12. ULUDAG
PEDIATRI KIS KONGRESI

13 - 16 Mart 2016
Bursa - Uludag

Kongre Programi ve Bildiri Ozetleri



12. Uludag Pediatri Kis Kongresi




13— 16 Mart 2016, Uludag

Icindekiler

ONSOZ........ooeteee sttt bbbt bbb s 4
DUZENIEME KUTUIU ...t ss st sss e 5
BilimSel Program..............ccoooireecnseeeseesssessssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssneess 6
Poster SUNUM PrOgramil...........cooccceiireisessessssssesssssesssssssssssssssssssssssssnnes 20
SOZ€l Bildiri OZEHIOi..........occcoooooeoeeeeereeeeseee oo 32
POStEr Bildiri OZEHEN.........c.oc.ooeoooeeeoceeceessesessessssssessesssesssssssssesssssssssesn 47
INAEKS.....co oo esssessss e 199




12. Uludag Pediatri Kis Kongresi

ONSOZz

Degerli Kongre Uyeleri,

Uludag Pediatri Kig Kongresi'nde sizinle tekrar birlikte olmaktan mutluluk
duyuyoruz. Uludag’in heyecan verici atmosferinde Pediatri ailesini bulusturmak,
yogun bilimsel program iginde bilgi ve deneyimlerimizi paylasmak en biyiik
amacimizdir. Bu yil onikinci kez diizenledigimiz Uludag Pediatri Kis Kongremiz, kig
déneminde geleneksellesen bir kongre niteli§i kazanmustir. Ulkemizin her
bélgesinden katilimeilarin yogun ilgisi bizi motive etmektedir. Bu kongrede de
Onceki yillarda da oldugu gibi pediatrinin gesitli alanlarindan giincel konular
secilmis ve bu konuda secgkin konusmacilar davet edilmigtir. Konularinin 6nde
gelen otoriterleri  olan hocalarimiz  bilgi ve deneyimlerini katilimcilara
aktaracaklardir. Kongremize katki saglayan ilag enddstrisinin dederli Gyelerine,
kongre organizasyonunda gérevli Burkon Firmasina, ayrica iyi bir kongre olmasi
amaclyla ¢aba harcayan tiim ¢calisma arkadaglarimiza ¢ok tesekkiir ederiz.

Sevgi ve Saygilarimizla,
Prof. Dr. Nihat Sapan

12. Uludag Pediatri Kig Kongresi Bagkani
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DUZENLEME KURULU

KONGRE BASKAN
KONGRE BASKANI YARDIMCISI
Prof. Dr. Nihat Sapan Prof. Dr. Tanju Ozkan

KONGRE SEKRETERI

Prof. Dr. Osman Donmez

KONGRE DUZENLEME KURULU UYELERI

Prof. Dr. Betlil Sevinir ( GSH Anabilim Dali Bagkani )
Prof. Dr. Mehmet Okan
Prof. Dr. Omer Tarim
Prof. Dr. Erguin Gil
Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu
Prof. Dr. Nilgtin Koksal
Prof. Dr. Adalet M. Giines
Prof. Dr. Sebnem Kilig
Prof. Dr. OZem Bostan
Prof. Dr. Solmaz Celebi
Dog. Dr. Halil Saglam
Dog. Dr. Birol Baytan
Dog. Dr. Hilal Ozkan
Dog. Dr. Metin Demirkaya
Dog. Dr. Erdal Eren
Dog. Dr. Yakup Canitez
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BiLIMSEL PROGRAM

13 Mart 2016, Pazar

09:00-21:00  Otele Giris ve Kayitislemleri
18:45-19:30  Agcihig Toreni

Ritm Grubu

"Hayatin Ritmini Yakala"
19:30- 20:30  Kokteyt
20:30-22:.00  Aksam Yemegi

14 Mart 2016, Pazartesi

A Salonu .
08:00- 09:15  PANEL/ALLERJI

GOCUK ALLERJIDE FARKLI TABLOLAR-1
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Nihat Sapan,
Prof. Dr. Nermin Guler

Allerjik Hastaliklarda Korunma Onerileri Ne Kadar Etkili?
Prof. Dr. Zeynep Tamay

Coklu Besin Allerjisinde (inek Siitii, Yumurta Aki, vs.)
Beslenme Nasil Yapilacak?
Prof. Dr. Gilbin Bingdl

Atopik Dermatitte Prognozda Etkili Faktorler ve inatgi
Olgularda Tedavi
Prof. Dr. Can NaciKocabas
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B Salonu
08:00- 09:15  KONFERANS/ENFEKSIYON
OLGULARDARISK GRUBU ASILAMASI
Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu,
Prof. Dr. Solmaz Celebi
Konusmaci: Prof. Dr. Yildiz Camcioglu

A Salonu
09:15-10:30  PANEL/ALLERJi
GOCUK ALLERJIDE FARKLI TABLOLAR-2
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Nihat Sapan, Prof. Dr. Esen Demir

Astimli Cocuklarda Okula Baslangic Oncesi Onlem Olarak
Neler Yapilmal,ilaglar, Grip Asisi, Diger Asilar,
Pre-Probiyotikler, Bakteri Asilan, Beta Glukan vs.

Prof. Dr. FerhatCatal

Astimve Diger Allerjik Hastaliklarda, D Vitamini ve Eser
Elementler
Prof. Dr. Oner Ozdemir

Allerjik Rinitte Tedavi Kiigiik Yaglarda Ne Kadar Etkili
Olabiliyor,AdenoidektomiNe Zaman Onerelim?
Prof. Dr. Koray Harmanci

B Salonu

09:15-10:30  PANEL/ KARDIYOLOJi
YENIDOGANDA SIK GORULEN PROBLEMLER VE TEDAViSI
Oturum Bagkant: Prof. Dr. Erglin Cil

Siyanotik Yenidogana Yaklagim
Prof. Dr. Aysegiler Eroglu

Yenidoganda Sik Goriilen Ritm Problemleri
Prof. Dr. OzZem M. Bostan
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10:30- 11:00

A Salonu
11:00- 12:15

B Salonu
11:00- 12:15

12:15-13:30

Yenidoganda Gériilen Problemler: ilgili Vaka Takdimleri
Prof. Dr. Ergun Cil

Kahve Arasi

PANEL / ENFEKSIYON

COCUKLUK GAGI PNOMONILERI, REHBERLER
ISIGINDA/OLGULARDA

Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. ibrahim lldirm,

Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu

Yenidogan ve <3 Ay Pnémoniler; Degerlendirme ve Yonetim
Prof. Dr. Ergin Ciftgi

Yenidogan Sonrasi Toplum Kaynakli Pnémoniler,
Degerlendirme ve Yonetim
Prof. Dr. Haluk Cokugras

PANEL / NEFROLOJi 1
HIPERTANSIYON VE COCUK

Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Ayse Oner,
Dog. Dr. Nese Ozkayin

Hipertansiyon Tanisi ve Degerlendirme
Dog¢.Dr. Alev Yilmaz

Yenidogan Doneminde Hipertansiyon ve Tedavisi
Prof. Dr. Mithat Buylkgelik

Metabolik Sendrom - Hipertansiyon ve Tedavisi
Dog.Dr. OZem Aydog

Ogle Yemegi




A Salonu
13:30- 14:15

B Salonu
13:30- 14:15

A Salonu

14:15-15:30

B Salonu
14:15-15:30
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KONFERANS
Malpraktis ve Tip Hukuku
Oturum Bagkant: Prof. Dr. Nihat Sapan

Konusmaci: Av. Mehmet Ali Akgdl

KONFERANS/ONKOLOJI
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Bettil Sevinir,
Dog.Dr. Metin Demirkaya

Cocukluk Gaginda Tiimor Belirtegleri
Prof. Dr. MehmetKantar

PANEL / YENIDOGAN
PREMATURE SORUNLARI
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Nilgiin Kdksal, Prof. Dr. Eren Ozek

Prematiire Apnesi
Dog.Dr. Merih Cetinkaya

Patent Duktus Arteriosus
Prof. Dr. Nurullah Okumus

Bronko Pulmoner Displazi
Dog.Dr. Ahmet YagmurBas

PANEL / IMMUNOLOJI
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Sebnem Kilig,
Prof. Dr. ismail Reisli

Ne Zaman Sik Enfeksiyon Diigiinelim? Hastaya Yaklagim
Algoritmasi
Prof. Dr. ismail Reisli
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immiinolojik Testler ve Degerlendirme
Dog.Dr. Nesrin Gilez

15:30-16:00  Kahve Arasi

A Salonu
16:00- 18:00 PANEL/ENDOKRINOLOJI
D VITAMINI
Oturum Bagkant: Prof. Dr. Feyza Darendeliler

Rikets
Prof. Dr. Riveyde Bundak

D Vitamini intoksikasyonu
Prof. Dr. Omer Tarim

CINSEL GELISIMKUSURU
Oturum Bagkani: Dog. Dr. Halil Saglam

EndokrinYaklagim
Doc.Dr. Erdal Eren

Cerrahi Yaklagim
Prof. Dr. Emin Balkan

B Salonu
16:00- 17:15  PANEL/ YENIDOGAN
TERM BEBEGiIN SOLUNUM SORUNLARI

Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Esin Kog, Prof. Dr. Mehmet Vural

Persistan Pulmoner Hipertansiyon
Prof. Dr. Ahmet Karadag

Konjenital Diafragma Hernisi
Dog. Dr. Hilal Ozkan

Mekonyum Aspirasyon Sendromu
Dr. Hacer Yapicioglu Yildizdas
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18:00- 19:00
POSTER TARTISMASI
Oturum Bagkanlan:

Prof. Dr. Nermin Giiler
Prof. Dr. Esen Demir
Dog.Dr. Merih Cetinkaya
Dog. Dr. Nese Ozkayn
Prof. Dr. Eren Ozek
Prof. Dr. ismail Reisli
Prof. Dr. Feyza Darendeliler
Prof. Dr. Esin Kog
Prof. Dr. MehmetVural
Prof. Dr. Zeynep Tamay
Prof. Dr. Giilbin Bingdl
Prof. Dr. Can NaciKocabas
Prof. Dr. FerhatCatal
Prof. Dr. Oner Ozdemir
Prof. Dr. Koray Harmanci
Prof. Dr. Ayseguler Eroglu
Prof. Dr. Ergin Ciftgi
Prof. Dr. Haluk Cokugras

A Salonu

19:00- 19:45
KONFERANS
14 Mart Tip Bayrami ve Saglikta Doniigiim
Prof. Dr. Kayihan Pala

20:00-22:.00  Aksam Yemegi
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15 Mart 2016, Sal

A Salonu
08:00- 09:15

B Salonu
08:00- 09:15

A Salonu
09:15-10:30

KONFERANS/TURK PEDIATRI KURUMU OTURUMU
Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Yicel Tastan,
Prof. Dr. Nihat Sapan

Cocuk Resiisitasyonunda Yenilikler
Prof. Dr. MuratDuman

Acilde ve Yogun Bakimda Septik Sok ve Tedavisi
Dog.Dr. Esra Sevketoglu

PANEL/ NOROLOJI

YENIDOGAN VE SUT COCUKLUGU DONEMININ MALIGN
EPILEPTIK SENDROMLARI

Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Meral Ozmen,

Prof. Dr. Mehmet Sait Okan

Konusmacilar: Prof. Dr. NimetKabakus, Dog. Dr. BllentKara

PANEL / GASTROENTEROLOJI

SAGLIKLIVE HASTA GOCUK iGiN PROBIOTIKLERIN ONEMI
PROF.DR. RASIT VURAL YAGCI ONURUNA

Oturum Bagkanlan: Prof.Dr. Tanju Ozkan,

Prof. Dr. TurgutOzeke

ilk 1000 Giin Beslenmesive Probiotikler
Prof. Dr. Rasit Vural Yagci

Cocuk Gastrointestinal Hastaliklari ve Korumaci Probiotikler
Prof. Dr. Ayse Selimoglu
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B Salonu
09:15-10:30  PANEL/ENFEKSIYON
SOLUNUM YOLU ENFEKSIYONLARINDA HASTAYA 0ZGU
TEDAVI YONTEMLERI
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Haluk Cokugras
Prof. Dr. Yildiz Camcioglu

Konusmacilar: Prof.Dr. Ates Kara Prof. Dr. Ergin Ciftgi

10:30- 11:00 Kahve Arasi

A Salonu

11:00- 12:15  PANEL/NEFROLOJi 2
Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Osman Dénmez,
Prof. Dr. Ferah Sdnmez

Odemi Olan Gocuk
Dog.Dr. Nur Canbolat

Hematiirisi Olan Cocuk
Dog.Dr. CengizCandan

Yogun Bakimda Renal Sorunu Olan Gocuk
Prof. Dr. Ali Delibas

B Salonu
11:00- 12:15  PANEL/ GASTROENTEROLOJI
COCUKLARDA AKUTKARACIGER YETMEZLIGINE
YAKLASIM VE TEDAVISI
Oturum Baskanlan: Prof.Dr. Tanju Ozkan,
Prof. Dr. Ekrem Kaya

AkutKaraciger Yetmezliginin Tani ve Yonetimi
Prof. Dr. Sema Aydogdu

Cocuklarda Karaciger Nakli Endikasyon ve Zamanlamasi
Prof. Dr. TulayErkan
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12:15-13:30

A Salonu
13:30- 14:30

B Salonu
13:30- 14:30

A Salonu
14:30- 15:45

Karaciger Naklinin Komplikasyonlari ve Yonetimi
Prof. Dr. OZem Durmaz

Ogle Yemegi

PANEL / ROMATOLOJi1
PERIYODIK ATES SENDROMLARI
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Sevgi Mir, Prof. Dr. Sebnem Kilig

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA)
Prof. Dr. Osman Donmez

AAADisi Periyodik Ates Sendromlari
Prof. Dr. Ozgiir Kasapgopur

KONFERANS/ENDOKRINOLOJI
Oturum Baskant: Prof.Dr. Omer Tarm

Yenidoganda Tiroid Fonksiyon Testlerinin Degerlendirilmesi
Prof. Dr. Selim Kurtoglu

Blyiime Hormonu Tedavisi; Endikasyonlan ve
Komplikasyonlari
Prof. Dr. Feyza Darendeliler

PANEL / ROMATOLOJi2
Oturum Bagkanlan: Prof.Dr. Ayse Oner,
Prof. Dr. Osman Donmez

Artritli Hastaya Yaklagim
Prof. Dr. Sebnem Kilig

Cocuklarda Sistemik Lupus Eritematozus ve Tedavisi
Prof. Dr. Mesiha Ekim
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Kawasaki Hastaligi Tani ve Tedavisi
Dr. Betll Sozeri

B Salonu

14:30- 1545 KONFERANS/GOCUK
GOGUSHASTALIKLARI
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Abdllkadir Kogak,
Dog.Dr. Yakup Canitez

Kistik Fibrozis Yenidogan Tarama Programi
Prof. Dr. Refika Ersu

15:45-16:15 Kahve Arasi

A Salonu
16:15-17:15  KONFERANS/GASTROENTEROLOJI
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Tanju Ozkan

Anne Siitii Yoksa Ne Yapalim? Siit Gocugu Beslenmesi
Prof. Dr. Rasit Vural Yagc!

