basvurmustu. Tim zehir-
lenmelerde hastaneye en sik basvuru sikayeti ailenin haberdar
olmasi (%67), ikinci en sik sikayet kusma idi (%15). Hastaneye
ortalama basvuru siiresi 2+0,9 saat, mide lavajinin ortalama
uygulanma saati 2,4+0,7 saat idi. Mortalitemiz yoktu.

TARTISMA: Zehirlenmeler tim diinyada ve ulkemizde onle-
nebilir morbidite ve mortalitenin dnemli sebeplerinden biri-
dir. Cocuklarda depresyon tanisinin ve 6zkiyim amach zehir-
lenmelerin sayisinin son derece yiiksek oldugu ve bu girisimin
yasinin 11'e kadar diismus oldugu goriilmektedir. Son on yilda
zehirlenme vakalari icerisinde 6zkiyim amagli olanlarin sayisin-
daki bu artig dikkate alindiginda sayinin giderek daha da arta-

“Once koruma, pediatristin rolii”

bilecegi fikri endise vericidir.

Anahtar Kelimeler: cocuk, depresyon, 6zkiyim, yogun bakim,
zehirlenmeler

P-066
Atlanilmamasi Gereken Bir Kromozom Anomalisi:
47, XYY

Hilal Aydin', Mehmet Geyik', Samet Benli’, ibrahim Hakan Bu-
cak', Mehmet Turgut’

'Adiyaman Universitesi Kadin Dogum Ve Cocuk Hastanesi, Co-
cuk Saglig1 Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

Giris: 47,XYY en sik gortlen cinsiyet kromozom anormallikle-
rinden birisidir. 47, XYY’ li bireyler karakteristik bir 6zellik gos-
termediginden tim yasamlari boyunca tani konulamayabilir.
Hastalik genetik gecis gostermemekle birlikte kesin tanisi kro-
mozom analizi ile konulmaktadir. Hastaliga 6zgu kiiclk ¢ene
ya da azospermi gibi komponentler puberteden sonra belir-
ginlestigi icin hastaligin tanisini erken ¢ocukluk déneminde
koymak zordur.

Olgu: 8 yasinda erkek hasta Cocuk Noroloji poliklinigine ko-
nusmada gerilik, okulda arkadaslarindan derslerinde geride
kalma sikayeti ile basvurdu. Hastanin prenatal, natal ve post-
natal dykusinde bir 6zellik yoktu. Anne ve baba arasinda ak-
rabalik olmayan olgunun yiriimeye 3 yasinda, tekli kelimeleri
4 yasinda konusmaya basladigi 6grenildi. Fizik muayenesinde;
kaba yiliz goriinim disinda sistem muayaneleri dogaldi. Has-
tanin néromotor retardasyon nedeni ile dis merkezde izlem-
de oldugu ve kranial magnetik rezonans gorintilemesinde
(MRG) lateral ventrikiil posterior hornlarda hipoksik iskemi
sekeline ait uyumlu lezyonlar saptandigi 6grenildi. Dikkat ek-
sikligi ve hiperaktivite nedeni ile metilfenidat kullanim oykisu
olan hastanin hemogram, biokimya, tiroid fonksiyon testleri,
vitamin duzeyleri, metabolik tetkikleri normal olarak izlendi.
isitme testinde patoloji saptanmadi. Kranial MRG’ de bilateral
lateral ventrikul okspital horn komsulugunda I6komalazik de-
gisiklikler izlendi. Kaba ytz gériinimu nedeni ile genetik bo-
lGm ile konsulte edilen hastanin kromozomal analizi: 47, XYY
ile uyumlu olarak geldi. Cocuk psikiyatri, cocuk endokrinoloji
ve ¢ocuk noroloji bélimiinde takibe alinan hastanin belli ara-
liklarla kontrolleri devam etmektedir.

Sonug: 47, XYY en sik goriilen kromozomal anomalilerden biri
olmasina ragmen 6zgil bir semptomu olmadigindan dolayi
kolaylikla atlanabilmektedir. Kaba yiiz gériinimi ve néromo-
tor gelisim geriligi disinda herhangi bir semptomu olmayan
hasta genetik bolimi ile konsulte edilmelidir.
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Anahtar kelimeler: Kaba yiiz goriinimi, néromotor retardas-
yon, kromozom analizi.

P-067
Angelman Sendromu: Bir Olgu Sunumu

Hilal Aydin’,Gékhan Ozel', ibrahim Hakan Bucak', Mehmet Ge-

yik', Mehmet Turgut'
'Adiyaman Universitesi Kadin Dogum Ve Cocuk Hastanesi Co-
cuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dal

Giris: Angelman Sendromu (AS) 15g11-13 lokusunu iceren
delesyon, uniparental dizomi, imprintlenme defekti ya da
UBE3A gen defektinden kaynaklanan, nadir gorilen bir gene-
tik hastaliktir. Etkilenmis kisilerde siddetli mental retardasyon,
motor gelisimde gerilik, konusma bozuklugu, karakteristik yiiz
gorinima bulunmaktadir.

Olgu: Sekiz yasinda kiz hasta nGromotor retardasyon tanisi ile
dis merkezde izlenirken, li¢ dakika sliren jeneralize tonik klo-
nik vasifta nébet gecirmesi nedeni ile klinigimize basvurdu.
Prenatal, natal ve postnatal dykustinde bir 6zellik bulunmayan
hastanin anne ve baba arasinda akrabalik yoktu. Kuzeninde
febril konvulziyon 6ykusti mevcuttu. Olgunun fizik muayane-
sinde dismorfik yliz gériinim, agir mental retardasyon, ko-
nusma bozuklugu, semer burun, kalin dudaklar, mikrosefali,
uzun filtrum, diiz oksiput, Ust ve alt ekstremitede kontraktur,
DTR canli, hipertelorizm, kifoskolyoz, streotipisi mevcut, g6z
temasi yoktu. Diger sistem muayaneleri olagandi. EEG'de; je-
neralize/ bisenkron yuksek amplitidli diken ve dalga komp-
leksleri gorildi. Kranial magnetik rezonans goriintiilemesinde
frontotemporal bolgede kortikal atrofi, bilateral lateral ventri-
kulde posterior bdlgede T2A ve FLAIR’ de minimal hiperinten-
site izlendi. Hastaya levetirasetam baslanildi. Klinik bulgular
ile AS'u duistinllen olgu, genetik bolimd ile konsulte edildi;
MLPA yontemi ile SNRPN metilasyonu; Angelman Sendromu
ile uyumlu olarak geldi. Belli araliklarla ¢ocuk néroloji polklini-
gine kontrole gelen hastanin takiplerinde nébeti olmadi.

Sonug: Mental retardasyon ve epilepsisi bulunan hastalarda
%6 oraninda AS gorilmektedir. Agir konusma bozuklugu, epi-
leptik nobetlerle birlikte dismorfik bulgulari olan olgularda
ayirici tanida AS dasindlmelidir.

Anahtar kelimeler: Dismorfizm, epilepsi, néromotor retar-
dasyon.

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-068
Smith-Magenis Sendromu: Bir Olgu Sunumu

Hilal Aydin',Ahmet Klcik',Mehmet Turgut', Mehmet Geyik'
'Adiyaman Universitesi Kadin Dogum Ve Cocuk Hastanesi Co-
cuk Saglig1 Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

Giris: Smith-Magenis Sendromu (SMS) mental retardasyon,
kraniofasial ve iskelet anomalileri ile uyku diizensizligi, agn
duyusunda azalma, cevre ile uyum problemleri gibi davranig
anormalliklerini iceren kompleks bir hastaliktir. Klinik fenotip
olgulara gore oldukga farkliik gosterebilmektedir. Genetik
analizde17p11.2 geninde delesyon mevcuttur.

Olgu: 15 yasinda erkek hasta jeneralize tonik klonik kasilma
sikayeti ile basvurdu. Hastanin prenatal ve natal dykisiinde bir
ozellik olmadigi; néromotor gelisimin geri oldugu, 15 glnlik-
ken afebril nébet gecirdigi ve o dénem bir antiepileptik ilag
almadigi 6grenildi. Anne ve baba arasinda akrabalik oykiisi
olmayan olgunun fizik muayenesinde; kaba yliz gérinim;
hafif mental retardasyon, dizartrik konusma disinda sistem
muayeneleri dogaldi. Hastanin cekilen elektroensefalografisi
normal olarak izlendi. Kranial magnetik rezonans gorintiile-
mesinde korpus kallosum yasina gore ince, frontotemporal
bolgede atrofi ve lateral ventrikillerde dilatasyon izlendi. Ru-
tin hemogram, biyokimya, vitamin tetkikleri, metabolik tetkik-
leri normaldi. Hastanin kardiyolojik tetkikleri (EKG, EKO) ince-
lemesi dogaldi. Hastaya valproik asit 20 mg/kg/ giin 2 dozda
baslanildi. Genetik ile konstilte edilen hastanin molekiiler kar-
yotiplemesinde 17p11.2 bolgesinde delesyon izlendi. Olgu-
muza Smith Magenis Sendromu tanisi konuldu. Klinik izleme
alinan hastanin takiplerinde nébet 6ykisi olmadi.