B Salonu

16:15-17:30  PANEL/HEMATOLOJi-ONKOLOJi
KORD KANI VE HEMATOPOIETIK KOK HUCRE NEDIR VE
TEDAVISININ GOCUKLUK GAGI HASTALIKLARINDA YERI
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Sema Anak,
Prof. Dr. Adalet Meral Glines

Kok Hiicre Nedir ve Giiniimiizde Kullanim Alanlari
Prof. Dr. Volkan Hazar

Pediatirk Olgularda Hetopoietik Kok Hiicre Naklinin Yeri ve
Tiirkiye Sonuglari
Prof. Dr. Mehmet Akif Yesilipek

Gocugumun Kord Kanini Saklatmal miyim?
Prof. Dr. MehmetErtem
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17:15-18:30 POSTERTARTISMASI
Oturum Bagkanlan:

Prof. Dr. Ylicel Tastan
Prof. Dr. Meral Ozmen
Prof. Dr. Sevgi Mir

Prof. Dr. Abdiilkadir Kogak
Prof. Dr. NimetKabakus
Prof. Dr. MuratDuman
Prof. Dr. Ayse Selimoglu
Prof. Dr. Ferah Sénmez
Prof. Dr. Sema Aydogdu
Prof. Dr. TulayErkan

Prof. Dr. OZem Durmaz
Prof. Dr. Selim Kurtoglu
Prof. Dr. Refika Ersu

Prof. Dr. Sema Anak

Prof. Dr. MehmetErtem
Prof. Dr. Mehmet Akif Yesilipek
Prof. Dr. Volkan Hazar
Prof. Dr. Ates Kara

20:00-24:00  GalaYemegi
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16 Mart 2016, Carsamba

A Salonu
08:00- 11:00

B Salonu

09:0009:30

A Salonu

08:00- 08:30

08:30- 09:00

09:00- 09:30

09:30- 10:00

10:00- 10:30

10:30- 11:00

UZMANLARLA BULUSMA OTURUMLARI
Oturum Baskanlan: Prof.Dr. Nihat Sapan Prof. Dr. Omer Tarm

KONFERANS
Oturum Baskani: Doc. Dr.Nurcan Ozyazicio§lu

Cocuk Hemsireligininis Yiikii,is Doyumu ve Gelecegi
Hemsire Segil Salarci

Akilciilag Kullanimi
Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu

inek Siitii Allerjisinde Tani, Tedavi, Beslenme, Takip
Prof. Dr. Nihat Sapan

Diyabetik Ketoasidoz
Dog. Dr. Halil Saglam

Kahve Arasi

Cocukluk Caginda Periferik Yayma Degerlendirilmesive
Onemi
Prof. Dr. Adalet Meral Giines

EKG Ornekleri
Prof. Dr. Ergun il
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11:00- 11:30

SERBEST BiLDIiRi SUNUMLARI
Oturum Baskanlan: Prof.Dr. Nihat Sapan Prof. Dr. Omer Tarim

SB1
Kromhidrozsli Olgularimiz
Sahin Erdél, Sabahattin Karakaya, Sevil Dorum, Halil Saglam

SB2

Karaciger Yetersizigi Olan Cocuk Hastalarda Segici Plazma
Degisimiile Destek T edavisinin Onemi

N. Ulkii Sahin, Derya Altay, Taner Ozgiir, H. Aysegiil Otuzbir,
Ali Giil, Tanju Basarir Ozkan

SB3

Stevens Johnson Sendromu ve Toksik Epidermal NekrolizTanli
Hastalarin Degerlendirilmesi

Stikrii Cekic, Yakup Canitez, Nihat Sapan

SB4

Yeni Tani Golyak Hastalarinda Kardiak Degerlendirme
Taner Ozgiir, Fahrettin Uysal, N. Ulkii Sahin, Ozlem Bostan,
Tanju B. Ozkan

SB5

Kronik Bobrek YetmeZigi Olan Gocuklarin Ruhsal IslevDiizeyleri
ve Anne lle Olan lligkileri

Candan Dénmez, rem Erdem Atak, Okan Akacl,

Osman Dénmez, Sevgi Mir

SB6

Cocuklarda Bobrek Nakli Sonuglarimiz 10 Yillik Tek Merkez
Deneyimi

Okan Akaci, Nesrin Ozding Kizilay, Onur Kaygisiz,

Osman Dénmez




11:30- 12:00

B Salonu
09:30- 10:30

10:30- 10:45

B Salonu
10:45-11:45
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ODUL ALAN POSTERLERIN SUNUMU
Oturum Baskanlan: Prof.Dr. Nihat Sapan Prof. Dr. Omer Tarim

PANEL 1
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Osman Dénmez,
Hemsire Yluksel Karademirler

PEDIATRI HEMSIRELIGINDE KANITA DAYALIKLINIK
UYGULAMALAR

CiltButunligii Bozulmalarinda Hemsirelik Uygulamalari
Hemsire Hafize Aysun Yiimaz

Kateter iligkili Enfeksiyonlarda Hemsirelik Uygulamalan
Hemsire Nuray Cigerdelen

Kahve Arasi

PANEL 2
SAVAS VE GOGLERIN GOCUK, AiLE VE TOPLUM UZERINE
ETKILERI

Oturum Bagkant: Prof. Dr. Turgut Ozeke

Cocuk ve Aile Uzerine Etkileri
Hemsire Emine Ozdemir

Toplum Uzerine Etkileri
Hemsire Gllten Altuntas
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12. ULUDAG PEDIATRI KIS KONGRESI
POSTER SUNUM PROGRAMI

POSTER TARTISMASI
14 Mart 2016, Pazartesi, Saat 18:00 — 19:00

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Nermin Giiler, Prof. Dr. Esen Demir,
Dog. Dr. Merih Cetinkaya

1-2-3-4-5-6-7numaral posterlerin poster basinda tartisimasi

1. Ofzm Spektrum Bozukluklarinda Ayrik Denemelerle Ogretm (ADO) Siireci
Yesim Glileg-Aslan

2. Ofizm Spektrum Bozukluklari Tanili Gocuk Sahibi Annelerin Deneyimleri
Yesim Giileg-Aslan

3. Geg Dénemde Bradikardi ve Hipotansiyon Gelisen Deli Bal intoksikasyonu:
Olgu Sunumu

Bahri Elmas, Emine Kiirt

4. Sinbiyotk Kullaniminin Ant-doku Transglutaminaz IgA Otoantikor Duzeyleri
Uzerine Efkisi
Kaan Demiréren

5. Reye-Benzeri Sendromun Nadir Bir Nedeni; 3-Metilkrotonil Karboksilaz Eksikligi
Sahin Erdél, Sevil Dorum, Niliifer Ulkii Sahin, Taner Ozgiir, Halil Saglam,

Tanju Basarir Ozkan

6. Herediter 1,25 Dihidroksiviiamin D Direngli Riketsli Dort Hasta ve VDR Gen Analiz
Sonuglari i
Esra Deniz Papatya Gakir, Ozgiir Aldemir, S. Ahmet Ugaktiirk, Erdal Eren,

Samim Ozen

7. Topikal Siklopentolat Kullanmina Bagh Sistemik Toksisite: Olgu Sunumu
Senay Mengi, Ayse Oren, Nevin Kilig, Eren Cagan
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POSTER TARTISMASI

14 Mart 2016, Pazartesi, Saat 18:00 — 19:00

Oturum Baskanlari;, Dog. Dr. Nese Ozkayin, Prof. Dr. Eren Ozek, Prof. Dr. ismail Reisli

8-9-10-11-12-13 - 14 numarall posterlerin poster basinda tartisimasi

Mortal Seyirli Akut Dilate Kardiyomiyopati: Ekstazi Kullanan Adélesan Olgu
Nilgiin Erkek, Oguz Dursun, Ozlem Sert, Piiren Oziidogru, Ayca Aydogan,
Celal Mete Karakurum

Metabolik Asidozun Nadir Bir Nedeni: Munchausen Sendromu
Berna Seker Yilmaz, Derya Bulut, Nilgiin Bahar, Gonca Karatas Karakus,

Necmi Cekin, Neslihan Onenli Mungan

10. Beslenme Aligkanliginin Kalisal Metabolik Hastalk Tanisi ve Prognozundaki

1.

Yeri: Iki Kardes Olgu
Neslihan Onenli Mungan, Berna Seker Yilmaz, Derya Bulut, Deniz Kor,
Stileyman Génkek, Tugge Kaltar, Giilay Ceylaner

Nadir Bir Olgu Nedeniyle Ornifn Amino Transferaz Eksikligi
Sevil Dorum, Sahin Erdél, Halil Saglam

12. Biiyiime ve Néromotor Gerilik ile Bagvuran Prader Willi Sendromu

Sevil Dorum, Sahin Erdél, Halil Saglam

13. Konijenital Hipotiroidi ve Biyotinidaz Eksikligi Birlikteligi

Sahin Erdél, Sevil Dorum, Elif S6bii, Erdal Eren, Halil Saglam, Omer Tarim

14. Bisitopeni Efiyolojisinde Direk Grafinin Yeri: Bir Olgu Sunumu

F. Derya Bulut, Berna Seker Yilmaz, Serhan Kijpeli, Neslihan Onenli Mungan




12. Uludag Pediatri Kis Kongresi

POSTER TARTISMASI
14 Mart 2016, Pazartesi, Saat 18:00 — 19:00

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Feyza Darendeliler, Prof. Dr. Esin Kog,
Prof. Dr. Mehmet Vural

15-16 —17-18-19 — 20 - 21 numarall posterlerin poster basinda tartisimasi

15.
16.

17.
18.
19.

20.

21.

Fanconi Aplasik Anemisi Tanli Hastalarda Sanftral Sinir Sistemi Goriintilemesi
Bulgulari '
Sule Unal, Turan Bayhan, llhan Altan, Fatma Gimriik

Fanconi Aplastk Anemisi Tanill Hastalarin immunoglobulin Diizeyi ve Lenfosit
Altgruplari Sayisinin Degerlendiriimesi i}
Turan Bayhan, Fatma Gimriik, llhan Altan, Sule Unal

Orbital Kitle ile Bagvuran Graniilositk Sarkom Olgusu
Utku Aygtines, Nur Birgit, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan,
Adalet Meral Giineg

Akut Romatizmal Ates Gelisen Hemofili A Hastasi
Utku Aygiines, Melike Sezgin Evim, Adalet Meral Giines, Birol Baytan,
Fahrettin Uysal, Alperen Salihoglu

Konjenital Diz Subluksasyonu ve Cikigr: Vaka Sunumu
Tugrul D6nmez, Ramadan Ozmanevra, Ozden Giindiiz, Mehmet Emre Selvi,
Giircan Men, Semanur Tagkin, Aydin Cadag

Annede Bonzai Kullanmina Bagl Yoksunluk Sendromu Gelisen Yenidogan Olgu
Sunumu
Kevser Ustiin Elmas, Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal

Prematire Bebeklerde Retinopati Gelisimi ile Serum IGF-1 Diizeyleri Arasindaki
iligki
Cansu Yilmaz, Nilgiin Kbksal, Hilal Ozkan, Bayram Ali Dorum, Onur Bagci
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POSTER TARTISMASI
14 Mart 2016, Pazartesi, Saat 18:00 — 19:00

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Zeynep Tamay, Prof. Dr. Giilbin Bingadl,
Prof. Dr. Can Naci Kocabas

22 -23 — 24 - 25-26 - 27 — 28 numarali posterlerin poster basinda tartisimasi

22,

23.

24,

25.

26.

27.

28.

Prematiire Bebeklerde Bronkopulmoner Displazi Gelisimi ile Serum ve Trakeal
Aspirat Sitokin ve LGF-1 Diizeyleri Arasindaki lliski
Cansu Yilmaz, Nilgiin K6ksal, Hilal Ozkan, Bayram Ali Dorum, Onur Bagci

Anne Siti Sarildinda Probiyotk Tedavisinin Sarik Seyrine Efkisinin
Degerlendirilmesi ) _
Onur Bagci, Nilgiin Kéksal, Hilal Ozkan, Ipek Giiney Varal, Pelin Dogan

Anne Siitii Sariiginn  Gelisiminde, Anne Siitii Mikrobiyal ierigi ve Bebek Barsak
Mikrobiyal Florasinin Etkisinin Aragtrrimasi
Onur Bagci, Nilgiin Kéksal, Hilal Ozkan, Ipek Giiney Varal, Pelin Dogan,

Bayram Ali Dorum

Asfikik Bir Yenidoganda Hipotermi Tedavisi Sonrasinda Yiizde Gelisen Subkutan
Yag Nekrozu Olgusu i
Udur Yakut, Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan, Nilgiin K6ksal

Yenidoganda Bruck Sendromu: Olgu Sunumu
Yasemin Denkboy Ongen, Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal

Prematire Bebeklerde Serum Mannan Baglayici Lekin (MBL) Eksikligi ve MBL
Gen Polimorfizmi SKkiiginin - Arastrimasi ve MBL Eksikliginin Kisa ve Uzun
Dénem Morbiditeler Uzerine Etkisinin Degerlendirilmesi

Pelin Dogan, Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal, Onur Bagci, ipek Giiney Varal,

Barbaros Oral

Sakrokoksigeal Teratomun Eslik Etigi Trizomi 13 Olgusu
Bayram Ali Dorum, Nilgiin Kéksal, Hilal Ozkan, Sabahattin Karakaya,

Ahsen Karagdzlii Akgal




12. Uludag Pediatri Kis Kongresi

POSTER TARTISMASI
14 Mart 2016, Pazartesi, Saat 18:00 — 19:00

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Ferhat Catal, Prof. Dr. Oner Ozdemir,
Prof. Dr. Koray Harmanci

29-30 - 31-32-33 - 34 - 35 numarall posterlerin poster basinda tartisimasi

29.
30.
31.
32.

33.

34.

35.

Ensefalosel ile Birlikie Olan Serpentn Benzeri Sendrom: Olgu Sunumu
Bayram Ali Dorum, Serpil Korkmaz, Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal, Onur Bagci,
Zeynep Yazici, Arif Glirpinar

Srradisi Bir Yenidogan Enfeksiyonu Etkeni: Erkendogan Bir Bebekte
Achromobacter Xylosoxidans Pnémonisi
Ayla Giinlemez, Ayse Engin Arisoy, Demet Oguz, Selim Oncel, Emin Sami Arisoy

Prematiire Bebekte Klebsiglla Pneumoniae lligkili Beyin Absesi: Olgu Sunumu
Burcu Cebeci, Seda Semerci Yilmaz, Aslan Babayigit, Ali Haydar Turhan,

Gokhan Bliyiikkale, Merih Cetinkaya

Sirenomeli Sendromlu Yenidogan Olgu Sunumu i
Bayram Ali Dorum, Fatma Kocael, Onur Bagci, Fahrettin Uysal, Kerem OZztlirk,

Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal

Konjenital Notropenili Hastalarin incelenmesi ve HAX1 Mutasyonu Saptanan Bir
Ailenin Taranmasi. Cok Merkezli Calisma

Sara Sebnem Kilig Gliltekin, Demet Hafizoglu, Stikrii Cekig, Orhan Gériikmez,
Mehmet Tiire, Serkan Filiz, Funda Cipe, Cigdem Aydogmus, Tahsin Yakut

Fallot Tefralojisi Kalp Cerrahisinden Sonra Gelisen Stiregen Escherichia Coli
Goglis Kemigi Yara Enfeksiyonu ve Mediastinit

Ozlem Kayabey, Murat Deveci, Kadir Babaoglu, Ayse Engin Arisoy,

Emin Sami Arisoy

Orbital Selilit Olgu Sunumu
Nurbanu Tapan, Ali Bozdag, Yagmur Simge Sever, Taylan Celik, Enes Sall,
Solmaz Celebi
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Dort Olgu Sunumu ile Meningokoksemi
Nese Ozkayin, Gokge Ciplak, Hakan Aylang, Ugur Ozdagh, Bilent Kaptan

Olgu Sunumu: Gianoti-Crosti Sendromu
Murat Soner Girkinoglu, Nagihan Tarikci

Kingella Kingae’nin Neden Oldugu Parapnémonik Eflizyon: Bir Olgu Sunumu
Irmak Tanal Sambel, Benhur Sirvan Getin, Solmaz Gelebi, Enes Sall,
Taylan Celik, Mustafa Hacimustafaoglu

Primer Psoas Abseli Bir Olgu Sunumu Teslime
Ersoy Kuzucu, Merve Topgu, Enes Sali, Taylan Gelik, Solmaz Celebi,
Mustafa Hacimustafaoglu

Brucella Arfriti Bir Olgu Sunumu
Enes Sali, Solmaz Gelebi, Taylan Celik, Mustafa Hacimustafaoglu

Yaygin Biilléz impetigo Tanili Bir Olgu Sunumu
Enes Sali, Solmaz Celebi, Taylan Celik, Mustafa Hacimustafaoglu

Nadir Bir Tutulumla Seyreden Kemik Tuberkilozu
Ozlem Unliigedik, Enes Sali, Solmaz Celebi, Taylan Celik,
Mustafa Hacimustafaoglu
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Cocuklarda Ust Gastrointestnal Kanamada Helicobacter Pylori Ne Kadar Etken?
Derya Altay, Tanju Basarir Ozkan, Taner Ozgiir, Aysegiil Otuzbir,
Niliifer Ulkii Sahin

Cocuklarda Gastrodzofageal Refiii Hastaliginda Kombine PH-impedans
Monitdrizasyonu ile Tek Basina PH Monitdrizasyonunun Karsilastrimasi
Derya Altay, Tanju Basarir Ozkan, Taner Ozgiir, Aysegiil Otuzbir,
Niliifer Ulkii Sahin

Ulseratf Koliin Nadir ve Ciddi Bir Komplikasyonu: Hepatk Ven Trombozu
Derya Altay, Ugur Deveci, Yasar Dogan, Saadet Akarsu

Asemptomatik Budd-Chiari Sendromu Ne Kadar Problemli Olabilir?
Derya Altay, Ugur Deveci, Yasar Dogan, Saadet Akarsu

Gastrik Rotasyon Colyak Hastaliginin  Bir Bulgusu Olabilir Mi?
Derya Altay, Ugur Deveci, Yagar Dogan

Fonksiyonel Karin Agrisi Olan Gocuklarda Sinbiyotklerin Etkinligi ve immiin
Sistem Uzerine Olan Eisi
Aysegiil Otuzbir, Tanju Basarir Ozkan, Taner Ozgiir, N. Ulkii Sahin, Ferah Budak

Van llinde Saglki Okul Cadi Cocuklarinda Colyak Hastalii Prevalanst: Bir Hizli
Testle Tarama Calismasi
Kaan Demir6ren, Nesrin Ceylan
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50
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. Kronik intestinal Pseudo-Ostriiksiyon Kiinigi ile Gelen ve Visseral Miyopat
Saptanan Olgu
Tanju Basarir Ozkan, Taner Ozgiir, N. Ulkii Sahin, H. Aysegiil Otuzbir,
Cetin Aydin, Diclehan Orhan, Omer Yerci, irfan Kirigtioglu

Trombositopeni ve Abondan Ust Gis Kanama ile Gelen, Gastroskopide Multipl
Anjiodispazi Saptanan Olgu

Taner Ozgiir, Tanju Basarir Ozkan, N. Ulkii Sahin, Macit Giiltekin,

Melike Sezgin Evim, Adalet Meral Giines, Buket Dalgig, Gékhan Orcan

Batnda Yer Kaplayan Mezenkimal Kite ile Prezente Olan intestinal Lenfanjiekiazi
Olgusu

N. Ulkii Sahin, Taner Ozgiir, Tanju Bagsarir Ozkan, Nesrin Ugras,

Metin Demirkaya, Betil Sevinir

Tekrarlayan Akut Pankreafit Ataklari lle Prezente Olan Oddi Sfinkter
Disfonksiyonu Olgusu

Taner Ozgiir, N. Ulkii Sahin, Tanju Basarir Ozkan, H. Aysegiil Otuzbir,
Gokhan Orcan, Macit Gliltekin

Down Sendromiu Hastada inhale Steroid Kullanimi Sonrasi Gelisen Kandida
Ozefajit
Stkrii Cekic, Irmak Tanal Sambel, Yakup Canitez, Atilla Giray, Nihat Sapan

Lamotrijin Kullanmna Bagli Gelisen Toksik Epidermal Nekrolizis
Stkrii Cekig, Yakup Canitez, Meltem Kaya, Nihat Sapan

1-24 Aylk Cocuklarda Vitamin D Konsantrasyonuna Etki Eden Fakiorler: izmir
linde Bir Merkez Deneyimi
Pamir Giilez, Hiiseyin Anil Korkmaz, Dilek Ozkk, Demet Can, Behzat Ozkan
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Kalici Neonatal Diyabeti Olguda Yeni Tanmlanmis insiilin Gen Mutasyonu
Elif Sébii, Erdal Eren, Sian Ellard, Halil Saglam, Omer Tarim

Periferik Tip Puberte Prekoks Bulgulari Olan Ug Kiz Kardes
Durmus Dogan, Hatice Dilek Can Gkalp, Zeynep Gizem Ergin Ozdel, Elif Sébi,
Erdal Eren, Halil Saglam, Omer Tarim

46, XY Cinsiyet Gelisim Bozuklugu Olan Ug Erkek Kardeste Androjen Reseptbr
Gen Analizi

Teoman Akgay, Melek Yildiz, Fatih Mete, Neval Mutlu, Hasan Onal,
Abdurrahman Akgiin, Necati Taskin, Omer Akgagil

Tip 1 Diyabeti Bir Gocukta Hipogliseminin Nadir Bir Nedeni: ACE inhibitbrii
Melek Y//dlZ, Teoman Akgay, Fatih Mete, Omer Akgagil, Neval Mutlu,
Hasan Onal, Abdurrahman Akgiin, Necati Tagkin

Sotos Sendromu: Uzun Boylulugun Nadir Bir Sebebi
Cansu Yilmaz, Elif S6bi, Erdal Eren, Halil Saglam, Omer Tarim

Cocukluk Caginda Nadir Bir Endokrinolojik Kanser: Adrenokortikal Timorler ve
Farkli Klinik Prezantasyonlar

Elif Sébu, Erdal Eren, Cansu Yimaz, Metin Demirkaya, Betll Sevinir,

Halil Saglam, Omer Tarm

MEN1 Tanili Bir Olgunun Klinik izlemi, Tani ve Tedavideki Giicliikler
Erdal Eren, Ozen Oz G, Elif S6bd, Durmus Dogan, Pinar Sisman, Canan Ersoy,

Ciineyt Erdogan, Halil Saglam, Omer Tarim
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Sendromik Boy Kisaliginin  Nadir Sebebi: Noonan Sendromu
Ozlem Erten, Edip Unal, Ruken Yildirim, Kenan Haspolat

Endokrin Prafginde Jinekomastinin Nadir Nedeni: Klinefelter Sendromu
Ozlem Erten, Ruken Yildirim, Edip Unal, Ozlem Erten, Kenan Haspolat

Ailevi Akdeniz Atesli Olgularmizin  Degerlendiriimesi
Pamir Giilez, Nesrin Giilez, Déne Kilig, Filiz Hazan, Betiil S6zeri

Nekrotizan Pndmoniye Sekonder Persistan Notropeni
Hasan Karakurt, Nihal Karadas, Demet Can

Duchenne Benzeri Otozomal Resesif Miskiiler Distrofi: Limb Girdle Muskiler
Distrofi Tip 2 C: Olgu Sunumu
Pinar Gengpinar, Ulug Yis, Nihal Olgag Diindar

Erken Gocukluk Déneminde Pitoz, Dizartri ve Disfaji ile Presente Olan POMPE
Vakas| o
Dilcan Kotan Diindar, Dilek Bingél Aydin, Oner Ozdemir

Bir Moya Moya Hastasinin 15 Yillk iziemi
Yasemin Denkboy Ongen, Muhiddin Bodur, Rabia Tutiincii Toker,

Mehmet Sait Okan, Gékhan Ongen
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Serebrovaskiiler Olay ile Bagvuran Olguda Madde Kullanimi
Mehmet [brahim Turan, Ece Kayaalp, Emine Ozdemir

Gocukluk Caginda Multipl Skleroz
Rabia Titiinci Toker, Muhittin Bodur, Mehmet Sait Okan

Cocukluk Caginda inme
Ozlem Unliigedik, Rabia Tiitiincii Toker, Muhittin Bodur, Mehmet Sait Okan

Fokal Noébetle Bagvuran Disembriyoplastik Noroepitelyal Timér Nadir Bir Olgu
Esra Kogyigit, Mehmet Sait Okan, Rabia Tiitiincii Toker, Muhittin Bodur,
Bettil Berrin Sevinir, Metin Demirkaya, Hasan Kocaeli, Ozgu'r Taskapilioglu,
Sahsine Tolunay, Ayse Sayar, Enes Turan

Hemolitk Uremik Sendroma Bagli ishalli Olgu ve Beklenmedik Bir Durum
Hakan Erdogan, Nevin Kilig, Gékge Nur Agkin

Karbonmonoksit Zehirlenmesiyle Bagvuran Ailevi Methemoglobinemili ik Olgu
Nesrin Ozding Kizilay, Doruk Ozbingb'l, Okan Akaci, Melike Evim, Birol Baytan,
Osman Dénmez

Renal Transplantasyon Sonrasi Tacrolimus Kullanmina Bagl Psddotimér
Serebri Geligen iki Olgu
Merve Topgu, Meltem Kaya, Okan Akaci, Muhittin Bodur, Osman Dénmez




13- 16 Mart 2016, Uludag

POSTER TARTISMASI

15 Mart 2016, Sali, Saat 17:15 — 18:30

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Mehmet Akif Yesilipek, Prof. Dr. Volkan Hazar,

Prof. Dr. Ates Kara

78 - 80 — 81 -82 - 83 — 84 — 85 numarall posterlerin poster baginda tartigimasi

78.

79.
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82.

83.
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Karbamazepin intoksikasyonunda Karbon Hemoperfizyonun Etkinligi:
Olgu Sunumu

Serpil Korkmaz, Ozlem Unliigedik, Alper Tunga Ozbek, Okan Akaci,
Osman Dénmez

Ellis Van Creveld Sendromulu Bir Hastada Iga Nefropatisi: Olgu Sunumu
Serpil Korkmaz, Nuray Kurt, Teslime Ersoy Kuzucu, Okan Akaci, Osman Dénmez

Solunum Skintisi Sikayeti Olan 3 Aylik Bebekte Jarcho Levin Sendromu:
Olgu Sunumu

Muhammet Hamza Halil Toprak, Ozlem Unliigedik, Fahrettin Uysal,
Ozlem Mehtap Bostan, Tahsin Yakut, Ergiin Cil

Lenfomali Hastalarda Tedavi Seyrinde Gelisen Avaskiiler Nekroz
Salih Giler, Metin Demirkaya, Bettil Sevinir, Zeynep Yazici, Bartu Sarisézen

Afipik Prezantasyon ve Yerlesimii Germ Hiicreli Timér: Olgu Sunumu
Metin Demirkaya, Salih Giiler, Beflil Sevinir, Cansu Turan, Erdal Eren,
Nizametin Kilig

Hodgkin Lenfomali Bir Olguda Paraneoplastk Nefrotk Sendrom
Salih Giler, Metin Demirkaya, Bettil Sevinir, Osman Dénmez, Okan Akacl,
Hiilya Oztiirk Nazlioglu

Germ Hiicre Tumorli Olgularn Ozellikleri ve Tedavi Sonuglari
Salih Giiler, Metin Demirkaya, Betl Sevinir, Nizamettin Kilig, M.Emin Balkan,

Irfan Kirigtioglu, Utku Aygiines, Ulviye Yalginkaya

Karinda Dev Kitle Nedeni: Over Kist
Salih Giler, Metin Demirkaya, Utku Aygiines, Betiil Sevinir, Abdullah Akgil,
Hasan Dogruyol
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Kromhidrozisli Olgularimiz

Sahin Erdél, 2Sabahattin Karakaya, Sevil Dorum, 3Halil Saglam

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklan Anabilim
Dali, Gocuk Metabolizma Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Metabolizma Bilim Dali, Gocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Kromhidrozis (KH); renkli terlemeye denir. Apokrin, ekrin ve
yalanci kromhidrozis olarak 3'e ayrilir. Apokrin KH ter bezerinde lipofuksin
miktarinin fazalgina ya da oksidasyon derecesine bagliolarak olugur. Ekrin KH ise
genellikle boya igeren ilag ya da gida alimi sonrasi olusur. Yalanci kromhidroziste
normal renkte Uretilen terin disaridan bir etmenle renklendiriimesi s6z konusudur.
KH nadir gortldigunden sikhi bilinmemektedir, literatirde tek tek olgu sunumlari
s6z konusudur.