Sonu¢ Smith Magenis Sendromu 17p11.2 kromozom bol-
gesindeki delesyon ile birlikte gorilen en sik mikrodelesyon
sendromlarindan bir tanesidir. Kaba yiiz gériiniimu ve néro-
motor retardasyonu olan her hasta genetik agidan arastiriima-
hdir.

Anahtar kelimeler: Dismorfizm, epilepsi, genetik.

P-069
Cocukta Cok Nadir Goriilen Bir Hastalik: Wernicke
Ensefalopatisi

Gllten Thomas', Kivilcim Karadeniz Cerit?, Embiye Adali?, Mer-
ve Yilmaz Erdas? Giilcan Akyiiz', Giines Sager', Olcay Unver’,
Gazanfer Ekinci?, Dilsad Tirkdogan'

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Nérolojisi, istanbul, Tiirkiye, 2Marmara Universitesi Pen-
dik Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi, istanbul,
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Turkiye, *Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma
Hastanesi, Radyoloji, istanbul, Tiirkiye

Giris: Wernicke ensefalopatisi tiyamin eksikligine bagh gelisen
ve acil tedavi gerektiren norolojik bir tablodur. Akut ensefalo-
pati, okulomotor disfonksiyon ve ataksi triadi klasik bulgular
olup zamaninda mudahale edilmezse ciddi norolojik hasar ile
sonuclanabilir. Tiyamin eksikliginde medial talamuslar basta
olmak uzere beynin ylksek enerji gerektiren boélgelerinde si-
metrik lezyonlar gorulebilir. 40 glin TPN tedavisi sonrasinda
Wernicke ensefalopatisi gelisen bir olgu sunulmaktadir.,

Vaka takdimi: 11yasinda kiz hasta akut gelisen bas dénmesi,
bas agrisi, ataksi ve nistagmus nedeni ile tarafimiza konsiilte
edildi. Oykiisiinde daha &nce saglikli iken 50 giin 6nce inva-
jinasyon tanisi ile opere edilen ve operasyon sonrasi ileus ne-
deni ile reoperasyonu gerceklestigi 6grenilen hastanin son 40
glindir oral alimi tolere edemedidi icin Total Parenteral Nut-
risyon (TPN) ile beslendigi 6grenildi. Dudakta ve barsak mu-
kozasinda hiperpigmentasyon ve hamartom nedeni ile Peutz
Jeghers sendromu 6n tanisi ile tetkik edilmekteydi. Hastanin
norolojik muayenesinde bilinci uykuya meyilli, ataksik yurayu-
s mevcut olup eslik eden horizontal nistagmusu mevcuttu.
Hastanin cift gormesi vardi ancak g6z hareketlerinde kisitlilik
saptanmadi. Hastanin ¢ekilen Beyin MRG goriintiilemesinde
bilateral talamus anterior medial kesimde difiizyon kisitlan-
masi saptandi. Hastaya Wernicke ensefalopatisi 6n tanisi ile
tiyamin 200mg/giin intravendz (IV) inflizyon baslandi. intra-
vendz ilk doz tiyamin tedavisi sonrasi hastanin uykuya meyili-
nin geriledigi ve oral ahiminin basladigi gézlendi. Hastanin al-
makta oldugu tiyamin tedavisi hastanin semptomlarina gore
kademeli olarak 400mg/giin’ e kadar yukseltildi. 10 gunluk IV
tedavinin sonunda hastanin ataksi ve nistagmusunda belirgin
gerileme gozlendi. 2 hafta IV tedavinin ardindan hastanin te-
davisi glinde iki kez 250mg intramuskuler (im) olarak devam
edildi. Tedavinin 1. ayinda yapilan muayenesinde hastanin
ataksisinin tamamen kayboldugu, nistagmusun minimal de-
vam ettigi, hastanin bilin¢ ve oral aliminin iyi oldugu saptandi.
Hastanin idame vitamin tedavileri oral multivitamin seklinde
dizenlendi.

Sonug: Wernicke ensefalopatisi ¢cocukluk caginda nadir ol-
makla birlikte beslenme yetersizligi bulunan hastalarda akla
gelmeli ve uzun sireli intravendz beslenmesi planlanan has-
talarda hazirlanan TPN sivilarina vitamin destegi mutlaka ek-
lenmelidir.

Anahtar kelimeler: Ensefalopati, ataksi, okulomotor disfonk-
siyon.

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-070

Tekrarlayan Optik Nérit Ve Kronik inflamatuvar
Polinéropati ile Prezente Olan Kombine Periferik
Ve Santral Demiyelizasyon

Giines Sager', Giilten Thomas', Olcay Unver', Baris Isak? Ga-
zanfer Ekinci®, Dilsat Turkdogan'

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi
Gocuk Norolojisi

2Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi
Noroloji

3Marmara Universitesi Pendik Egitim Ve Arastirma Hastanesi
Radyoloj

GiRiS: Kombine santral ve periferik demiyelinizasyon (CCPD)
sendromu, santral sinir sisteminin immun aracili hastaliklari
arasinda yeni tanimlanan bir hastaliktir. CCPD, periferik poli-
noropati esliginde demiyelinizan beyin ve/veya spinal lezyon-
lara bagl olarak akut, subakut veya kronik baslangicli merkezi
ve/veya periferik sinir sistemi (PNS) bozuklugu ile karakterize-
dir.

OLGU: 8 yasinda, erkek cocukta 2014 yilinda akut agrisiz sol
g6z gérme bozuklugu gelisti ve papillit saptandi. Diger siste-
mik ve nérolojik muayeneler normaldi. Beyin omurilik sivisinda
(BOS) yapilan incelemelerde protein ve IgG indeksi (0.64 mg /
dl) hafif yiksekti ve oligoklonal bant (OB) saptanmadi. MRG
incelemeleri sol optik noriti dogruladi, kraniyal ve spinal MRG
normaldi. Anti aquaporind’e, anti MOG plazmada negatifti.
Enfeksiydz, toksik, metabolik, granilomatoz ve infiltratif si-
recler agisindan bakilan incelemeler normaldi ve klinik olarak
izole edilmis sendrom tanisi kondu, 5 giin boyunca 30 mg / kg
/glin IV kortiosteroid tedavisi verildi. Tedavinin ikinci gliniinde
gorme keskinligi % 40'dan% 100’e yikseldi. 2016 yilinda hasta
sag g6z gorme bozuklugu yasadi. Nérolojik muayenesinde sag
go6zde 151k refleksi yoktu ve sag gozde gorme keskinligi %50
idi. Kranial spinal ve orbital goriintilemesi, Orbita MRG'de
sag optik sinir kontrastli, T2 / FLAIR kesitlerde hiperintensite
saptanmasi disinda normaldi. Hastaya tekrarlayan optik norit
tanist konuldu. 2017 yilinda hasta alt ekstremitede gii¢siizlik
sikayeti ile basvurdu. Patellar ve asil tendon refleksleri bilate-
ral yoktu. Hastada alt ekstremitede simetrik kas gli¢stizligu
mevcuttu ve vibrasyon duyusu uzamisti. Sinir iletim calismala-
rinda (NCS), demiyelinizan 6zelliklere sahip duyusal ve motor
polindropati saptandi. MR calismalarinda medulla oblangata
diizeyinde tek kontrast tutan lezyon saptandi. Hastanin hem
klinik hem EMG bulgulari EFNS kriterlerini karsiladigindan kro-
nik inflamatuar polinéropati tanisi kondu.

SONUC: Hastamizda hem santral sinir sisteminin hem de peri-
ferik sinir sisteminin inflamatuar olarak etkilendigi gorinmis
olup bu bulgular yeni tanimlanan kombine periferik ve santral
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demiyelinizasyon sendromu tanisi ile uyumudur.

Anahtar kelimeler: kombine periferik ve santral demiyelizas-
yon sendromu, optik norit

P-071
Radyolojik Olarak Yaygin Serebral iskemi Sapta-
nan Bir Bebek Klinik Olarak lyi ise Ne Yapmaliyiz?

Emel Uyar' Niliifer Yalindag Oztiirk!, Ruslan Asadov?, Feyyaz
Baltacioglu?

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali, 2Marmara Universitesi Pendik
Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji Ana Bilim Dali

Giris: Serebral iskemi 6zellikle kiiglk bir bebekte izlendiginde
tibbi ekip icin korkutucudur. Optimal tedavi yaklagimi ise net
degildir. Ozellikle klinik ve gériintiileme arasinda klinik lehine
uyumsuzluk var ise risk fayda acisindan en iyi yaklasim tartis-
mahdir.