Apokrin KH, apokrin ter bezerinin yerlesimine uygun olarak aksilla, anogenital
bélge, areola, govde, yiz ve sagh deride gorilebilir. Ter rengi lipofuksinin
oksidasyon derecesine bagli olarak saridan siyaha kadar farkli renklerde olabilir.
Ekrin KH ise ekrin ter bezerinin yerlesimine uygun olarak tim wicutta gorulebilir
ancak gorulme sikligi gok daha nadirdir.

GEREG ve YONTEM: Merkezimizde 2015-2016 yllari arasinda yaslari 45 giin ila
32 yll arasinda degisen 4’ bayan 1'i erkek 5 olgu tani aldi. Olgularin 4’Gntin mavi,
1’inin ise sari renkli apokrin ter bezerine uyan bolgelerde terlemesi vardi. Tim
olgularin renkli terleme disinda sikéyetleri yoktu ve fizk muayeneleri normaldi.
Olgularin yalnizca birinin anne ve babasi arasinda 3. derece akrabalik vardi,
digerlerinde yoktu. Olgularin 3'(i ayni aileden anne, baba ve bebekti, diger olgular
farkli ailelerdendi. Aile KH olgularinda anne bakir i¢eren rahim igi arag (RIA)
kullanmaktaydi, ancak RIA gekildikten sonra anne ve anne sutli alan bebegin mavi
terlemesi devam etti, ayni zamanda baba da mavi terlemekteydi, diger tim
olgularda herhangi bir ila¢ ya da boya maddesi igeren gida alimi yoktu. Aile KH
olgulari ve 45 gunllk olgu eski ahsap evde ikamet etmekteydi, diger olgu ise yeni
evde oturuyordu. 45 gunlUk olgu sadece anne sti, 3,5 aylik olgu ise anne sutl ve
mama birlikte kullanmaktaydi. Diger olgular dengeli beslenmekteydi.
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Olgularin tamaminin serum bakir dlizeyi normal aralikta olmasinda ragmen serbest
bakir dizeyleri normalin Ust sinirndaydi. Hiperbilirubinemiye yonelik galigilan
serum bilirubini, kanama diyatezine yonelik ¢alisilan koagulasyon parametreleri,
alkaptonuriye yonelik ¢aligilan idrar homogensitisik asit dlizeyi normal saptandi.
Yalanci KH'i diglamak igin yapilan deri kiltliri normal flora olarak sonuglandi.
Ahsap evde oturan aile KH olgulari ve 45 gunllik bebek ahsap evden yeni eve
tasindiktan sonra mavi terlemeleri belirgin élgtide azaldi. Aile CH olgularinin ev
suyu agir metal ydniinden incelendi, normal saptand.

SONUC ve TARTISMA: Bu bildiri literatirde en faza sayida olguyu igeren
¢alismadir. Daha énce apokrin kromhidrozsli aile bildirilmemistir ve literatlrde ki
ikinci en kuguk olgu 45 gunlik olgudur. Ale KH olgularinin ve 45 gunliik bebegin
ahsap ewden tasindiktan sonra sikéyetlerinin belirgin azalmasi evde tespit
edemedigimiz ¢ewresel bir etmenin olabilecegini ya da havalarin sogumasiyla
terlemenin azalmasini diistindirmustir. Kromhidroziste etkenin ortaya konmasiigin
ileri calismalara ihtiyag vardir.
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SB2 / Gastroenteroloji

Karaciger Yetersizligi Olan Cocuk Hastalarda
Segici Plazma Degisimi lle Destek Tedavisinin
Onemi

'N. Ulkii Sahin, 'Derya Altay, "Taner Ozgiir, 'H. Aysegiil Otuzbir,
2Ali Giil, "Tanju Basarir Ozkan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme BD, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji BD, Bursa

GIRIS: Akut karaciger yetmeigi, daha énce karaciger hastaligi oldugu bilinmeyen
kisilerde haftalar ve aylar icinde ortaya ¢ikan karaciger yetersizigi olarak
tanimlanir. Yenidogan déneminde metabolik hastaliklar on planda iken daha biyik
gocuklarda enfeksiyonlar, ilaglar ve toksinler ilk siralarda yer alir.

GEREG ve YONTEM: Son iki yi icerisinde karaciger yetersiigi ile bagwuran,
terap6tik ve kopri amagli segici plazma degisimi uygulanan olgular galismaya
alinmistir.

BULGULAR: Akut karaciger yetmeZigi ile iZedigimiz 10 hasta ¢alismaya alindi.
Hastalarmizn 4 ‘U kiz 6’sI erkek idi. Hastalarmizin yaglari 18 ay ile 17 yas
arasinda idi. Hastalarimizin, 2 ‘si Otoimmun hepatit, 1'i Obstriktif hepatit, 4'U
toksik hepatit, 3'U dekompanse Wilson hastaligi tanisi aldi. Hastalarimiza ortalama
segici plazma degisimi yatislarinin 24 ile 72. saati arasinda baslandi. Hastalarimiza
ortalama 1 ila 10 dongl segici plazma degisimi yapildi. Hastalarimizin girig
degerleri; total bilirubin: 1.8- 52.4 mg/d|, direkt bilirubin: 1.15-25.8, AST: 71-19061
JUIL, ALT:51-8819 1U/L, PT: 11.0-22.8 sn, PT%: 19.2-98, INR: 1.04-5.9, Amonyak:
54-424 mg/dl, Abimin: 2.9-5.4 mg/d| arasinda idi. Hastalarimizin ¢ikis degerleri;
total bilirubin: 0.31-28.8 mg/dl, direkt bilirubin: 0.16-18.9, AST: 21-515 UL, ALT:
25-513 IU/L, PT: 11.2-21.0 sn, PT%: 12.3-92, INR: 1.01-5.15, Amonyak: 49-158
mg/dl, Albimin: 3.1-4.3 mg/dl arasinda idi. Genel olarak hastalarda laboratuar
degerlerinde duzelme, ozellikle toksik nedenlerle akut karaciger yetmedigi
olusanlarda tamamen diizelme gézendi.
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TARTISMA: Secici plasma degisimi; daha dnce karaciger hastaligi bilinmeyen,
ancak enfeksiyon veya toksik madde alimina bagli dekompanse olan kronik
karaciger hastaliklarinda nakil siirecine kadar kdpri tedavisi olabilecegi gibi, higbir
karaciger hastaligi olmayp toksik madde alimi ile gelisen akut karaciger
yetmedZiklerinde tamamen tedavi edici olabilmektedir.
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Stevens Johnson Sendromu ve Toksik
Epidermal Nekroliz Tanih Hastalarin
Degerlendirilmesi

Slikrii Cekic, Yakup Canitez, Nihat Sapan
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Bilim Dali, Bursa

AMAGC: Stevens Johnson Sendromu (SJS) ve Toksik Epidermal Nekroliz (TEN)
hayati tehdit eden akut mukokutan6z hastaliklardir. Bu ¢alismada; son 5 yil iginde
klinigimizde SJS ve/veya TEN tanilari ile takip edilen olgularin klinik 6zelliklerinin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

HASTALAR ve YONTEM: Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk
Aerji B.D. Kliniginde SJS, SJS/TEN overlap ve TEN tanilarindan herhangi birini
almis 11 hasta alindi. Elektronik dosyalari incelenerek; etiyolik faktorler, fizik
muayene Ve laboratuvar verileri, uygulanan tedaviler ve tedavi yanitlari
degerlendirildi.

BULGULAR: Hastalarin baswru aninda yaslari medyan: 6 yidi (minimum:3,
maksimum:17) ve erkek/kiz orani 1,2 (6/5) idi. Iki hasta (%18,2) SJS, 4 hasta
SJSITEN overlap (%36,4) ve 5 hasta TEN (%454) tanisi almigti. Hastalarin
baswuru dncesi ilag kullanim stresi medyan:10 gun (minimum:2, maksimum:44)
gundu. Hastalarin ikisinde (%18,2) Herpes simpleks virus IgM poztif saptandi.
Lezyonlarin iyilesme stiresi medyan 38 gln (minimum:26, maksimum: 94 giin),
hastanede yatis sireleri medyan: 14 gundi (minimum: 6, maksimum: 80).
Makulopapuler dokintiler, oral mukozt, géz tutulumu tlim hastalarda gortilirken,
vezikil ve/veya bil olusumu ve epidermal ayrigma hastalarin %91’inde (n=10)
vardi. Yara bakimi, 1. kusak H1 antihistaminik ve sistemik steroid tim hastalarda
kullanilirken, hastalarin %72,7’sinde IVIG ve %9unda siklosporin kullanildi.
Hastalarin %18,2’sinde (n=2) sekel degisiklikler gelistigi saptand..
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SONUG: SJS ve TEN'in etyolojisinde antikonviilzanlar, antibiyotikler ve nonsteroid
antienflamatuarlar ilaglar dnemli rol oynamaktadir. Erken tani, yara bakimi, destek
tedavileri ve immunsupresiftedavilerin erken baslanmasi mortalite ve morbiditenin

azaltimasinda son derece onemlidir.
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SB4 / Gastroenteroloji

Yeni Tani Colyak Hastalarinda Kardiak
Degerlendirme

"Taner Ozgiir, ?Fahrettin Uysal, 'N. Ulkii $ahin, 20zlem Bostan,
"Tanju B. Ozkan

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji BD
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji BD

GIRIS: Colyak hastali§i, genetik yatkinligi olan bireylerde, gliiten alimi ile ortaya
¢lkan immUn aracih bir enteropati ve sistemik otoimmn bir hastaliktir. Yapilan
calismalarda dinyadaki sikhigr %0,2 ile %2 arasinda degismektedir. Tirkiye'de
2011 yilinda ¢ok merkeai bir galismada saptanan prevalans %0,47°dir. Colyak
hastaliginda, otoimmiin mekanizmalar veya glitenin dogrudan toksik etkisiyle
bagirsak disi birgok hastaligin ortaya ¢iktigi bilinmektedir. Bunlardan en iyi
bilinenleri dermatitis herpetiformis, tedaviye direngli demir eksikligi anemisi, boy
kisaligl, dis minesi defektleri, ataksi, epilepsi ve eklem bulgularidir. Glinimizde,
¢Olyak hastalarinda idiyopatik dilate  kardiyomyopati veya sekonder
kardiyomyopatiyi gosteren yayinlarda bir artig vardir. Miyokard hasarlanmasinin da
otoimmiin birmekanizma ile meydana geldigiileri strtilmektedir. Bu calismada yeni
¢Olyak hastahigi tanisi almig ¢ocuklarda dilate kardiyomyopati arastirimasi
amaglandi.

MATERYAL ve METODLAR: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Gastroenteroloji Polikliniginde 2015 yili igerisinde serolojik degerlendirme sonrasi
duodenal biyopsi ile ¢dlyak hastaligi tanisi konulan hastalar ¢alismaya alindi. Tani
konulduktan sonra diyet baslanmadan énce hastalar ayni ¢cocuk kardiyologu
tarafindan degerlendirildi ve EKO’lari yapildi. Benzer yas grubunda, kardiak Gftirim
saptanmasinedeniyle gocuk kardiyoloji boltimine yonlendirilen ve EKO’lari normal
saptanan gocuklar kontrol grubu olarak alindi. Dilate kardiyomyopati
degerlendirilmesi i¢in EKO’da dlgulen sol ventrikil diastol sonu ¢api (SVDSC) z
skoru ile sol ventrikiil sistol sonu capi (SVSSG) z skoru kullanild. statistikler SPSS
16 istatistik programi ile yapildi. P degeri <0.05 anlamli olarak kabul edildi.
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SONUCLAR: Calismaya, ortalama yaslari 7,11+4,29 yas olan 13 ¢dlyak hastasi ile
ortalama yaslari 7,30+4,55 yas olan 13 saglikli kontrol alindi (p=0,91). Hastalarin
ortalama tani yasi 6,59+4,07 yil idi.

Colyak hastalarinin tamaminda Anti-TTG antikorlar poztifti ve ince bagirsak
biyopsilerinde Marsh 3 ¢6lyak hastaligi bulgulari vardi. Hem hasta hem de kontrol
grubunda EKG bulgular normaldi.

Colyak hastalarinin EKO’larinin %61,5’i (n=8) normal, %30,8'inde (n=4) hafif mitral
kapak yetmezigi ve %7,7’sinde (n=1) intraatril septum (IAS) anevrizmasi saptandi
(sekil 1). Sekil 1: Hasta grubunda EKO tanilari

EKO tanisi

T T . T
Mormal Hafif MY IAS anevrizmas)

EKO

Her iki grupta, sol ventrikil diastol sonu ve sistol sonu gaplarin z skorlari
karsilastinldiginda z skorlari ortalamalari arasinda fark saptanmadi (tablo 1)
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Tablo 1: Hasta ve kontrol grubunda SVDSC ve SVSSC z skorlari

SVDSC z skoru SVSSC z skoru
(ort£SS) (ort£SS)
Hasta grubu 0,27+0,72 0,32+0,73
Kontrol grubu -0,11+1,17 0,20+1,06
p 0,33 0,73

TARTISMA: Colyak hastaligi, tedavisinde hayat boyu diyet gerektiren bir
hastaliktir. Diger otoimmun hastaliklarla birlikteligi guinimuzde iyi bilinmektedir.
Ortak otoimmin mekanizmalarla, ozellikle de dilate kardiyomyopatiye yol
acabilecegi gosterilmistir. Calismamizda yeni tani almis gocuk hastalara gliitensiz
diyet baglanmadan 6nce kardiak dederlendirme yapildi. Buylk bir bolim kardiak
acidan normaldi. EKO ile saptanmis olan patolojilerin gogu mitral kapak yetmeigi
idi. Hastalarin higbirinde sol ventrikll dilatasyonu yoktu ve bu nedenle mitral kapak
yetmeziginin ¢olyak hastaligi ile iligkili olmadigr dusunuldu. Hasta ve kontrol
gruplarinin SVDSG ve SVSSC z skorlari karsilastirildi ve anlamli fark saptanmad.
Literatiire bakildi§inda dilate kardiyomyopatilerin daha gok eriskin donemde C6lyak
Hastaligi tanisi alan hastalarda oldugu gortlmektedir. Bu preliminer calisma
sonuglarinin, yas grubundan ve hasta sayisi azligindan etkilendigi gértstindeyiz.
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SB5 / Nefroloji

Kronik Bobrek Yetmezligi Olan Cocuklarin
Ruhsal islev Diizeyleri ve Anne ile Olan
lligkileri
1Candan Dénmez, 'irem Erdem Atak, 20kan Akaci, 20sman Dénmez,
3Sevgi Mir

'0kan Universitesi Sosyal Bilimler Enstitiisii, Psikoloji Anabilim Dal,
Istanbul

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Bursa
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Bursa

AMAG: Kronik hastaliklar ve ruhsal hastaliklar toplumda sik karsilagilan saglik
problemlerinden biridir. Kronik bobrek hastaligi ve diyaliz tedavisi, hastalarin
psikolojik durumlarini 6nemli 6lgtide etkileyen sureglerdir. Bu alanda ¢ok sayida
calisma yapiimistir. Ancak birbirinin devami olan bu iki durumun gocuklarin ruhsal
durumlari Uzerindeki etkisi Uzerine yapilan galismalar sinirlidir. Bugiine kadar
yapilan ¢alismalarda kronik bobrek yetmezigi hastaligi olan gocuklarin gogunlukla
depresyon ve anksiyete dlzeyleri incelenmis,olup, 6-12 yas,araliginda genel ruhsal
degerlendirilmeye yonelik bir galisma gerceklesmemistir. Bu ¢alismasinda kronik
bobrek yetmezigi tanisi almis ve diyaliz tedavisi yapilan gocuklarin ruhsal islev
dlzeylerini prospekif test kullanarak degerlendiriimesi amaglanmaktadir.

GEREC ve YONTEM: Bu calismaya Uludag Univeritesi ve Ege Universitesi Tip
Fakultesi Cocuk Nefroloji Bilim Dallarinda kronik bobrek yetmeZigi tanisi almig 6-
12 yas arasl 30 c¢ocuk hasta dahil edildi. Arastrmada veriler annelerden
Demografik Bilgi Formu, Algilanan Aile Destedi Olgegi ve Aile Hayati ve Gocuk
Yetistrme Tutum Olgegi, cocuklardan da Peri Masallari Testi ile toplanmistir.
Calismaya katilan gocuklar peri masallari testiile degerlendirilerek kisilik profillerine
yonelik genel degiskenler tanimlanmis, ¢ocuklarin anneleri ile yapilan
gérlsmelerde ise sosyodemografik bilgi formu, algilanan aile destedi 6lgegdi ve
gocuk yetistirme tutum Olgegini doldurmalari istenmistir. Calismaya katilan
cocuklarin savunma mekanizmalari, benlik islevieri, dirtileri ve duygulanimlari da
incelenmigtir.
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Aragtirmanin sonucunda peri masallari degiskenleri tanimlanmis, kronik bébrek
yetmeZigi olan gocuklarda sik rastlanan degiskenler, annelik tutum ve aile destedi
ile arasinda ki iligki incelenmistir.

BULGULAR: Galismaya alinan ¢ocuklarin “hastalik stiresi” ortalamasi 45,0+29,6
ay olarak saptanmigtir. Aragtirmaya katlan annelerin aile destedi puanlari
ortalamalarinin diyaliz stiresi degiskeni agisindan anlamli bir farklilik gdstermedigi
saptanmistir. Benzer sekilde, gocuklarin masal icerigine uyum, ambivalans,
moralite, korunma ihtiyaci, baglanma ihtiyaci, onaylanma ihtiyacl, sevgi ihtiyac,
oral ihtiyaglar, anneyle iliski, babayla iligki, depresyon, anksiyete, saldirganiik
korkusu puanlar ortalamalarinin da istatistiksel agidan anlamli diizeyde
farklilasmadigi gortilmektedir. Calismada, ¢ocuklarin moralite, korunma ihtiyaci,
baglanma ihtiyaci, sevgi ihtiyaci, oral ihtiyaglar, anneyle iligki, babaya iliski,
depresyon, anksiyete, saldirganlik korkusu gibi degiskenlere yiksek puan
vermislerdir bu da literatirle uyumlu bulunmustur. Aragtirmaya katilan annelerin
aile tutumu diizeyterinin egitim degiskeni agisindan anlamii bir farklilik gostermedigi
saptanmigtir. Benzer sekilde, annelerin aile destegi dlzeyleri egitim durumu
degiskeni agisindan anlamh bir farkliik gdéstermemektedir. Ayni zamanda,
gocuklarin masaligerigine uyum, ambivalans, moralite, korunma ihtiyaci, baglanma
ihtiyaci, onaylanma ihtiyacl, sevgi ihtiyacl, oral ihtiyaglar, anneyle iligki, babayia
iliski, depresyon, anksiyete, saldirganlik korkusu puanlari ortalamalarinin egitim
durumu degiskeni agisindan da anlamli diizeyde farkllasmamaktadir. Arastirmaya
katilan annelerin aile tutum dizeyleri gocuk sayisi degiskeni agisindan anlamli bir
farklilik gostermezken ¢ocuk sayisi ile aile destegdi arasinda anlamli iliski oldugu
saptanmigtir (p <0.05). Tek gocuk sahibi olan ailelerden aile desteginin faza
oldugunu ifade edenlerden anlamli dizeyde yiuksek bulunmustur (p <0.05).
Cocuklarmasallarianlatmasidegerlendirildiginde performans anksiyetesi yasadigi
ve heyecanlandiklarl gorilmustir. Cocuk iginde bulundugu hastalik strecinden
dolayr performans kaygisi yasamis ve bu yuzden de ylzeysel cevaplar
vermiglerdir. Bu durum masal igerigine uyumu da azaltmistir ¢inki masali
detaylandirma ve masala bagli kalma uyumu da diguktr.

SONUG:Hem tanihem de tedavinin dzellikle ilk donemleri stiresince, kronik bébrek
hastaligina yonelik egitiminin yani sira hastalikla bas etme becerilerine yonelik
bakim veren kisiler desteklenmeli, bu hastalii yasayan diger bireylerle bir araya
getirilerek yalniz olmadilarini gérmeleri saglanarak sosyal destek ortami
olusturulmalidir.
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Hastalikla bas etme becerilerinin artmasi ve bakim veren kisinin hastalikla ilgili
yasadi§i Uzintd, ¢aresizik gibi duygularin ele alinmasi, tim aile sisteminiigine alan
tedavi sUirecinde aile bireylerinin de iligkilerinin olumlu yonde gelistiriimesine imkan
saglayacaktir. Aile bireylerinin saglikliiletisim kurmasi gok 6nemlidir. Aksi takdirde
gelisecektravma, aileyi glkmaza sokabilir. Bu sebeple aile isleyisi izerine yapilacak
programli egitim faaliyetleri hem Kronik bobrek hastaligi gocuk igin hem de aile
dinamikleri igin guclendirici rol oynayabilecegdi disunulmusgtr.
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SB6 / Nefroloji

Cocuklarda Bobrek Nakli Sonuclarimiz:
10 Yilhik Tek Merkez Deneyimi

'0kan Akaci, 2Nesrin Ozding Kizilay, 30nur Kaygisiz, "Osman Dénmez

1Uludag Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagili§i ve Hastaliklar Ana Bilim
Dali, Bursa

3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Ana Bilim Dali, Bursa

AMAG: Son donem bdbrek yetmeziginin (SDBY) tedavisinde bobrek nakli, hem
sag kalim avantaji hem de yasam kalitesinde yaptigi artiglar nedeniyle, tercih
edilen renal replasman tedavisidir. GlinimUzde birgok merkezde, transplantasyonu
takip eden erken dénemde greft sa§ kalim oranlari %90'in Uzerindedir. Uzun
dénemde greft sag kalimini belirleyen nedenler tam olarak saptanamamigtir. Bu
calismada merkezimizde bobrek nakli nedeniyle iZenen hastalarin demografik
verilerini ve iZzem sonuglarini degerlendirmek istedik.

GEREG ve YONTEM: Uludag Universitesi Cocuk Nefroloji Diyaliz ve
Transplantasyon Unitesinde 2006-2016 yillari arasinda izenmis olan 62 hasta
demografik veriler ve greft fonsiyonlari yoninden incelendi. Son dénem bdbrek
yetmezigine (SDBY) neden olan en sik sebep uriner sistem enfeksiyonu (%29,5)
olarak saptandi Otuz alti hastaya (%58) canli dondrden, 26 hastaya ise (%42)
kadavradan nakil yapildi. Hastalarin 6’sina (%9,8) preemptif dénemde nakil
uygulandi. indiiksiyon tedavisi Basiliximab (12mg/m2/doz, maksimum: 20 mg, 0 ve
4. glinlerde) ve metil prednizolon (30 mg/kg, 2 dozda) kullanilarak yapildi. idame
immunsupresif tedavi olarak en sik prednizolon+ kalsinorin inhibitori (CNI)+
Mikofenolatmofetil (MMF) kullanildi. Prednizolon postoperatifdonemde 20mg/giin
dozda idame edilip 3.aydan sonra azaltilarak 5mg/giin dozda devam edildi. MMF
30-40mg/kg/giin (maksimum: 2gr/glin), CsA; 5mg/kg/gin ya da takrolimus; 0.1-
0.15mg/kg/guin olacak sekilde idame edildi. CNI baglanmasi igin tim hastalarda
serum kreatinin degerinin 2 mg/dl altina digmesi beklendi. CMV profilaksisi igin
asiklovir ve valgansiklovir tedavileri uyguland..
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BULGULAR: Hastalarimizin nakil yapildi§i déneminde yas ortalamasi 13,2+4,6
(19 ay-18 yas) olup 28'i (%45,2) kiz, 34'li (%54,8) erkekti. Operasyon sonrasi akut
dénemde 4 hastada vaskuler komplikasyonlar nedeniyle ilk hafta iginde greft kaybi
gelisti. Fonksiyone greft ile iZenen diger 58 olgunun postransplant iZzem stiresi
ortalama 36,07+27,3 ay olarak bulundu. En sik tercih edilen idame immunsupresif
tedavi protokolli MMF + akrolimus + prednisolon (n:41, %70.6) olarak bulundu.
izemde 11 hastada CNI toksisitesi nedeniyle tedavileri everolimus tedavisi ile
degistirildi. Greft sag kalimi canli vericiden nakil yapilan hastalarda 1. ve 5. yilda
%97 .2, kadawradan nakil yapilan olgularda ise 1. ve 5. yilda sirasiyla % 95.5 ve %
64.4 olarak bulundu (sekil 1). T akipte bir olgu diyalizkomplikasyonu olan enkapsiile
sklerozan peritonitnedeniyle nakil sonrasi 2. yilda, bir olgu ise nakil sonrasi 3. ayda
intrakranial anewrizma riiptliri nedeniyle kaybedildi.

SONUG: Son dénem bdbrek yetmeZigi olan gocuk hastalarda bobrek nakli, diyaliz
tedavisine gore komplikasyonu daha az, sag kalim orani daha yiksek bir tedavi
yontemidir. Organ naklinin dntindeki en blyiik engel dondr azigidir. T Grk Nefroloji
Dernegi 2014 verilerine gore fonksiyone greftile izenen ¢cocuk hastalarin sadece
%21.3'ne kadawadan nakil yapilmistir. MerkezZimizde bu oran %42 olarak
saptanmigtir. Toplumda organ bagisi farkindaliginin arttirimasi ile gocuklardaki
yasam kalitesinin daha iyi olacagi kanisindayiz.

Survival Functions
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Sekil 1: Dondr tipine gore greft sag kalim analiz
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PB1/ Sosyal Pediatri

Otizm Spektrum Bozukluklarinda Ayrik
Denemelerle Ogretim (ADO) Siireci

1Yesim Giile¢-Aslan

'Sakarya Universitesi Egitim Fakiiltesi, Ozel Egitim Béliimii, Sakarya

GIRIS ve AMAG: Otizm spektrum bozukluklari (OSB) olan bireyiere yonelik 6zel
egitim hizmetlerinde, etkililigi arastirmalarca desteklenmis uygulamali dawanis
analiz (UDA) gibi bilimsel dayanakli yontemlerinin kullaniimasl, bu bireylerde
onemli ve kalici gelismeleri saglamaktadir. Ayrk denemelerle 6gretim (ADO),
yaygin kullanilan bilimsel dayanakli bir yontemlerdendir. ADO erken yogun
dawranigsal uygulama (EYDE) gibi kapsamli uygulamalarin bir unsuru olarak
kullaniimakla birlikte, EYDE'den bagimsiz olarak beceri Ogretimlerinde de
kullanilmaktadir. Trkiye'de UDA, EYDE, ADO alanlarinda son yillarda gelismeler
olmakla birlikte, henlz gesitli nedenlerden dolay (uzmanlar arasi igbirligindeki
gUglikler, aile egitimlerindeki sorunlar, yetismis personel eksikligi, vb.) yaygin
olarak kullanimamaktadir. Dolayisiyla, bu tir yontemlerin OSB alaninda igbirligi
olan uzmanlik dallarinda (tip, egitim, wb.) tanitiimasi, personel ve aile egitimleri ve
aragtirmalarin gergeklestiriimesi bu yontemlerin yayginlasmasinda 6nemlidir. Bu
arastirmada, OS tanili bir ¢ocuk ile ylrGtilen ADO 6gretim siireci ve sonuglari
incelenmigtir.

GEREG ve YONTEM: Nitel arastirma yontemlerinden vaka galismasi kullanimistrr.
Vaka caligmasi, gok faza aragtirma gergeklestiriimemis konularda sonraki
aragtirmalar igin yol gosterici olmasi bakimindan 6énerilmektedir. ADO yontemiyle
ilgili uluslararasi arastirmalar bulunmakla birlikte, ulusal aragtirmalar sinirlidir.
Ayrica, vaka arastirmalar bir yontemin uygulama sUrecinin, sonuglarinin
incelenmesi baglaminda yaygin olarak kullaniimaktadir. Nitel veri toplama araglari
kullanilarak toplanan veriler timevarim analiziyle analiz edilmistir. Ogrencinin
gelisimine iligkin nicel veriler grafiklerle sunulmustur.
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SONUG ve TARTISMA: Bulgular, ADO 8gretim siirecinin uygulanmasindaki 5nemli
unsurlari ve sorunlarin ¢ézimundeki uyarlamalari bildirmektedir. Ayrica, katlimci
gocugun becerileri 6grendigi ve problem dawraniglarinda azalma gortiimistir. OSB
alaninda etkili bir yontem olan ADO’niin, 6nkosul niteligi tasiyan esleme
becerilerinin 6gretimi sirecine odakli bu aragtirmanin uluslararasi ve dzellikle de
ulusal alanyazina, nitel aragtirmalarin sinirliligi da g6z ontine alindiginda bir katki
getirecedi dusundlmektedir. Ayrica, uygulamacilara ve arastirmacilara ADO
stirecine iligkin yol gdsterecedi umulmaktadir. Bu tir yontemlerin yayginlastirimasi
icin, farkli uzmanlik alanlarinda ¢alisan uzmanlarin bu yontemleri tanimalari,
uygulayabilmeleri, 6nerebilmeleri, uzmanlararasi isbirliginin s6z konusu oldugu
kongre gibi platformlarda tartismalari, ailelerin bilgilendirilmesi ve farkli aragtirmalar
yuritmelerini 6nem tagimaktadir.
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PB2 / Sosyal Pediatri

Otizm Spektrum Bozukluklari Tanili Cocuk
Sahibi Annelerin Deneyimleri

1Yesim Giile¢-Aslan

'Sakarya Universitesi, Egitim Fakiiltesi Ozel Egitim Béliimii, Sakarya

GIRIS ve AMAG: Otizm spektrum bozukluklari (OSB) tanili bireyierin aileleri -
Ozellikle ailede 6nemli bir rolli olan anneleri- olumsuz duygular ve deneyimler
yasayabilmektedirler. Annelere bu zor durumla bas etmeleri ve uyum
saglayabilmeleri igin egitsel, psiko-sosyal ve tibbi hizmetlerin sunulmasi
gerekmektedir. Bu hizmetlerin sunumuyla gii¢lenen anne ¢ocuguyla daha nitelikli
bir iliski kurup, ¢ocugunun gelisimi igin egitim strecine etkili bir sekilde
katilabilecektir. OSB'li bireylerin annelerinin yasam deneyimlerinin incelendigi
arastrmalarin; sunulacak hizmetlerin planlanmasinda, etkili bir sekilde
uygulanmasinda ve farkli dallarda galigan uzmanlarin isbirliginde yol gésterici rol
oynamaktadir. Ozellikle OSB'li bir gocugun ebeveyni olma olgusunun
derinlemesine irdelendigi nitel arastirmalar detayli bilgiler vermektedir. Ancak,
arastirmalar agurlikli olarak nicel yontemlerle yuratilmustir. Bu baglamda,
annelerin gergek yasam deneyimlerinin incelendigi nitel arastirmalara ihtiyag
duyulmaktadir. Bu arastirmada annelerin OSB'li bir ¢ocukla yasam deneyimleri
incelenerek, su sorulara cevap aranmistir: Annelerin OSB tanisina yonelik tepkileri
nelerdir?, OSB'nin annelerin yagantilarina ne tir etkileri olmustur?, annelerin basa
¢lkma mekanizmalari nelerdir?, annelerin gelecege yonelik algilari nelerdir?