Olgu: 38 gunliik 6ncesinde saglikli term erkek bebek, sag kol
ve boynu iceren fokal bir nébet aktivitesi ile basvurdu. Oykii-
stinde 2 giindir uykuya meyil ve beslenmede azalma mev-
cuttu. Fizik muayenesinde vital bulgular normaldi. Uykuya
meyilliydi ancak kolaylikla uyandirilabiliyordu. Sol kolda orta
derecede gli¢csiizligu ve santral fasial paralizisi vardi. He-
mogrami, enflamasyon belirtecleri, tim koagulasyon testleri
normaldi. Biyokimyasinda hafif hiponatremi disinda 6zellik
yoktu. Kranial goriintileme orta hat kaymasina yol acan yo-
gun enfarkt ve 6dem ile uyumluydu. Yapilan serebral arteriyel
anjiografisi ileri derecede vaskiilopati oldugunu gosterdi. Elde
edilen klinik bulgular ve bebegin yasi distinildigiinde int-
rauterin donemde bagslayan, kronik zeminde gelisen akut bir
olay oldugu dusuiniildi. Bu durumun baslica anterior serebral
dolasimin etkilendigi, internal karotid arterlerin ug kisimlari
ve ana terminal dallarinin tikayici degisiklikleri ve proliferatif
kollaterallerle karakterize nadir bir hastalik olan Moyamoya
(MM) ile uyumlu olabilecegi diistintildi. Lezyon lokalizasyonu
posteriyor sirkulasyonu da etkilediginden ilk etapta MM di-
siinilmemis olsa da literatlirde etkilenen benzer vakalar bil-
dirilmistir. Anjiyografik gériintiilemelerde yogun vaskulopatik
degisim ve kollateraller saptanan hastada mevcut durumun
idiopatik (Moyamoya Hastaligi) veya spesifik altta yatan bir
durum (Moyamoya Sendromu) sonucu olabilecegi diistintld.
Klinik olarak stabil olan bebek levatirasetam ve aspirin ile teda-
vi edildi. Stabil klinik seyir izlenen hasta beslenmeye basladi.
Hemodinamik, solunumsal ve norolojik acidan ek sorun izlen-
medi. Genis tromboz paneli, enfeksiyon ve vaskdlit taramalari
normal saptandi.

“Once koruma, pediatristin rolii”

Sonug: Serebral iskemi ile gelen bebeklerde, 6zellikle goriin-
tlleme hastanin klinik durumundan orantisiz olarak daha kot
oldugunda, en iyi baslangi¢ yonetimi konusunda pek cok bi-
linmeyenler vardir. Gérlintiilemelere dayanarak tedavi se¢imi
medikal agidan ileri riskler yaratabilir. Hastanin klinik durumu
secilecek girisimsel yontemler ve tedavi olasiliklari agisindan
yol gosterici olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Serebral iskemi, moya moya

P-072
Cocuklarda Nadir Goriilen Bir Tablo: Hasimato En-
sefalopatisi

Olcay Unver', Giilten Thomas', Giilcan Akyiiz YUceI"GUne§
Sentiirk’, Dilsad Tiirkdogan'
"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi

Giris: Hasimato ensefalopatisi nadir goriilen, subakut baslan-
gicli, biling degisikligi, nobetler, miyokloniler, psikoz ve dep-
resyon benzeri tablo ile karakterize otoimmuin bir durumdur.
Geri dontsimli noropsikiyatrik bir tabloya neden olur.

Olgu: On bir yasinda erkek hasta 10 gliindir devam eden et-
rafindakileri tanimama, korkma, isitsel ve gorsel haliisinasyon,
uyku bozuklugu, istahta azalma nedeniyle basvurdu. Sistem
muayeneleri normal idi. Norolojik muayenesinde derin ten-
don refleksleri canli, alt ektremitede 1-2 atim klonus, huzursuz
ve ajite, yer ve kisi oryantasyonu kaybolmus, ifadesi mutsuz,
afekti donuk, g6z temasi kisith idi. Hastanin hemogram ve bi-
yokimyasal parametreleri, crp , kan laktat ve amonyak diizey-
leri normaldi. B12: 73 pg/ml (180-914), sT4: 1.09 ng/ml (0.61-
1.12),sT3:4.26 ng/ml (2.60-4.80 ), TSH: 0.91 miu/ml (0.34-5.60),
tiroid peroksidaz antikoru:116 (0-34), antitroglobulin 197.6
(0-115) saptandi. BOS laktat 14.7 mg/dl (10-22), BOS glukoz
77 mg/dl (60-80), BOS protein 18.8 mg/dl (15-45), limbik ense-
falit paneli, oligoklonal band, bos viral panel negatif saptandi.
IgG index 0.62 (0.20- 0.60), bos kizamik 1gG negatif saptandi.
Hastanin cekilen uyku-uyaniklik elektroensefalografisi (EEG),
ensefalopati ile uyumlu idi. Hastanin beyin manyetik rezonans
goruntilemesi (MRG) normal idi. Hastaya 1 g/kg IVIG 2 glin,
30 mg/kg v metil prednizolon 5 giin verildi. Vitamin B12 tak-
viyesi IM olarak uygulandi. Hastanin taburculuktan 1 ay sonra
yapilan kontroliinde korkulari azalmis, konusmasi ve uykulari
diizelmis idi. EEG bulgular basvuruya gore oldukca diizelmis-
ti. Hastanin kontroliinde bakilan tiroid fonksiyon testleri ve an-
tikor dlizeyleri normal saptandi.

Sonug: Nadir bir tablo olmasi ve tani konuldugunda tedavi
edilebilir olmasi nedeniyle psikiyatrik bulgular, bilissel bozul-
ma ile basvuran hastalarin ayirici tanisinda hasimato ensefalo-
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patisi akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: ensefalopati, hasimato, otoimmuinite

P-073
Capos Sendromlu Olgu Sunumu

Glines Sag'erﬂGUIten Thomas', Olcay Unver', Dilsad Tiirkdo-
gan'

"Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Gocuk Nérolojisi BD

Giris: Serebellar ataksi, aflexia, pes kavus, optik atrofi ve sen-
sorinoral isitme kaybi (CAPOS), atesli hastaliklar ile iliskili tek-
rarlayan akut ataksik ensefalopati ataklarinin erken ¢ocukluk
donemi ile baslayan otozomal dominant gegisli norolojik bir
hastaliktir. Bu akut ataklar zamanla azalma egilimindedir, an-
cak norolojik sekeller kalici ve ilerleyicidir, yurlyus ve uzuv
ataksisi ile sonuglanir. Etkilenen bireylerde optik atrofi ve ¢o-
cuklukta baslayan duyusal isitme kaybi gelisir. Diger degisken
ozellikler arasinda anormal g6z hareketleri, pes kavus ve disfaji
bulunur.

Olgu: Teyze cocuklari olan anne ve babadan sorunsuz olarak
diinyaya gelen hastamizin norolojik gelisimi tamamen nor-
malken 7 yasinda sucicegi enfeksiyonu sirasinda biling bula-
nikligi ve ataksisi gelisti. Girme ve duyma problemi oldu. En-
feksiyon gectikten sonra minimal ataksisi devam eden hastada
sensorinoral isitme kaybi ilerledi. Hastanin yapilan imminolo-
jik ve metabolik tetkikleri normal saptandi. Beyin ve spinal MR
goruntileri normaldi. Hastada 2. kez influenza enfeksiyonu
sonrasi akut bilin¢ degisikligi, dengesizliginde artis ve gérme
probleminde ilerleme oldu. Yapilan muayenesinde serebel-
lar ataksisi, pes kavus deformitesi, arefleksisi, optik atrofisi ve
sensorinoral isitme kaybi saptandi. Sinir iletim emg calismasi
normaldi. Hastadan goénderilen ATP1A3 gen analizinde hete-
rozigot mutasyon saptandi. Sanger sonucunda anne ve ba-
basinin bu degisikligi tasimadigi saptandi ve hastaya CAPOS
tanisi konuldu.

Tartisma: CAPOS, 19913 kromozomunda ATP1A3 genindeki
heterozigot mutasyondan kaynaklanir ve otozomal dominant
gecislidir. ATP1A3 geni, Na(+)/K(+) - ATPase transmembran
iyon pompasinin alfa-3 katalitik alt Ginitesini kodlar. ATP1A3
izoformu bazal ganglionlar, hipokampus ve serebellum dahil
olmak tzere cesitli beyin bolgelerinin néronlarinda bulunur.
Atesli hastaliklarla kotiilesen ataksi, isitme kaybi ve optik atrofi
gelisen hastalarin metabolik tetkiklerin ve imminolojik tet-
kiklerin normal gelmesi durumunda kalitsal bir hastalik olan
CAPOS akla gelmelidir.