GEREC ve YONTEM: Arastirma, sosyal bilimlerde sikga kullanilan, “bireylerin
yasantilarini” ve “yasantilarin anlamini” kesfetmeyi amaglayan fenomenolojik
desenle yurttiimustur. Bu tir aragtirmalarla, kuramsal bilgi ve uygulama arasinda
bir bag kurulabilmekte, ayrica, henlz yeterince arastirilmamis alanlara yonelik
temel bilgileri ortaya ¢ikararak, sonraki arastrmalar igin bir alt-yapi
kurulabilmektedir. Katilimcilar, gocugu OSB tanisi almis olan 11 annedir. Veriler,
nitel verl toplama ydntemlerinden gériismelerle toplanip, igerik analiziyle analiz
edilmistir.
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SONUC ve TARTISMA: Bulgular OSB tanisina tepkiler, OSB ile yasamak ve
gelecede bakis temalari altinda incelenmistir. Bulgular, katilimci annelerin taniya
yonelik olumsuz tepkilerini ve bu tepkileri etkileyebilecek degiskenlerin varligini
gostermektedir. Annelerin karsilastiklari zorluklar, bu zorluklarla basetme yollari ve
OSB’nun yasantilarina katkilari bulgular arasindadir. Ayrica, annelerin gelecege
yonelik olumsuz bakislari ve uzmanlardan beklentileri s6z konusudur. Bulgular,
kultdrel unsurlarin katihmcilarin OSB ile yagsama seriveninde yasadiklari duygular
ve bu yasama uyum saglama gabalarini etkileyebilecegini de gstermektedir. OSB
ve Kultdr iliskisini inceleyen calismalara duyulan gereksinim de g6z onine
alindiginda, bu galismayla katiimci T Urk annelerin ASD dnyalari aralanarak, bu
konudaki alanyazina da kulturel baglamda bir katki sunulmustur. Bu galismanin
bulgulari uzmanlara ve arastirmacilar ailelerin ihtiyaglari ve ailelere sunulabilecek
aile-odakli hizmetler dogrultusunda yol g6sterebilecektir.
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PB3 / Adolesan

Ge¢ Donemde Bradikardi ve Hipotansiyon
Gelisen Deli Bal intoksikasyonu: Olgu Sunumu

Bahri ElImas, 'Emine Kiirt

'Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Anabilim Dali, Sakarya

GIRIS: Deli bal zehirlenmesi, arllarin grayanotoksin igeren rhododendron tiirii
ciceklerden aldigi polenlerle kontamine balin yenmesiyie olusan klinik durumdur.
Deli bal yiyen bireylerde bulanti, kusma, karin agrisi gibi genel semptomlarin
yaninda, senkop, bradikardi, hipotansiyon gibi hayati tehdit eden semptomplar da
olusabilmektedir.

OLGU: Onalti yaginda erkek hasta karin agrisi, bulanti ve biling bulanikhigi ile acil
senvise baswrdu. Hikayesinden babasi tarafindan hipertansiyon igin kullaniimakta
olan deli baldan bir haftadir giinde 2-3 tatl kasigi, bagwrmadan 3 saat dnce ise
250 gr yedigi 6grenildi. Baswru sirasinda vicut 1sisi 36.8 °C, tansiyon arteriyel
110/65 mmHg, nabiz 80 atim/dk, solunum sayisi 24/dk idi. Fizk muayenesinde;
vicut agirhgr 90 kg, boy 183 cm, bilinci konflize, kooperasyon kurulamiyor, cildi
terli ve sicak, bagirsak sesleri hiperaktifbulunan hastanin diger sistem incelemeleri
normaldi. Laboratuvar incelemelerinde; tam kan sayimi, kan gazari, kan sekeri,
biyokimya tetkikleri, C-reaktif protein, koagilasyon testleri ve tam idrar tetkiki
normal bulundu. 500 ml izotonik NaCL intravendz hizi verilen hastaya, tansiyon
arteriyel degerleri normal sinirlarda olmasi nedeni ile idame sivi tedavisine 1500
ml/m2'den 1/3 izomiks (% 5Dextroz) ile devam edildi. 12. saatinde gastrointestinal
semptomlari diizelen ve kooperasyon kurulabilen hastanin 18. saatinde kalp tepe
atimlarinin 50 atim/dk, tansiyon arteriyel degerlerininise 100/45 mmHg seviyelerine
dustigl gozendi. Hemodinamik olarak stabil olan ve perflizyon bozuklugu
bulunmayan hastanin s tedavisine devam edildi ve atropin uygulanmadi. 24.
saatinde hipotansiyon ve bradikardileri diizelen hasta 48. saatinde taburcu edildi.

SONUC ve TARTISMA: Kolinerjik semptomlarla bagwran hastalarda dykiide deli
bal aliminin da sorgulanmasigerektiginin vurgulanmasi ve nadir gértimesi nedeni
ile klinik bulgular ve tedavi yaklagiminin literatlr esliginde tartigimasi
amaglanmistrr.
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PB4 /| Adolesan

Sinbiyotik Kullaniminin Anti-doku
Transglutaminaz IgA Otoantikor Duzeyleri
Uzerine Etkisi

1Kaan Demiréren

'Bursa Dértgelik Cocuk Hastaliklar Hastanesi, Bursa

GIRIS: Pre-, pro-, ve sinbiyotikler mikrobiyota ile iligkili intestinal patolojileri
onleyebilir ya da yatistirabilir. Ayni zamanda immun cevabi duzenler. Bunu
kanitiayan gok sayida galismalar mevcuttur. Anti-doku transglutaminaz (dT G) IgA
otoantikoru ¢olyak hastahiginin (CH) spesifik bir belirleyicisidir. Anti-dT G seviyeleri
yukselmis hastalarda CH tanisini dogrulamak igin endoskopik duodenal biyopsi
yapiimalidir. Mevcut ¢alismada sinbiyotik kullaniminin anti-dTG IgA otoantikor
duzeyleri Uzerindeki etkisini gormek amaglandi.

GEREG ve YONTEM: Anti-dT G diizeyleri yiikselmis, endoskopik duodenal biyopsi
yapilmig, ama CH tanisi almamis hastalar ¢alismaya dahil edildi. Butin hastalar
gunlik tek doz bir sinbiyotik (NBL Probiotic Gold® cachet, Nobel, T urkey; 2.5%x109
cfu canli bakteri -Enterococcus faecium, Lactobacillus acidophilus, Lactobacillus
rhamnosus, Bifidobacterium bifidum, Bifidobacterium longum-; 625 mg
fruktooligosakkarit; A, B1, B2, B6 vitaminleri) ile 20 glin boyunca tedavi edildiler.
Anti-dT G duizeyleri tedavi bitiminden 2-6 ay sonra tekrar l¢uldu. Veriler ortalama £
standart sapma olarak verildi. istatistiksel analiz SPSS 12.00 istatistiksel analiz
paket programi (SPSS Inc, Software Chicago, IL, USA) kullanilarak yapildi. T edavi
oncesi ve sonrasi gruplarin dagilimi Kolmogorovw-Smirnov testi ile kontrol edildi ve
asimetrik bulundu. Bunun (zerine tedavi dncesi ve sonrasi karsilastrmalar
Wilcoxon testi ile yapildi ve P <0,05 degerleri istatistiksel olarak dnemli kabul edildi.

SONUCLAR: Galismaya katilan 41 hastanin ortalama yasi 6,9 + 4,3 yil (aralik: 1-
15, ortanca: 6 yil) olup %51,2'si kiz idi. Anti-dT G dlizeyi tedavi dncesi grupta 55,6 £
54,8 ve tedavi sonrasi grupta 27,4 + 40 bulundu. Farkllik istatistiksel olarak
onemliydi (P<0,001, Z -4,29).
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TARTISMA: Mevcut ¢alismada anti-dTG duzeyleri sinbiyotik kullanimi sonrasi
onemli derecede azalmisti. Sinbiyotik kullaniminin intestinal patolojileri
yatistirabilecegi ve CH gibi hastaliklara yol agan tetikleyici mekanizmalari
engelleyebilecegi spekiile edilebilir.
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PB5 / Adolesan

Reye-Benzeri Sendromun Nadir Bir Nedeni;
3-Metilkrotonil Karboksilaz Eksikligi

'Sahin Erdél, 'Sevil Dorum, 2Niliifer Ulkii $ahin, 2Taner Ozgiir,
THalil Saglam, 2Tanju Basarir Ozkan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklan Anabilim
Dali, Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: 3-Metilkrotonil-CoAkarboksilazeksikligi, 3-metilkrotonil-CoA karboksilaz (3-
MCC) eksikligi sonucu gelisir. Bu enzim, insanda bilinen biyotin iceren dort
karboksilazdan bir tanesidir. 3-MCC eksikligi, yenidoganda élime yol agabilen agir
norolojik tutulumdan tamamen asemptomatik erigkine kadar degisken klinik
fenotipe neden olabilir. Yasamnilk iki yilinda enfeksiyonlaryada proteinden zengin
beslenme sonucu Reye-benzeri sendrom, hipoglisemi, hiperamonyemi, ketoasidoz
tablosuyla karsimiza gikabilir.

OLGU: 5 yasinda ki kizhastanin, bagwurudan alti ay 6ncesinde sepsis ve pndmoni
tanisiia yatirildigi, yatigi donemde akut karaciger yetmeZigi ve de hiper
amonyemisinin (amonyak 506 mmol/L) gelistigi 6grenildi. 21 yas annenin birinci
gebeliginden birinci yasayan olarak miadinda c/s ile 3250 gr agirliginda dogan
olgunun bes yasina kadar ciddi hastaligi olmamis. Anne baba arasinda birinci
dereceden kuzen akrabaligi olan hastanin boy, viicut agirligi, bas cewresi
persentilleri ve sistem muayeneleri normaldi. Reye-benzeri sendrom ile prezente
olabilecek metabolik hastaliklari diglamak agisindan degerlendirilen TANDEM de
CO0-karnitin: 2.54 (12-20) mmol/L diistik, C5-OH-karnitin 14.2 mmol/L (0-1.2) yliksek
olarak tespit edildi. Idrar organik asitlerinde 3-Hidroksiizovalerik asit, 3-
metilkrotonilglisin, ftiglilglisin atlimi artmigt. Hastaya 3-Metilkrotonil-CoA
karboksilaz eksikligi tanisi kondu. Karnitin, biotin ve orta derecede protein
kisittamasi seklinde diyet tedavisi baglandi. Genetik ¢alismasi planland.
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SONUG: 3-MCC eksikliginin yenidogan déneminde konwilsiyon ile baglayan tipinde
prognoz kétudir. Ancak hastamiz gibi ge¢ baslangicli vakalarin prognozu oldukga
ividir. Reye-benzeri sendrom ile takip edilen hastalarda metabolik hastalik
olabilecegi distintlmelidir.
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PB6 / Adolesan

Herediter 1,25 Dihidroksivitamin D Direncgli
Riketsli Dort Hasta ve VDR Gen Analiz
Sonuglari

'Esra Deniz Papatya Cakir, ZdzgiirAIdemir, 3S. Ahmet Ugaktiirk,
4Erdal Eren, 5Samim Ozen

"Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk
Endokrinoloji BD, Istanbul

2Hatay Mustafa Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Genetik AD, Hatay
3Ankara Diskapi Egitim ve Aragtirma Hastanesi Gocuk Endokrinoloji BD,
Ankara

4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Endokrinoloji BD, Bursa

5Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji BD, izmir

GIRIS: Ciddiiskeletdeformiteleri, alopesi ve hipokalsemisi bulunan Herediter 1,25-
Dihidroksi Vitamin D Direngli Rikets (HVDDR) tanisiyia takip edilen ikisi kardes dort
hastada VDR gen analiz yapildi.

YONTEM: Hastalarin genomik DNA'si periferik kandan izole edildi. Ekzonlar, ekzon
infron baglanti noktalari ve promotor bélgeleri kapsayan tum gen diz analiz
uygulandi.

BULGULAR: ikisi kardes (¢ hastada VDR geninde p.Q152X(c.454 G>T)
homozgot mutasyonu saptanirken; bir hastada p.R50X (c.148 C>T) homozgot
mutasyonu saptanmistir.

TARTISMA ve SONUG: HVDDR nadir rastlanan otozomal resesif gegis gdsteren,
VDR geninde inaktive edici mutasyonun sebep oldugu bir hastaliktir. Hastalik erken
baslangigli rikets bulgulari, hipokalsemi, sekonder hiperparatiroidi, artmis 1,25
(OH)2D3 duzeyleri ile karakterizedir. Alopesi hastalarin %80'ninde gorllir ve
alopesinin derecesi direncin siddeti ile ilgilidir.U¢ hastada, VDR geninde p.Q152X
(c.454G>T) homozigot mutasyonu saptanirken; bir hastada p.R50X(c.148 C>T)
homozgot mutasyonu saptanmistir.
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PB7 / Acil

Topikal Siklopentolat Kullanimina Bagli
Sistemik Toksisite: Olgu Sunumu

'Senay Mengi, 'Ayse Oren, 'Nevin Kilig, 2Eren Gagan

1Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sadligi ve
Hastaliklari, Bursa

2Y(jksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Enfeksiyon
Hastaliklan, Bursa

GIRIS: Siklopentolat atropin benzeri etkileri olan antikolinerjik, antimuskarinik bir
tersiyer amindir. Klinik uygulamada da pediatride sikloplejik ajan olarak siklikla
kullaniimaktadir. Gdzere topikal damlatildiktan sonra hem lokal hem de sistemik
emilimle antikolinerjik toksiteye badliyan etkiler meydana gelebilir. Yan etkileri hafif
ates, agiz kurulugundan ciddi santral sinir sistemi stimulasyonuna bagli etkilere
kadar degisebilir. Biz bu yazida siklopentolat damlatildiktan sonra ates, anormal
ekstremite hareketleri, konusamama, flushing, tasikardi gelisen hastay sunuyoruz

OLGU: Goz polikliniginde sol gozde kayma sikayeti ile muayene edilen 22 aylik
erkek hastaya, 10 dakika ara ile her iki gdzine 3 kez %1 konsantrasyonundaki
siklopentolat HCI den birer damla damlatiimis. Son dozdan 40 dakika sonra ates,
huzursuzuk, kollarda anormal hareketler, yiizde kizariklik, konusamama gelismesi
uzerine gocuk acil servisine bagwrdu. Fizik muayenesinde, pupiller ileri derecede
dilate ve 1sik refleksi alinamiyordu, yizde flushing, kollarda anormal hareketleri
mevcuttu, ajite ve sirekli olarak aglyordu, cilt ve mukozalar kuruydu (Resim 1).
Kalp tepe atimi 159/dk, solunum sayisi 57/dk, SPO: oda havasinda %99du. Boy
25. persentil, agirik 10-25. persentilde saptandi. Diger sistem muayenelerinde
patoloji saptanmadi. Kan sayimi ve biyokimyasal testler yagina gore normal sinirlar
icindeydi. Hasta ¢ocuk yodun bakima interne edilerek gdézZeme alindi ve
bagwirunun birinci saatinde fizostigmin 0.02 mgkg dozunda 5 dk da IV yavas
infiizyonla verildi. iZzeminde 30-45 dakika iginde hastanin flushingi, ajitasyonu
geriledi, bir glin sonra midriazsi geriledi.
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TARTISMA: Siklopentolatatropin benzeri etkileri olan antikolinerjik, antimuskarinik
bir tersiyer amindir. Klinik uygulamada da pediatride sikloplejik ajan olarak siklikla
kullaniimaktadir.. Etkisi 30-60 dk da baslar ve bir giinde geger. Yan etkileri sik
olmasa da antikolinerjik toksiteye bagli semptomlara neden olabilir. Gdzere topikal
damlatildiktan sonra hem lokal hem de sistemik emilimden dolayl meydana gelir.
Konjuktiva ve nazal mukoz membranlar iyi absorban yiizeyler olmasindan dolay!
nazolakrimal kanal ile burun gegis olur. Sistemik absorbsiyon ayrica orofarenks,
sindirim sistemi, cilt yoluyla da olur.

Atropin benzeri etkiler postganglionik noronda asetilkolin reseptorlerinin bloke
edilmesiile meydana gelir. Cilt ve agizda kuruluk, flushing, ates, huzursuzuk, batin
distansiyonu, ates, idrar retansiyonu, beslenme intoleransi, psikoz, ataksi,
halisinasyon, ndbet, anormal kan basinciile tagikardi gorilebilir. Disuk viicutkitleli
gocuklarda toksisite riski daha fazadir. Santral sinir sistemi toksisitesi antikolinerjik
etkiden dolayl medulla ve serebral alanlarda stimulasyona bagli olarak meydana
gelir. llag uygulandiktan 20-30 dk iginde olusan, 4-6 saatte gegen ve hatilanmayan
halusinasyonlar meydana gelebilir. Hallsinasyonlarin olasi bir nedeni de
siklopentolatin amino dimetil grubu ile LSD (hallisinojenik ajan) aminometil
grubunun benzer olmasidir.
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Mortal Seyirli Akut Dilate Kardiyomiyopati:
Ekstazi Kullanan Adolesan Olgu

2Nilgiin Erkek, 30guz Dursun, '0zlem Sert, Piiren Oziidogru,
TAyca Aydogan, 'Celal Mete Karakurum

1Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklan ABD,
Antalya

2Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sadligi ve Hastaliklar ABD,
Gocuk Acil BD, Antalya

3Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar ABD,
Cocuk Yogun Bakim BD, Antalya

GIRIS: Dilate kardiyomiyopati cocukluk dénemi agir kalp yetmezigi tablosunun
onde gelen nedenlerinden biridir. Ventrikller odacikta genisleme, sistolik
disfonksiyon ve ventriklil duvar kalinliginin normal olmasiile karakterizedir. Genetik
mutasyonlar, enfeksiyonlar, metabolik-nutrisyonal bozukluklarin yani sira gocukluk
déneminde daha nadiren toksik etkilenimler de etiyolojide yer alir.

OLGU: Cocuk Acil Servise 3 glindlirolan nefes darligi, solunum sikintisi, bulanti ve
kusma sikayetleri ile getirilen 16 yasinda erkek hastanin baswrusunda genel
durumu kotd, bilinci agik, cildi soguk ve terli olup; kalp atim hizi: 158 atim/dk,
kapiller geri dolum siiresi 4 sn, periferik nabizari zayff, arteriyal tansiyon sag kolda
81/52, sol kolda 73/50 mmHg idi ve atesi yoktu. Dinlemekle gallop ritmi olan
hastada 3. derece sistolik Gfirim duyuldu. Soluk sayisi 22/dk ve sol akciger
bazalinde krepitan raller duyuluyor, kot altinda 3 cm karacigeri palpe ediliyordu.
Pretibial eser ddem vardl. EKG'de supraventrikller tasikardi, telekardiyografide
kardiyomegali ve pulmoner ddem ile uyumlu gériinim tespitedildi. Ekokardiyografk
bulgulari; genislemis sol bosluklar , %29 ejeksiyon fraksiyonu,mitral, triklispid, aort
kapak yetmedikleri seklinde olup, dilate kardiyomiyopati ile uyumluydu. Yiksek
sensitif troponin T: 43 pg/ml (N: 0-14), pro-BNP: 6590 pg/ml (N: 0-125), kiitle CK-
MB: 3.2 ng/ml (N: 0-4.9), miyoglobin: 62ng/ml (N: 25-72) saptandi. Agir kalp
yetmeZigi tablosunda dilate KMP tanisiyia cocuk yogun bakim Unitesine entlibe
edilerek kabul edilen ve destek tedavilerine ragmen 24 saat sonunda VF sonrasi
arrest geliserek resusitasyona cevap alinamayan hastanin, idrar toksikolojik
incelemesinde ekstaz (3,4- methylenedioxymethamphetamine (MDMA)) 675 ng/m
(poztif) saptandi.
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SONUG ve TARTISMA: Dilate kardiyomiyopati ilikili kalp yetmezigi ¢ocukluk
¢aginda énemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Etiyolojik faktorler arasinda
ulkemizde addlesan yas grubunda artik nadir olmayan uyusturucu ilag kullanimi ve
ozellikle ekstaz sorgulanmalidir.
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PB9 /| Metabolizma

Metabolik Asidozun Nadir Bir Nedeni:
Munchausen Sendromu

'Berna Seker Yilmaz, 'Derya Bulut, 2Nilgiin Bahar,
3Gonca Karatas Karakus, “Necmi Gekin, 'Neslihan Onenli Mungan

"Cukurova Universitesi Cocuk Metabolizma Bilim Dali, Adana

2Gukurova Universitesi, Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Adana
3Cukurova Universitesi, Psikiyatri Anabilim Dali, Adana

4Cukurova Universitesi, Adli Tip Anabilim Dali, Adana

GIRIS: Munchausen Sendromu, bakim veren yetiskin tarafindan hastalik 6ykiis(i
yaratilarak, nedeni bulunamayan israrli ve tekrarlayici, Klinik bulgularla értismeyen
hastalik belirtilerinin olusturuldugu bir gocuk istismari formudur. Nobet, apne,
kanama, ates, kusma, ishal, hipo/hipertansiyon, bdbrek tasi, buyime geriligi
Munchausen sendromuna bagli bildirilen belirti ve bulgularin baglicalaridir.

OLGU: 4 aylik erkek hasta dig merkeze ishal, kusma ve emmeme yakinmalariyla
baswurmus, fizk muayenede dehidratasyon ve yetersiz kilo alimi diginda patalojik
bulgu saptanmamigti. Bagwru aninda orta derecede metabolik asidozu olan hasta
kalitsal metabolik hastalik/organik asidemi on tanilariia, ileri inceleme igin
klinigimize sevk edilmisti. Oral alim bozuklugu ve kusma yakinmalari oldugu
sdylenen hastanin geldigindeki fizk muayenesinde kilo dustklugu ve laboratuvar
incelemesinde serum albimin diizeyinin 2,2 gr/dl olmasidiginda anormal bir 6zellik
yoktu. Metabolikincelemeleri normal olan, izemde standart bir formil mamaiile iyi
beslenen ve kilo alimi baglayan hasta bir sabah yataginda siyanoze, hipotermik ve
letarjik halde bulundu. Derin metabolik asidozu saptanan hastaya gerekli destek
tedavileri baslanir baglanmaz hizli bir diizelme gézendi. Olayi tetikleyen herhangi
bir enfeksiyon veya metabolik bozukluk saptanmadi. Ancak bebek diizeldikten
yaklasik 8 saat sonraanne ndbetgi hekim ve hemsirelere bebegi yastikla bogmaya
calistigini, morardigini gérdugund, ama 6lmeyince birakip kotllestigini haber
verdigini itiraf etti. Oykii derinlestirildiginde annenin dogumundan itibaren bebeginin
yasamasini istemedigi icin yetersiz besledigi 6grenildi. Anne psikiyatri servisine
yatirilarak durum savcihiga bildirildi.
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SONUG ve TARTISMA: Munchausen sendromu gocuk istismarinin ciddi bir
formudur. Biz de metabolik hastalik 6n tanisiyla sevk edilen, ancak metabolik
incelemelerinde durumunu agiklayacak bir neden bulunamayan hastamiz, ayirici
tanida gok nadir de olsa akilda Munchausen Sendromunun bulunmasi gerektigini
wrgulamak amaciyla sunmak istedik.
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Beslenme Aligkanhiginin Kalitsal Metabolik
Hastalik Tanisi ve Prognozundaki Yeri:
ki Kardes Olgu

1Neslihan Onenli Mungan, 'Berna Seker Yilmaz, 'Derya Bulut,
Deniz Kor, 'Siileyman Gonkek, 1Tugge Kaltar, 2Giilay Ceylaner

"Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Adana
2Intergen Genetik Tani Merkezi, Ankara

GIRIS: Giiniimiizde farkindalik diizeyi arttigi ve kisitl da olsa yenidogan tarama
programi bagladidi igin kalitsal metabolik hastalik tanisi daha faza
konulabilmektedir. Ozellikle intoksikasyon tipi kalitsal metabolik hastaliklar, komplet
enzim eksikligi yoksa enfeksiyon dénemlerinde veya beslenmede protein igeriginin
artigi durumlarda bulgu vermektedir.

OLGULAR: 1. Olgu 10,5 yasindayken kusma ataklari ve kilo diistikiGgU nedeniyle
getirildi. Kusma nedeniyle 1,5-4 yaslarinda iki kezhastaneye yatirimisti. Prenatal-
natal dykistinde Ozellik yoktu. Okul basarisi iyiydi. Beslenmesinde, hayvansal
protein tiketmedigi, vejeteryana yakin bir beslenme aliskanhgi oldugu 6grenildi.
Anne-babasi birinci derece kuzendi. Saglikli bir ablasi ve mental-motor retarde ve
epilepsili bir erkek kardesi vardi. Muayenesinde agirliginin 3. persentilde olmasi
disinda patoloji yoktu. Rutin hematolojik, biyokimyasal ve metabolik incelemeleri,
albumin dusuklugu ve demir vitamin B-12 eksikligi disinda normaldi. 4 yagindaki
kardesi, 10 aylikta baglayan direncli nobetler ve gelisme geriligi nedeniyle getirildi.
Prenatal-natal Gykiisii sorunsuzdu. Ek gidaya geginceye kadar gelisimi normal
seyretmigsti. Daha sonra dengeli beslenen hastanin kusma ve asidoz nedeniyle sik
hastaneye yatis Oykisli vardi. Muayenesinde mikrosefali ve psikomotor
retardasyon disinda patoloji saptanmadi. Agirligi normaldi. Her iki kardesten
yapllan metabolik incelemeler de propiyonik asidemi ile uyumlu geldi. Mutasyon
analiz ile tani teyit edildi. Uygun diyet ve ilag tedavileri baglanildi.
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SONUG ve TARTISMA: Olgularimizda oldugu gibi kalitsal metabolik hastalik
tanisinda 6yklide, hastalarin bazi gidalari tikettiklerinde kliniklerinin bozuldugunun
veya tiketmekistemedikleri gida gesitlerinin oldugunun 6grenilmesi ok 6nemli yer
tutmaktadir. Hayvansal protein tliketmeyen, normal mental-motor gelisime sahip ve
ciddi metabolik dekompanzasyon atagi olmadan 10,5 yasina gelen abla ile, ek
gidaya gegctikten sonra serbest beslenen, tekrarlayan kusma ve asidoz ataklari
olan, tani alamadigi i¢in mental-motor retarde olan kardes olgularimizbuna iyi bir
ornektir. Ayrica bu olgular ayni mutasyona sahip 2 kardes olgunun Klinik seyirlerine
beslenme gibi genetik disi faktdrlerin de etkili olabildigini gdstermesi agisindan da
degerlidir.
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Nadir Bir Olgu Nedeniyle Ornitin Amino
Transferaz Eksikligi

1Sevil Dorum, 'Sahin Erdél, 'Halil Saglam

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Gocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Girat atrofi (GA), koroid ve retinanin nadir gorillen dejenerasyonu olup,
ornitin amino transferaz (OAT) eksikligine bagli otozomal resesif gegisli bir
hastaliktir. OAT alfa ketoglutamat ve ornitini, glutamat ve glutamat semialdehide
donustlrir. Kanda OAT eksikligine bagli olarak kan ornitin dizeyi 5-20 kat
artmaktadir. Hastanin okler bulgulari arasinda korioretinal atrofi, aksiyel miyopi,
katarakt ve gérme alani daralmasi yer alr. ik bulgu olarak myopi ve gece
goruslinde azalmadir. Hastalarda entelektliel fonksiyonlar siklikla normaldir.