“Once koruma, pediatristin rolii”

Anahtar Kelimeler: serebellar ataksi, arefleksi, sensorinoral
isitme kaybi

P-074

Marmara Universitesi Cocuk Noroloji Poliklinigin-
de Hipotoni Tanisi ile izlenen Bir Grup Hastanin
Temel Ozellikleri

ismail Hakki Akbeyaz' Sermin Ozcan', Giilcan Akyiiz', Giilten
Thomas', Giines Sager', Olcay Unver’, Dilsad Tiirkdogan'
"Marmara Universitesi Cocuk N&roloji Bilim Dali

Giris: Kas tonusu kaslarin pasif hareketlere direnci olarak ta-
nimlanir. Hipotoni azalmis kas tonusu anlamina gelir. Hipoto-
nik hastalar degerlendirilirken dismorfik bulgular ve hastanin
néromotor gelisim evresi dikkatle incelenmelidir. Santral veya
periferik olarak bircok nedeni olabilen hipotonin kaynagina
gore prognozu da oldukca degiskendir.

Gerec ve Yontem: Calismamizda Marmara Universitesi Cocuk
Noroloji Polikliniginde hipotoni nedeniyle dosya acilan, du-
zenliizlenen ve ulasabildigimiz secilen 51 hastanin risk faktor-
lerinin belirlenmesi, hastalarin son durumlari ve son tanilarin
tespiti amaclanmaktadir. Hastalarin verileri retrospektif olarak
incelenmis olup izleme gelmeyenlerin son durumlari ile ilgili
bilgilere telefon yolu ile ulasiimistir.

Bulgular: 51 hastamizin cinsiyet dagilimlari benzerdi (26 er-
kek, 25 kiz). Hastalarin bagvuru yas ortalamalari 16,8 + 32,12
aydi. Basvuru sikayetleri siklik sirasina gore gevseklik, bas tut-
ma veya oturmada gecikme, yiriimede gecikme idi. Hastalar-
da perinatal risk faktorleri incelendiginde 9 hastada prematu-
rite, 7 hastada baska nedenlerle yenidogan yogun bakim yatis
oykusu, 5 hastada perinatal hipoksi ve 3 hastada anatomik
santral sinir sistemi anomalileri saptandi. Hastalarin 17’sinde
akraba evliligi mevcuttu. Sekiz hastada kardes ve/veya kuzen
Olumu Oykulsl vardi. Hastalarin izleminde 10 hasta cesitli di-
zeylerde serebral palsi, 6 hasta ¢esitli genetik sendrom tanilari
aldi. 3 hasta epileptik ensefalopati, 3 hasta tip 1 SMA, 5 hasta
genetik kas hastaliklar tanilari aldi. 1 hastada direncli b12 vi-
tamin eksikligi saptandi. Hastalarin 11'inde hentiz tani konma-
mis olup santral hipotoni nedeni ile izlenmektedirler. Hastala-
rin giincel durumlarina bakildiginda; 10 hastanin néromotor
olarak yasitlariyla uyumlu oldugu, 7 hastada normal motor
fonksiyonlarla birlikte mental retardasyon, 6 hastada hafif yi-
rime bozuklugu ve 3 hastada agir néromotor gerilik oldugu
oldugu saptandi. 4 hastanin da cesitli sebeplerle kaybedildigi
ogrenildi. Kaybedilen 4 hastanin 2 si serebral palsi tanili iken 2
hastada tani konmamisti.

Sonug: Hipotoni etiyolojisinde pek ¢cok nedeni barindirabilen
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bir klinik durumdur. Erken zamanda hastalarin tani ve tedavi
amach sevk edilmesi ve izlemlerinin diizenli yapilmasi 6nem
arz etmektedir.

Anahtar Kelimeler: hipotoni, santral, kas tonusu

P-075
Akut Flask Miyelit 2018 Olgulari: Tek Merkez De-
neyimi

Olcay Unver' Giilcan Akyiiz', Gilten Thomas', Giines Sager’,
Sermin Ozcah‘, Hakki Akbeyaz', Esra Giray? Evrim Karadag
Saygr?, Gazanfer Ekinci?, Dilsad Tiirkdogan'

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghig ve Hastalik-
lari Ana Bilim Dal Cocuk Néroloji Bilim Dali, 2Marmara Univer-
sitesi Tip Fakultesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Ana Bilim Dal,
3Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Ana Bilim Dali

Girig: Akut flask miyelit (AFM), ani baslangicli flask paralizi kli-
nigi ve spinal manyetik rezonans goriintiilemelerde (MRG) gri
cevherde longitudinal lezyon saptanan, nadir gorilen polio
benzeri bir hastaliktir. Klinikte, genelde atesli, solunum sistemi
enfeksiyonu sonrasi hiporefleksi ile beraber ekstremitelerde
ani baslangich asimetrik flask paralizi saptanir. Akut flask miye-
lit, yeni bir hastalik olmamasina ragmen 2014 yilindan bu yana
2 yillik aralarla insidansinda artis saptanmistir. Calismamizda,
klinigimizde 2018 yilinda akut flask miyelit tanisi ile izlenen
hastalarin demografik 6zelliklerini, klinik ve laboratuar bulgu-
larini arastirmayi amagladik.

Gere¢ ve ydéntem: Calismaya Marmara Universitesi cocuk
noroloji klinigine Ekim 2018 - Ocak 2019 tarihleri arasinda
bagvuran 6 olgu dahil edildi. Olgularin dosyalari geriye doniik
olarak taranarak demografik 6zellikleri, klinik ve laboratuar
bulgular, aldiklari tedavi ve tedavi sonuglari kaydedildi.

Bulgular: Alti olgunun 4'U kizdi. Yaslari 15 ay ve 6 yas araligin-
daydi. Tim olgularda asimetrik flask paralizi klinigi mevcuttu.
Bes hastada Ust ekstremite proksimalde, bir hastada alt eks-
tremite proksimalde gli¢stizlik 6n plandaydi. Tim olgularda
paralizi 6ncesi USYE &ykiisii mevcuttu. Bir hasta hari¢ tim
hastalara beyin ve tiim spinal manyetik rezonans gortntile-
me cekildi. iki olguda pons posterior tutulumu ve spinal uzun
segment tutulumu, iki olguda yalniz uzun segment spinal tu-
tulum, bir olguda kauda equinada kontrast tutulumu izlendi.
Bir olgu hari¢ tim olgular IVIG, steroid ve plazmaferez ya da
kombine tedavi aldi. Beyin goriintiilemesi yapilmayan ve te-
davi almayan olgu 3 ay 6nce bulgulan ortaya cikan ancak o
doénemde tani almayan bir olgu idi. Tedavi almayan olgu dahil
tim olgularda iyilesme kismi olarak gerceklesti.

Sonug ve Tartigsma: Akut flask miyelitin insidansi son yillarda

“Once koruma, pediatristin rolii”

artmistir. Etiyolojide enfeksiyoz etkenler ve 6zellikle entero-
viriis D68 dusinilmesine karsin sebep sonug iliskisi hentz
kanrtlanmamistir. immiinoterapinin faydasi kesin degildir. Bu
nedenle enfeksiyonlardan korunma ve el yikkama 6nemlidir.
Bir calismada AFM sonrasi motor hasar orani %90 olarak bil-
dirilmistir. Sonu¢ olarak erken tani ve erken fizyoterapi 6nem
kazanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: akut flask miyelit, enterovirtis D68, flask
paralizi

P-076
Chryseobacterium Indologenes; Nadir Firsatgi Bir
Patojen

Seyda Karabulut'!, Nurhayat Yakut?Eda Kepenekli Kadayifci?,
Reyhan Kaya Gumistekin? Burcu Volkan?

"Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Co-
cuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali 2Marmara Universi-
tesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Enfeksiyon Bilim
Dali,*Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi
Gocuk Gastroenteroloji Bilim Dali

Chryseobacterium indologenes; immiin sistemi baskilanmis
konakgilar arasinda bakteriyemi, pnémoni, okiler enfeksi-
yon, endokardit, intraabdominal enfeksiyon gibi ciddi enfek-
siyonlara neden olabilen, hastanelerin ve tibbi cihazlarin su
sistemlerinde kolonize olabilen, nadir ama 6nemli bir firsatgi
patojendir. Tibbi cihaz sularinda yasayabilen, insan florasin-
da bulunmayan firsatci bir patojendir. immiin savunmasinda
zayiflik olan hastalarda ve infantlarda erken taninmasi tedavi
secimi acisindan hayat kurtarici olabilir. Trimetoprim-siilfa-
metoksozol, piperasilin-tazobaktam ve levofloksasin gibi an-
tibiyotikler ile tedavi edilebilir oldugu dustinilebilir. Burada
vankomisin ve meropenem tedavisi altinda diizelen C. Indo-
logenes bakteremili bir olgu sunulmustur

Anahtar kelimeler: Chryseobacterium Indologenes.

P-077
Bogaz Kiiltiiriinde Streptococcus Pyogenes Sapta-
nan Enfeksiy6z Mononiikleoz Olgu Sunumu

Ceren Bilglin', Nurhayat Yakut?, Eda Kepenekli?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi Ve Hastalik-
lari Anabilim Dali, istanbul, 2Marmara Universitesi Tip Fakiilte-
si, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dall, istanbul
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Giris: Enfeksiyoz mononiikleoz ates, farenjit ve lenfadenome-
gali ile karakterizedir. Ebstein-Barr Virus (EBV) Herpesvirusler
ailesinde bulunur. Tim erigkinlerin %90-95 kadari EBV-sero-
pozitiftir. Semptomatik infeksiyonun insidansi adolesan yas-
lara dogru artmaktadir. Klinik 6zellikleri baslica ates, farenijit,
lenfadenopati, halsizlik ve atipik lenfositozdur ve bogaz agri-
st siklikla mevcuttur. Damakta petesi bazen gorilebilir ki bu
bulgu streptokokal farenjitte de gorilmektedir. Ayirici tanida
streptokokkal farenjit, CMV, HIV nadiren toksoplazma enfek-
siyonlari bulunur. Streptokokal farenjit ayirici tanida yer alsa
da siklikla yorgunluk ve splenomegali gériilmez. Olguda sunu-
lacagi gibi hava yolu obstriiksiyonu durumlarinda yiiksek doz
kortikosteroid faydali olabilmektedir.

Olgu: Dort bucguk yasinda sik bogaz enfeksiyonu oykisi di-
sinda bilinen hastahg, ilag kullanim dykusi olmayan hasta 1
haftadir olan ates ve bogaz agrisi ve boyunda sislik sikayetleri
ile dis merkeze basvurmus. Seftriakson tedavisi baglanan has-
tanin ilk doz antibiyotik sonrasi tiim viicutta basmakla solan
makulopapuler dokintlsu ve nefes darligr gelismesi Gizerine
ilag alerjisi dusunulerek antibiyotigi kesilmis ve hastanemiz
aciline yonlendirilmis. Hastanin fizik muayenesinde bilateral
servikal lenfadenopatisi, kriptik tonsilliti ve Ust hava yolu dar-
ligina bagli stridoru, kot altinda 2 cm splenomegalisi mevcut-
tu. Laboratuvarinda total lenfosit sayisi 4100x103 ulL, monosit
sayisi 1100 x103 uL, AST: 63 ALT: 50 CRP: 31 EBV viral kapsid
antijeni IgM pozitif gelmesi tizerine enfeksiydz mononikleoz
tanisi almistir. Periferik yaymasi viral enfeksiyonla uyumlu olan
hasta oral aliminin iyi olmamasi ve tonsiller hipertrofisine bag-
I stridoru olmasi nedeniyle steroid tedavisi almak tizere cocuk
hastaliklari servisine yatirildi. Alinan Grup A streptokok hizlh
antijen testinin pozitif cikmasi ve bogaz kiltlriinde S.pyoge-
nes lGremesi olmasi tizerine hastaya 50 mg/kg giinde tek doz
amoksisilin tedavisi baslandi. Hastanin metil prednizolon
tedavisi 1 mg/kg/guin olacak sekilde 7 giin almasi planlandi.
1 haftanin sonunda solunum sikintisi gerileyen ve oral alimi
diizelen hasta oral antibiyotik tedavisini 10 gline tamamlamak
Uzere taburcu edildi.

Sonug: Streptokokal farenjit enfeksiyoz mononukleoz ile ayi-
rici tanida akilda bulunmasi gerektigi gibi vakada sunuldugu
gibi eslik edebilir.

Anahtar kelimeler: Enfeksiy6z monontikleoz, tonsillit.

P-078
Akut Bakteriyel Menenjitte Multiplex Pcr’in Tani-
sal Degeri; Tek Merkez Deneyimi

Eda Kepenekli Kadayifci', Nurhayat Yakut', Pakize Cennetog-
lu?, Rabia Can Sarinoglu?, Gliner Soyletir®
"Marmara Universite Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi

“Once koruma, pediatristin rolii”

Ve Hastaliklari Enfeksiyon Bilim Dali, 2Marmara Universite Egi-
tim Arastirma Hastanesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklar Anabilim
Dali, *Marmara Universite Egitim Arastirma Hastanesi Mikrobi-
yoloji Anabilim Dali

Akut bakteriyel menenijit, cocukluk caginda 6nemli bir morta-
lite ve morbidite sebebidir. Akut bakteriyel menenijit tanisi hizh
konulmali ve komplikasyonlarini 6nleyebilmek icin uygun te-
davisi erken baslanmalidir. Multiplex PCR ( Biofire® Filmarray®
) son yillarda kullanilan 6nemli bir tani metodur. BOS>un elde
edilisinin ilk 1 saatinde sonug vermesi ve 6nceki antibiyotik
kullanimina ragmen pozitif sonug verebilmesi ile tani ve te-
davide 6nemli avantajlar saglamaktadir. Bu yazida, hastane-
mizde multiplex PCR calisiimaya baslandiktan sonra ilk bir yil
icinde BOS kiiltlir ve Multiplex PCR sonugclarinin karsilastirma-
sini, menenjit Ontanisi ile tetkik edilen hastalarda tani stiresini
sunduk.

Anahtar kelimeler: Beyin Omurilik Sivisi, Menenijit, Piyojen
Kaltdr, Multiplex PCR, Ates, Nobet.

P-079
Cocuk Acil Servise Basvuran Yiiksek Doz Antihi-
pertansif Aimina Bagh Bir Oliim: Olgu Sunumu

Seda Aras', Mey Talip Petmezci? Ece Kurul Demirbas’, Ebru Ce-
lebi’

'Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghig: Ve
Hastaliklan

2Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi Cocuk Yogun Ba-
kim

GIRIS: Antihipertansif ilac zehirlenmeleri, 6zellikle kalsiyum
kanal blokerleri (KKB) ile zehirlenmeler ¢ocuklarda nadir ol-
masina ragmen zamaninda taninip tedavi edilmedigi zaman
olumcil olabilmektedir. Amdan sonraki 6 saat icinde belir-
tiler ortaya cikar. Klinikte organ perfiizyonunun azalmasina
bagl belirtiler; bas donmesi, letarji, ajitasyon, konflizyon, n6-
bet, sinUs bradikardisi, siddetli zehirlenmede degisik derece-
lerde iletim bloklari, hipotansiyon, metabolik asidoz, hipergli-
semi, sinus arresti, inat¢l soktur. Bu sunumdaki amacimiz, ciddi
coklu antihipertansif zehirlenmesi ile cocuk acile ge¢ basvuran
bir olguyu, yaklasim prensiplerini, komplikasyonlarini, tedavi
seceneklerini ve klinik sonuglarini degerlendirmektir.

OLGU: 9 yasinda, kiz hasta, hikayesinden evde annesinin kul-
landigi 6grenilen 15 adet amlodipin (Norvasc 5mg) ve 13 adet
furosemide (Lasix 40 mg) tablet ictikten yaklasik 2 saat sonra
dis merkez acil servisine basvurmus. Orada mide lavaji ve aktif
kémiir uygulamasi yapilmadigi 8grenildi. ilk basvurdugu has-
tanenin acil servisinde;1 kez SF ylklemesi ardindan merkezi-
mize yonlendirilen hastanin geldiginde (ilag ictikten sonra 6-7
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saat slire gectigi 6grenildi) genel durumu kétd, bilinci letarjik
ve konflize, GKS:11, SPO2: 98, KTA:160/dk, kan basinci: 64/42
mmHg, SS:28/dk, cilt rengi soluk ve kapiller dolum zamani 3
sn idi. Hasta acil serviste monitorize edilerek sivi tedavisi, kalsi-
yum glukonat ve dopamin ile inotrop destegine baslandi. Hi-
potansif seyreden hasta yogun bakima alindi, femoral kateter
takilarak coklu inotrop destegi (adrenalin, noradrenalin, dopa-
min) baslandi ve kademeli olarak artirildi. Lipid inflizyonu bas-
landi, coklu inotrop tedavisine ragmen inatgi hipotansiyonlari
diizelmeyen hastaya glukagon yapildi. Bilinci konflize olan
hastanin anamnezi detayl sorgulandiginda antihipertansif
ilaglara ek olarak 5-6 adet de Gabapentin ictigi 6grenildi. De-
satlre olan hasta NIMV'e alindi, sonrasinda bradikardi gelisen
hasta entlibe edildi. Hidrokortizon baslandi. Tup i¢i kanamalari
olan hastaya TDP destegi verildi. Ekokardiyografisinde sistolik
fonksiyonlari normal olan hastanin inotrop destegine milrinon
eklendi. Takibinde metabolik asidozu gelisen hastaya asidozu
diizeltmek icin hemodiyaliz baslandi. Asidozu hemodiyaliz te-
davisi ile kismen diizelen hastaya plazmaferez baslandi. Coklu
inotrop destegine ragmen hipotansif seyretti. Hastanin plaz-
maferez tedavisi altinda iken gelisen hipotansiyon, bradikar-
disinin ardindan arrest oldu. Resusitasyona yanit vermeyen
hasta ilagc icmesinin 48. saatinde (bizim merkezimize gelisinin
ise 42. saatinde) exitus oldu.

SONUC: KKB zehirlenmesinde tedavinin 3 temel amaci vardir:
Destekleyici bakim saglama, ilag emilimini azaltmak ve atilimi-
ni hizlandirmak, kardiyotonik ajanlarla kardiyak fonksiyonlari
arttirmaktir Bu nedenle erken ve uygun tedavi yaklasimi ile
hastalarin cocuk yogun bakim birimlerinde izlenmesi gerek-
mektedir. KKB ile olan zehirlenmelerde hastanin klinik duru-
mun progresif olarak kotilesebilecedi, tedaviye direncli ciddi
hipotansiyon, buna bagh komplikasyonlar sonrasinda ¢oklu
organ yetmezligi nedeniyle 6lim gorilebilecedi akilda tutul-
malidir. Sonug olarak KKB zehirlenmelerinde zamanlama ¢ok
onemlidir. Bizim olgumuzda oldugu gibi hastaneye ge¢ bas-
vuran ya da dogru merkeze sevkinin ge¢ yapildigi olgularda
tim tedavi basamaklari yapilsa dahi 6limcuil olabilmektedir.

Anahtar kelimeler: amlodipin, furosemid,hipotansiyon,lipid
inflizyonu, glukagon, plazmaferez,

P-080
Coklu Intrakranial Anevrizmaya Eslik Eden Dev
Galen Anevrizmali Bir Olgu

Emel Uyar', Niliifer Yalindag Oztiirk!, Adnan Dagcinar? Fey-
yaz Baltacioglu®

'Marmara Universitesi Cocuk Yogun Bakim BD

2Marmara Universitesi Beyin Ve Sinir Cerrahisi ABD

3Marmara Universitesi Radyoloji ABD

“Once koruma, pediatristin rolii”

GIRIS: Galen veni serebral hemisferlerin altinda yer alan, bey-
nin 6n ve santral venoz dolasimini serebral fossadaki sinuslere
drene eden bir vendir. Galen ven anevrizmasi nadir bir konje-
nital malformasyondur. Galen ven anevrizmasi genelikle ylk-
sek debili kalp yetmezligi sebebiyle infantlarda mortaliteye
sebep olabilir. Prenatal veya postnatal erken tani ve etkin te-
davi hayati 6nem tasimaktadir. Burada antenatal takiplerinde
sorun saptanmayan postnatal 8 aylikken tani alan bir dev ve
coklu galen ven anevrizmasi ve arterio venoz fistili olan bir
olgu sunulacaktir.

OLGU: Prenatal ve natal dykisiinde 6zellik olmayan hasta 8
aylikken bas ¢evresinde bliyime, néromotor gelisim geriligi
ile dis merkeze basvuruyor. Cekilen bilgisayarli tomografide
(Sekil1) hidrosefali saptanarak ventriklloperitoneal sant taki-
liyor. Postop 1. glin ndbet gecirmesi lzerine ¢ekilen manye-
tik rezonans gorintilemesinde 3 adet blyuk, 50 adet kiiglik
anevrizma ve arteriovenoz fistll (sekil 2) saptanmasi lizerine
embolizasyon yapilmasi amaciyla preop pediatri yogun bakim
Unitesine kabul edildi. Hastaya AV fustillne yonelik emboli-
zasyon islemi yapildi. Hasta takibinde intraventrikiler kanama
gecirdi ( Sekil 3). Hastanin santi ¢ikarildi ve eksternal ventrikdi-
ler drenaj (EVD) takildi. Takibinde toplam 15 kez EVD degisimi
yapildi. Takibinde beyin omurilik sivisinda (BOS) tremesi ol-
mayan hastaya sant takilmasi planlandi. Postoperatif 7. glinde
sant disfonksiyonu gelisti ve santi ¢ikarilarak EVD takildi. Taki-
binde alinan BOS kiiltirlerinde metisiline duyarh staphylococ-
cus aureus Uremesi saptandi. 2. ameliyatindan sonra toplam 7
kez EVD degisimi gerekti. Hasta halen bilateral EDV ile pediatri
yogun bakim Unitesinde takip edilmektedir.

SONUC: Prenatal olarak tani alan galen ven anevrizmali fetus-
larda ek kalp yada serebral anomali varligi daha mortal sey-
retmektedir. Tanida makrosefalik, néromotor gelisim geriligi
ve akut hidrosefali ile gelen hastalarda anterior fontanel os-
kiltasyonu akilda tutulmahdir. Bu hastalar yuksek debili kalp
yetmezligi ile tani alabilirler. Cocukluk caginda coklu anevriz-
ma sik degildir. Akut hidrosefaliye yonelik girisim yapilacagi
zaman goriintilerin uzman bir radyolog tarafindan degerlen-
dirilmesi, lizum halinde detayh ek goriuntllemelerin erken
yapilmasi bu tip hastalarda ameliyat esnasinda gelisebilecek
komplikasyonlarin engellenmesini saglayabilir. Nadir bir olgu
olmasi nedeniyle hastamizi ve klinik seyrini paylasmak istedik.

Anahtar kelimeler: galen ven anevrisma, intrakranial anevriz-
ma,

P-081

Cocuklarda Yatak Basi Ultrasonografi ile Yapilan
Optik Sinir Kilifi Capi Olgiimiiniin BT Ol¢giimleriyle
Karsilastirilimasi
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Emel Uyar', Burcu Dad??, Niltifer Yalindag Oztiirk’
"Marmara Universitesi Cocuk Yogun Bakim BD
2Marmara Universitesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari ABD,

GIRIS: Optik sinir kilifi capi (OSKC) 6lciimii kafa ici basing ar-
tisi (KiBA) tanisinin koyulmasinda yol géstericidir. Bilgisayarli
Tomografi (BT) ve Manyetik Rezonans goriintiileme (MR) KiBA
tespiti icin sik kullanihr. Ultrasonografinin (US), BT ve MR’ a al-
ternatif olarak kullanilabilecedi bildirilmistir. Calismamizda. US
ile yapilan OSKC 6lctiimlerinin BT ve veya MR ile yapilan 6l¢im-
lerle uyumu arastirildi.

GEREC ve YONTEM: Calismamiz Marmara Universitesi etik
kurul onami alinarak yapilan tek merkezli, prospektif bir ca-
lismadir. Herhangi bir sebeple Beyin BT/MR’ I ¢cekilmis olan ve
US uygulanabilen tim 1 ay-18 yas entiibe hastalar calismaya
dahil edildi. US yapilmasina engel olacak anatomik bir bozuk-
luk veya major travmasi olan hastalar calismadan dislandi. Tek
nororadyolog tarafindan 6l¢lilen BT/MR OSKC dlgtimleri (Sekil
1) ile tek arastirmaci tarafindan US ile elde edilen OSKC 6l¢lim-
leri (Sekil 2) karsilastirildi.

BULGULAR: Calismamizda toplam 94 6l¢iim yapildi. US ile
sag gozde ortalama OSKC 4.56 + 0.66 cm (%95 GA: 4.37 - 4.76),
sol gozde ise 4.52 + 0.63 cm (%95 GA: 4.34 - 4.71) idi. BT/MR ile
yapilan dl¢limlerde ortalama OSKC sagda 4.65 + 0.72cm (%95
GA:4.43 - 4.86), solda ise 4.46 = 0.67 cm (%95 GA: 4.26 - 4.66).
US ve BT/MR olctimleri ortalamalari arasinda sag ve sol OSKG
arasinda anlamli fark yoktu (p=0,432, p=0,460). Sag OSK( icin
BT ve US olciimleri arasindaki korelasyon katsayisi r=0.448
(p=0.002), sol OSKC icin ise r=0.448 (p=0.001) olup, BT ve US
Olctimlerinde her iki OSKG lineer artis gdstermekte ve aralarin-
da orta derecede korelasyon bulunmaktaydi. Santral goriintu-
leme ile US arasinda gegen siirenin 5 saatin altinda oldugu 8
vakada BT/MR ve US ile yapilan OSKC 6l¢tiimleri arasindaki ko-
relasyonun arttigi (sag r=0,774, p=0,024: sol r=0,811, p=0,014)
goruldi.

SONUC: Calismamizda entiibe yogun bakim hastalarinda US
ve BT/MR OSKC ol¢iimleri uyumlu bulundu. Goriintiileme-
ler arasindaki zaman 5 saatin altinda oldugunda uyum daha
artmakta idi. Yogun bakim unitelerinde entiibe hastalarda Ki-
BA'nin klinik takibinde, ayni uygulayici tarafindan US ile yapi-
lan seri OSKC olguimlerinin kullanilmasi, invaziv olmayan, mali-
yet etkin ve guvenilir bir yontemdir.

Anahtar kelimeler: Yatak basi ultrasonografi, BT, Optik sinir
kihfi 6lcimii

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-082
Pediatrik Yogun Bakim Unitesinde Bir llag Profil
Calismasi

Yunus Emre Ayhan', Emel Uyar?, Ciineyd Enver’, Niliifer Yalin-
dag Oztiirk?

"Marmara Universitesi Eczacilik Fakiiltesi Klinik Eczaciik ABD
?Marmara Universitesi Cocuk Yogun Bakim BDi,

GIRIS: Cocukluk caginda ilag kullanimi, cocuk hastalarin yetis-
kinlere gore farkh farmakodinamik ve farmakokinetik 6zellikle-
re sahip olmasindan dolayi farkli bir profile sahiptir. Sedasyon
amaciyla pediyatride siklikla kullanilan opiatlar, barbitiratlar
ve benzodiazepinler hipotansiyon, apne, pulmoner vaskiiler
basincta artis gibi bircok probleme neden olmaktadir. Cocuk
hastalarda coklu ilag kullanimi, onaysiz ve endikasyon disi ilag
kullanimi da ilagla iliskili problemlerin artisina neden olmakta-
dir. Bu calisma, serviste kullanilan ilaglarin profilini ortaya koy-
mak, sik kullanilan ilaglarla ilgili farkindaligi artirmak amaciyla
yapilmistir.

YONTEM ve GEREC: Marmara Universitesi Pendik Egitim ve
Arastirma Hastanesi Pediyatri Yogun Bakim Unitesinde 03-23
Aralik 2018 tarihleri arasinda yatan ve takip edilen 18 hastanin
yatist boyunca kullandigi ilaglar gozden gecirilmistir.

BULGULAR: Toplam 67 degisik etken maddeyi iceren 142
mistahzar kullanimi oldugu gorilmustir. Bu etken maddeler
farmakolojik gruplarina gére Rx Media Pharma ineraktif ilac
Bilgi Kaynagi programi kullanilarak siniflandiriimistir. Bu sinif-
landirmaya gore baslica gruplar; santral sinir sistemi ilaclan
(antiepileptikler, sedatifler) (%31.6), antiinfektif ilaglar (%14.7),
gastrointestinal sistem ilaglari (%10.5), kardiyovaskduler sistem
ilaglan (inotroplar) (%9.8), vitamin, mineral ve diger nutrisyo-
nel Grtinler (%9.1) seklinde siralanabilir.

SONUC: Siklikla birlikte kullanilan ilaglarin ilag ilag etkilesimine
baktigimizda; karbapenemler, valproik asidin serum konsant-
rasyonunu 6nemli 6lclide azaltmaktadir. Stikralfat ile beraber
kullanildiginda digoksinin absorpsiyonu ve serum konsant-
rasyonu azaldigindan digoksinin sikralfattan 2 saat 6nce ya
da 6 saat sonra uygulanmasi gerekmektedir. Spironolakton
ile birlikte kullanildiginda ise digoksinin serum konsantras-
yonu artmaktadir. Cocuk hastalara bakim veren klinisyen ve
hemsirelerin ilaclar hakkindaki farkindaligini arttirmak ilagla
iliskili olasi problemleri dnlemeye yardimci olacaktir. Her Gnite
kendi icinde sik kullanilan ilag profilini ortaya koymali ve sik
kullanilan ilaglarla ilgili doz, ilag etkilesimi, ila¢ hazirlama ve uy-
gulama protokollerini olusturmaldir. Bu konu ile ilgili diizenli
egitim vermelidir.

Anahtar kelimeler: ilag, ilac etkilesimi,
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P-083
Bir Pediatrik Yogun Bakim Unitesinde Gériilen llag
Etkilesimlerinin Degerlendirilmesi

Yunus Emre Ayhan?, Emel Uyar? Ciineyd Enver', Niliifer Yalin-
dag Oztiirk?

'Marmara Universitesi Eczacilik Fakiiltesi Klinik Eczaciik ABD
?Marmara Universitesi Cocuk Yogun Bakim BD

GIRIS: Hastanelerdeki ilac hatalari ve ilacla iliskili problemler
saglik personeli icin dnemli bir endise kaynagidir. Ozellikle
pediyatrik hastalar yetiskinlere kiyasla hem farmakokinetik
hem de farmakodinamik olarak bu problemlere daha yatkin
olabilmektedir. ilacla iliskili problemler, yanlis ilag kullanimi,
yanlis doz, ilaca bagh advers etkiler, endikasyon disi ilag kulla-
nimi ve ilag etkilesimlerini icermektedir. ilac-ilac etkilesimleri
sonucunda advers olaylar, recete maliyeti, hastanin hastanede
yatig suresi ve mortalite oranlar artabilmektedir. Calismamiz-
da, pediyatri yogun bakim Unitesinde sik kullanilan ilaglarda
ilac-ilag etkilesim olasiliklarini saptamayi, doktor ve hemsire-
lerde farkindahgi arttirarak, ilag kullanimiyla iliskili sorunlari en
aza indirmek amaglanmistir.

YONTEM ve GEREC: Marmara Universitesi Pendik Egitim ve
Arastirma Hastanesi Pediyatri Yogun Bakim Unitesinde 3-23
Aralik 2018 tarihleri arasinda takip edilen 18 hastanin kullan-
diklari ilaglar prospektif olarak incelenmistir. Olasi ilag ilag et-
kilesimleri Lexicomp ve Micromedex programlari kullanilarak
degerlendirilmistir.

BULGULAR: Degerlendirmeye gore 8 hastada (%44.5) hig ilag
etkilesimi olasiligi goriilmemisken, 10 hastada (%55.5) degisik
diizeylerde toplam 26 ilag etkilesim olasihidi saptanmistir. Bu
26 etkilesimden 3 tanesi (%11.5) X-Kontrendike diizeyindey-
ken, 23 tanesi (%88.5) Major-D diizeyindedir.

SONUC: Yapmis oldugumuz bu calismada yuksek oranda
major ve kontrendike diizeyde ilag etkilesim olasihiginin tespit
edilmesi ¢coklu ilag kullaniminin yaygin oldugu yogun bakim-
larda kritik Gneme sahiptir. Hastanin terapotik ila¢ diizeyinin
saglanmasinda, ila¢ toksisitesinin dnlenmesinde ve hastanin
klinik izleminde hedeflenen saglik sonucuna ulasma gibi ko-
nularda ilag-ilag etkilesimi izlemi dnemlidir. Klinisyenin ilac-i-
lag etkilesim farkindaliginin artmasi hastanin yatis siiresi ve
mortalite oraninda azalma, maliyet etkin tedavi saglamada kli-
nige olumlu olarak yansiyacaktir. Bu konu ile ilgili daha genis
prospektif bir calisma planlanmaktadir.

Anahtar kelimeler: ilag etkilesim, yan etki

“Once koruma, pediatristin rolii”

P-084

Galen Ven Anevrizma Embolizasyonu Yapilan Ta-
kibinde Riiptiire Olan Bir Olgunun Multimodal Yo-
gun Bakim Takibi

Emel Uyar', Niliifer Yalindag Oztiirk', Feyyaz Baltacioglu?
'Marmara Universitesi Cocuk Yogun Bakim BD
2Marmara Universitesi Radyoloji ABD

3Marmara Universitesi Beyin Ve Sinir Cerrahisi ABD

GIRIS: Galen veni serebral hemisferlerin altinda yer alan, bey-
nin 6n ve santral bolgelerini posterior serebral fossadaki sinus-
lere drene eden bir vendir. Nadir bir konjenital malformasyon-
dur. Fetal gelisimin 6-11.haftalarinda goriilen, Galen venine
drene olan prosencephalic Markowski veninin persistansiyla
olusur. Galen ven anevrizmasi genelikle yuksek outputlu kalp
yetmezligi sebebiyle infantlarda mortaliteye sebep olabilir.
Prenatal veya postnatal erken tani ve etkin tedavi hayati 5nem
tasimaktadir. Burada 4 aylik galen ven anevrizma embolizas-
yonu vakasi ve islem sonrasi yogun bakim takibi sunulacaktir.

OLGU: Dort aylik erkek hastanin prenatal 8 aylikken ultraso-
nografik kontrollerinde galen ven arteriyoven6z malformas-
yon tanisi almis. Perinatal ve postnatal Oykisiinde o6zelligi
olmayan hastanin basvuru aninda néromotor gelisim geriligi
mevcuttu. Hastaya endovaskuler embolizasyon ile tam okliiz-
yon islemi uygulandi. islem sonrasinda hasta entiibe olarak pe-
diatri yogun bakim servisine alind.. islem sonrasi 2.giinde fon-
tanel bombeligi artan, bradikardi ve hipertansiyonu gelisen
hastada KiBAS diistiniilerek kontrol CT cekildi. Kontrol CT'de
ventrikiil caplarinda artis ve kortikal kalinlkta azalma goéraldi.
Eksternal ventrikiiler drenaj takilmasi planlandi. EVD'den kanh
ve hizla cok miktarda geleni olan hastaya anevrizma riptiiri
on tanisiyla tekrar CT cekildi. intraventrikiiler kanama gériil-
di. Cerrahi girisim disiinilmedi. Hastanin takibinde bilateral
beyin NIRS o6lctimleri, ICP, MAP, CPP, SPO2 ve ETCO2 degerleri
kaydedildi ve es zamanli olarak tek bir klinisyen tarafindan op-
tik sinir kilifi caplan 6lcildi. ICP Median 21 (IQR 17;29), MAP
median: 73 (IQR 69;81), ETCO2:32 (IQR 30.5;34.5), Sag NIRS me-
dian 65 (IQR 61;67), Sag OSKC medaian 0.52 (IQR 0.47;0.53),
sol NIRS median 64 (IQR 60;73), Sol OSKC median 0.51 (IQR
0.49;0.53) saptandi. Hasta 18 glin yogun bakim unitesi takibi
sonrasinda taburcu edildi.

SONUC: Prenatal olarak tani alan galen ven anevrizmali fetus-
larda ek kalp yada serebral anomali varligi daha mortal seyret-
mektedir. Tanida anterior fontanel oskiltasyonu akilda tutul-
malidir. Yiiksek debili kalp yetmezligi ile tani alabilirler. Galen
ven anevrizmasinda Klinik durumlari izin verir ise optimal mu-
dahale zamani 4-5 aydir, ancak yenidogan déneminde yiiksek
mortalite ile iliskilidir. Endovaskuler embolizasyon ilk tedavi
secenegidir. Bir meta analizde %57 vakada tam okliizyon, %43

222



21-23 SUBAT 2019 / SHERATON GRAND iSTANBUL ATASEHIR

vakada parsiyel okluzyon yapilmis ve bu hastalarin %31i kot
gidis gostermistir.

Anahtar kelimeler: Galen ven anevrizmasi, embolizasyon,
ruptur, NIRS

P-085
Uzamis Sariligi Olan Yenidoganlarda Konjenital
Hipotiroidi Sikliginin Arastiriimasi

Belkis Ak', Erdal Sari' Abdulkadir Bozaykut', Nihan Uygur Kiil-
cii', Ozlem Erdede’

'Zeynep Kamil Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Klinigi, istanbul

Giris ve amag: Term bebeklerde iki haftadan, preterm bebek-
lerde Ui¢ haftadan uzun stren Total Serum Bilirlibin (TSB) diize-
yinin 10 mg/dl ve Uzerinde seyrettigi durumlar uzamis sarilik
olarak tanimlanir. Konjenital hipotiroidinin (KH) uzamis sarilik
etiyolojisinde 6nemli bir yeri vardir. Tani ve tedavide gecikme
geri donlslimsiiz mental retardasyona sebep olacadi icin, er-
ken zamanda saptanmasi ve tedavinin baslanmasi 6nem arz
eder. Biz bu calismamizda, uzamis sarilik ile poliklinigimize
basvuran yenidoganlarda konjenital hipotiroidinin etiyoloji-
deki yerini degerlendirmeyi amacladik.

Metod: Ocak 2013 - Mart 2018 tarihleri arasinda Zeynep Ka-
mil Kadin ve Cocuk Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Poliklinigi'ne basvuran ve uzamis
sarilik tanistyla tetkik ve takip edilen hastalarin verileri retros-
pektif olarak tarandi. Bulgular: Calismamizda indirekt hiper-
biliribinemi tanili yenidoganlar taranmistir. Bu hastalarin 770
tanesi uzamis sarilik tanistyla calismaya dahil edilmistir. Hasta-
larin 463 erkek (%60,1), 307 kiz (%39,9) dir. Konjenital hipoti-
roidi saptanan hastalarin 6'si kiz, 2'si erkek cinsiyettedir. Has-
talarda uzamis sarilik etyolojisinde en sik etken (%19,6) ABO
uygunsuzlugu, 2. Rh uygunsuzlugu (%5,2) saptanmistir. Kon-
jenital hipotiroidi orani 8 hasta ile %1,2 olarak bulunmustur.
Nedenin saptanamadidi 511 (%66,4) hasta anne sttl sarilig
olarak degerlendirilmistir. Konjenital hipotiroidili olgularin or-
talama total bilirtibin degerleri 15,7 mg/dl'dir ve anlamli olarak
yuksektir (p:0,001).

Sonug: Uzamis sarilik etyolojisinde konjenital hipotiroidinin
orani her gecen giin azalmaktadir. Bu konuda ulusal tarama
programinin etkisi cok biylktir. Ancak tedavi edilmedigi tak-
dirde geri donlsiimsliz mental retardasyona neden oldugu,
taramalarda gozden kacabilecegi ve erken donemde tek bul-
gusunun uzamis sarilik olabilecegi distndilirse, rutin tetkikler
arasinda olmasi gerektigi kanaatindeyiz.

“Once koruma, pediatristin rolii”

Anahtar Kelimeler: Konjenital Hipotiroidi, Uzamig Sarlk, Ye-
nidogan

P-086
Nadir Bir Bakteriyemi Etkeni: Rothia Mucilaginosa

Ayse irem Z6hre' Emel Uyar?, Niliifer Yalindag Oztiirk?
'Esenyurt Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Bolu-
mii, 2Marmara Universitesi Pendik Egitim ve Arastirma Hasta-
nesi, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dall

Giris: Rothia Mucilaginosa normal oral flora elemani olan bir
bakteridir. Nadiren karsimiza, immunkompromize hastalarda
daha sik olmak lzere, enfeksiyon etkeni olarak ¢ikabilmekte-
dir. Unitemizde yatan immunkompetan hastamizin kan kdil-
tlriinde Rothia Mucilaginosa tremesi bildirilmesi tzerine, bu
bakteri ile ilgili bilgilerimizi glincellemek istedik.

Olgu: Epilepsi tanili 3 yas erkek hasta solunum sikintisi ve n6-
bet sikliginda artis sebebi ile basvurdu. Pnémoni tanisi alan
hastaya dis merkez yatis Oykiisi sebebiyle Sulperazon ve
non-invazif mekanik ventilator tedavisi baslandi. Nazofaren-
geal aspiratta RSV viral antijen pozitif saptanmasi Gizerine Sul-
perazon tedavisi stoplandi. Direngli nébetlere yonelik antiepi-
leptik tedavileri duzenlendi. Takibinde |okositoz saptanmasi,
akciger filminde infiltrasyon artisi olmasi Gizerine kan ve ETA
kalturleri gonderilerek Piperasilin-Tazobaktam tedavisi bas-
landi. Kan kulturinde Rothia mucilaginosa Gremesi bildirildi.
ETA kilturinde on degerlendirmede gram pozitif kok gorl-
di, ardindan polimikrobiyal Greme oldugu ve Pseudomonas
Aeruginosa uremesi etken kabul edidigi bildirildi. Hastanin
gonderilen kontrol kan kiltirlerinde Rothia Mucilaginosa (re-
mesi tekrarlamadi. Hastanin immunsupresyon agisindan tet-
kikleri gonderildi. Tartisma: Rothia mucilaginosa, gram-pozitif
koagulaz negatif koktur. 2000'lere kadar Stomatococcus mu-
cilaginosus ismi ile anilmistir. immiinkompromize hastalarda
firsatcl patojen olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Normal oral flora
elemanidir. Solunum yolu 6rneklemelerinde kiltiirlerde sap-
tanmasi durumunda kontaminasyon olasihgr distinilmelidir.
ilk kez 1978'de endokardit etkeni olarak saptanmistir. Sonra-
sinda septisemi, pndmoni, menenjit, osteomiyelit ve peritonit
etkeni olarak da karsimiza ¢cikmistir. Major risk faktorleri hema-
tolojik malignensiler ve immunkompromizasyon durumlaridir.
Net bir tedavi stratejisi tanimlanmamistir. Antibiyogram calis-
malarinda Vankomisin ve Rifampisine duyarli bulunmustur.
Beta-laktam antibiyotiklerin coguna, ticiinc kusak sefalospo-
rinlere, yliksek doz ampisiline, kloromfenikole, eritromisine ve
klindamisine duyarli bulunmustur. Penisiline dislk rezistans,
kinolonlar, aminoglikozid ve Trimetoprim-Sulfametaksazol'e
siklikla direncli oldugu gosterilmistir. Vakamizda ETA kultariin-
de polimikrobiyal ajanlarin Gremesi ve ilk bakida gram pozitif
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koklarin goriilmesi Rothia Mucilaginosa pndmonisi ve bakte-
riyemisine yonelik siphemizi arttirmaktadir. Nobet aktivitesi
sebebiyle, oral sekresyonlarin aspirasyonu predispozan etken
olarak distnlebilir.

Cikarimlar: Rothia Mucilaginosa literatiirde 6zellikle immun-
kompromize hastalarda enfeksiyon etkeni olarak tanimlan-
mistir. Kltlir Gremelerinde 6zellikle hematolojik malignensi
ve notropenik hastalarda dikkate alinmasi dnerilir.

Anahtar Kelimeler: Rothia Mucilaginosa, Firsat¢i Enfeksiyon,
immunkompromize, Noétropeni
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