OLGU: Oniki yas erkek hasta metabolizma poliklinijine gézde girat atrofi
saptanmasi (izerine yonlendirildi. Ozgegmisinde normal bir dogum hikayesini
takiben noromotor gelisiminin yasina uygun oldugu, ilk olarak 7 yasinda iken uzagi
gorememe nedeniyle miyopi tanisi aldigi 6grenildi. Hastanin daha sonra gece
géristinde bozulma olmus. En son olarak 12 yasinda iken GA tespit edilmesi
Uzerine tarafimiza yonlendirilmis. Hastanin anne babasi arasinda birinci dereceden
kuzen akrabaligi vardi, 10 yasinda ki erkek kardesi saglikliydi.Hastanin boy, kilo,
bas gewresi persentilleri yasina uygundu.Hastanin kan gazi ve amonyak degerleri
normaldi, kan amino asitlerinde ornitin diizeyi 929 Mmol/L (10-163) olarak yliksek
tespit edildi. idrar aminoasitierinde lizin ve sistin normaldi. Kreatinin sentez de
bozulabileceginden MR Spektroskopi yapildi, kreatinin eksikligi mevcut degildi.
Genetik olarak OAT geninde homozigotmutasyon tespit edildi. Hastaya B6 vitamini
baglandi. Ancak ornitin dizeyleri yiksek seyretti ve B6 yanitsiz olarak
degerlendirildi. Hastaya arjininden kisitl diisiik proteinli beslenme (0.8 gr/kg/gun)
baslandi. Hastanin yaklasik 6 aylik diyet ile takibinde goz bulgularinda ilerlemenin
durdugu ve miyopisinde hafif gerileme oldugu 6grenildi.
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SONUC ve TARTISMA: OAT eksikligi nadirgortlen progresif korioretinal distrofiye
neden olabilen bir hastaliktir. Farelerde yapilan galismalarda erken tedavi ile
korioretinal atrofi gelisiminin dnlenebildigi gosterilmistir. Ozellikle gece korlligu
gelisen kisilerde mutlaka g6z dibi muayenesinin yapiimasi gerektigi vurgulanmak

istenmigtir.
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Biiyiime ve Noromotor Gerilik ile Bagvuran
Prader Willi Sendromu

1Sevil Dorum, 'Sahin Erdél, 'Halil Saglam

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Gocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Prader-Willi sendromu (PWS) basta zeka geriligi, hipotoni, kisa boy ile
beraber istah bozukluguna bagli morbid obeztenin gézendigi nadir bir genetik
hastaliktir. Hastaligin gorilme sikhgr degisiklik gostermekle beraber ortalama her
16000 canli dogumda bir (1/16000) olarak kabul edilebilir. Erkek ve kiz arasinda
esit oranda gorllmektedir. Yenidogan déneminde hipotoni, solunum ve beslenme
sorunlari siklikla gorilir, sindaktili, klinodakdili, dolikosefali gibi iskelet sistemi
bulgulari; hipopituatirizm, hiperinsulinizm gibi endokrionolojik bulgular gortlebilir.
Bir yasindan itibaren istah artisi ve obesite gelisir. Psikomotor gelisim gecikir,
6grenme zorlugu vardir. Hastaligin erken tanisinda ve ayirici tanida genetik analiz
en kesin sonug veren yontemdir. Etkin ve spesifik bir tedavisi bulunmamaktadir

OLGU: 2.5 yasinda erkek hasta dis merkezden tarafimiza blyume gelisme geriligi
ve hipotonisinin olmasi nedeniyle yonlendirildi. 24 yasinda ki annenin ikinci
gebeliginden ikinci yasayan olarak 41 haftalik c/s ile 1800 gram olarak dogan olgu
perinatal asfiksi nedeniyle yenidogan Unitesinde takip edilmis. Bas tutma 7
aylikken, oturma 1.5 yasinda iken olan hastanin yuriimesi hentiz mevcut degildi.
Bir yasinda iki kez nobet gecirdigi 0grenildi. Anne baba arasinda akrabalik yoktu,
ilk gocuklar 6 yasinda erkek sagliklydi.

Fizk muayenesinde boy ve wicut agirh§ (3) persentil, basgewesi (10-25)
persentildi. Hipotoni ve néromotor geriligi mevcuttu. Bagwurudan énce gonderilen
metabolik testleri normal olarak sonuglanmisti. Hastanin diisik dogum agirliginin
olmasi, dogumdan itibaren hipotonisinin olmasi nedeniyle PWS dustnuldd,
mutasyonu poztif saptand..

SONUG ve TARTISMA: Hipotoni, néromotor gerilik, ndbet metabolik hastalik
dustindiren dnemli bulgular arasindadir. Metabolik hastalik etyolojisi arastirilirken
genetik hastaliklarin akilda tutulmasi taninin gecikmesine engel olacaktrr.
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Konjenital Hipotiroidi ve Biyotinidaz Eksikligi
Birlikteligi

1§_'ahin Erdol, 'Sevil Dorum, 2Elif Sébii, 2Erdal Eren, "Halil Saglam,
20mer Tarim

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Metabolizma ve Beslenme Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Konjenital hipotiroidi yenidogan déneminde en sik gdrillen endokrinolojik
problemdir, tani ve tedavide gecikme ciddi mental retardasyona neden olabilir.
Ulkemizde 2006 vyilindan itibaren yenidogan taramasinda yer almaktadr.
Biyotinidaz eksikligi, viicuttaki tim karboksilaz enzimleri igin kofaktor g6revi goren
biyotinin eksikligine neden olan ve otozomal resesif gegis gosteren kalitsal
metabolik hastaliktir. Cok farkli klinik tablolarla ortaya ¢ikabilir, en sik olarak atopik
ya da seboreik dermatit, alopesi, ataksi, konvilsiyonlar, hipotoni, gelisme geriligi,
isitme kayb, kronik laktik asidoz ve immiin yetmedik bulgulari gériiliir. Ulkemizde
2009 yilindan itibaren yenidogan tarama programina eklenmistir.

OLGU: 15 glnlik kiz bebek, yenidogan taramasinda biyotinidaz aktivitesinde
dustklik (% 24.5) olmasi tzerine poliklinigimize baswrdu. Ozgegmisinde 29 yas
annenin ikinci gebeliginden birinci yagayan bebegi olarak miadinda 3110 gr, c/s ile
dogddugu, dogum sonrasi problem olmadigi 6grenildi. Hastanin ayni zamanda
yenidogan taramasinda T SH degderi 84 mU/L tespit edilmis ve gocuk endokrinoloji
poliklinigine de yonlendirilmisti. Anne baba arasinda akrabalik yoktu, ilk gebelik
nedeni bilinmeyen abortus ile sonuglanmisti. Fizk muayen esinde boy, wicut
agirigi, bas c¢ewesi persentilleri normaldi, sistem muayenelerinde 6zellik
saptanmadi. Kan gaz ve biyokimyasal testlerinde 6zellik saptanmadi. Biotinidaz
aktivitesi %21 (normal >%30) olarak tespit edildi ve biotin 10 mg/gun baslandi.
Hasta ayni zamanda ¢ocuk endokrinoloji polikliniginden de takibe takibe alindi,
tiroid agenezisi mevcuttu, L-tiroksin tedavisi basland.
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SONUC ve TARTISMA: Biyotinidaz eksikligi Ulkemizde 1/60.000, konjenital
hipotiroidi ise 1/3500 siklikta goértimektedir. Olguda her iki hastalikta yenidogan
tarama programinda tespit edilerek tedavisine baslanmigtir. ki ayn kalitsal
hastaligin bir olguda gérilmesi nadir bir durum oldugundan sunulmustur.
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Bisitopeni Etiyolojisinde Direk Grafinin Yeri:
Bir Olgu Sunumu

'F. Derya Bulut, 'Berna Seker Yilmaz, 'Serhan Kiipeli,
Neslihan Onenli Mungan

"Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Adana

GIRIS: Osteopetrozs, artmis kemik yogunluguyla giden ve osteoklast formasyon
ve fonksiyon defektleri nedeniyle olusan nadir bir genetik hastaliktir. Kemik
rezorpsiyonunda bozukluk neticesinde kemik iligi mesafesi daralmakta ve 6n
planda anemi gorlimektedir. Ayni zamanda, kemiklerdeki skleroz santral sinir
sistemi basta olmak Uzere bir gok organda basiya bagli; nérolojik gelisim defekti,
korltk, sagirlik, hidrosefali, beyin sapi basisi gibi ¢ok farkli bulgulara yol
acabilmektedir.

OLGU: 3 aylikk erkek olgu, 1 aydir fark edilen solukluk ve karinda sislik
yakinmasiyla baswrmustu. Oykiiden, 15 giin énce dis merkezde anemi ve
trombositopeni nedeniyle transfiizyon yapildigi 6grenildi. Olgunun anne ve babasi
birinci derecede kuzendi ve Suriye kokenliydi. Fizk muayenesinde, st solunum
yolu obstriiksiyonu bulgusu ve propitozisi vardi. Bas cewesi 97 persentilin
lizerindeydi. Ikinci derece sistolik ifiirim duyuldu. Dalak kot alti 2 cm palpabl idi.
Diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar incelemede; beyaz kure:
10100/mm3, hemoglobin: 7.2 gr/dl ve trombosit: 27000/mm3 idi. Bobrek ve
karaciger fonksiyon testleri, serum elektrolitleri ve vitamin B-12 dlzeyi normaldi.
Lizozomal depo hastali§i yoninden ¢ocuk metabolizma konsultasyonu istenen
hastanin, akciger grafisinde kostalarda kemik mineral yogunlugunda artis oldugu
fark edilince istenen yan kafa grafisinde kalvaryumda kalinlasma oldugu gordldu.
Bu bulgularla osteopetrozis dlstnildd. Kemik iligi aspirasyonunda atipik hiicre
veya blast gorulmedi. Kemik iligi hiposellilerdi. Genetik analizde otozomal resesif
kalitilan osteopetrozs tip 1'den sorumlu olan TCIRG1 geninde tanimlanmamig
IVS12-1G>A homozgot mutasyonu saptandi. Hastaya hematopoetik kok hicre
nakli yapiimasi planlandi.
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SONUC ve TARTISMA: Osteopetrozsli olgular heterojen klinik bulgulari ve nadir
gorulmeleri nedeniyle siklikla geg veya yanlis tani alabilmektedir. Fatal seyirli olan
bu hastaligin kesin tedavisi erken donemde nérolojik bulgular gelismeden dnce
yapilan hematopoetik kok hiicre naklidir. Bizde bu nedenle, anemi, trombositopeni
ve splenomegali ile baswran ve direk grafi bulgulari ile tanisini diistindigimz
olgumuzu, osteopetrozisin benzer durumlarin ayirici tanisinda akla gelmesini
wrgulamak ve invazf olmayan tani ydntemlerinin degerini ve 6nemini belirtmek
amaglariyla sunmak istedik.
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Fanconi Aplastik Anemisi Tanili Hastalarda
Santral Sinir Sistemi Goruntulemesi Bulgular

Sule Unal, "Turan Bayhan, 1ilhan Altan, Fatma Giimriik

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Gocuk
Hematolojisi Bilim Dali, Ankara

GIRIS ve AMAG: Fankoni aplastik anemisi (FAA), bircok dogustan anomaliyle
iligkili, nadir, kalitsal bir kemik iligi yetmezigi hastaligidir. Hastalarin yaklasik
%60’ Inda farkli sistemleri etkileyen, farkli siddetle anomaliler gorilebilir.
Calismamizda amacimiz FAA tanili hastalarin beyin manyetik rezonans (MR)
goruntilemesi incelemesi ile bu hastalarda semptoma neden olan veya olmayan
santral sinir sistemi (SSS) anomalilerinin sikligini arastirmaktir.

GEREG ve YONTEM: Unitemizde FAA tanisiyla idenen hastalarin nérolojik bir
sikayetleri olup olmamasindan bagimsizolarak beyin MR gorintilemeleri ¢ekildi.
Genel anestez ihtiyaci olmadan MR ¢ekilebilecek FAA tanili hastalarin
goruntilemesi yapildi, hastalarin klinik 6zellikleri dosyalarindan 6grenildi.

SONUG: Unitemizde takip edilen FAA tanili 350 hastanin 18'inin beyin MR’si
cekildi. Hastalarin 11’ erkek, yedisi kizdi. Yag ortancasi 13,7 (2 — 25) yildi. iki
hastaya kok hiicre nakli yapilmisti. Hastalarin ortanca hemoglobini 11,9 (7,9 -
16,1) gr/dL, beyaz kiire sayisi 4,2 (2 — 11,4) x109/L, trombosit sayisi 152 (37 —
466) x109/L idi. Hastalarin birinin eritrosit ve trombosit stispansiyonu, birinin de
sadece trombosit stispansiyonu transfizyonu ihtiyaci olmaktaydi. Bir hastada agir
mental retardasyon, bir hasta da epilepsi tanisi mevcuttu. Hastalarin 11’'inde MR
sonucu normalken yedisinde anormallik tespit edildi (Tablo 1). Bir hastada ézgul
olmayan beyaz cevherde intensitesi artmig noduller varken bir hastada araknoid
kist tespit edildi. Diger bes hastada klinik olarak anlamli olabilecek anomaliler
géraldi. Ug hastada kiigtk damariskemisine ikincil degisiklikler vardi, bu hastalarin
ikisinin norolojik sikayeti yokken birinde agir mental retardasyon vardi.
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Table 1. Hastalarm genel dzellikleri

Hasta | Yas | Cinsivet | Kik Eritrosit MR sonucu Nirolojik
No (i) hiicre trans fiizyonu sorun
nakli ihtivaci

1 22 Kz Yok Yok Bevaz cevherde birkag adet | Yok
milimetrik  nodiler sinyal
degisikligi

16 Erkek Var Yok Aralmoid kdst Yok

3 16 Erkek Yok Yok Kiigik damar iskemisine | Yok
ikincil gliotik sinyal intensite
degisikligi

4 7 Erkek Yok Yok Korpus kallozum disgenezisi | Yok

5 9 Erkek Yok Yok Hidrosefali Yok

6+ 14 Erkek Yok Yok Kiigik damar iskemisine | Mental
ilancil gliotik sinyal intensite | retardasyon
degisikligi

7 5 Kiz Yok Yok Kiigik damar iskemisine | Yok
ikincil gliotik sinyal intensite
degisikligi

MR manyetik rezonans

*6ve T mumarah hastalar kardegtir.

TARTISMA: FAA tanili hastalarda en nadir anomali gorilen sistem SSS'dir.
Hastalarin yaklasik %3'linde SSS anomalisi bildiriimektedir. Hidrosefali ve korpus
kallozum agenezsi FAA tanili hastalarda bilinen anomalilerdendir. Calismamizda
anemisi olmayan (¢ hastada kiiglik damar iskemisine ait degisiklikler gortlmustur.
FAA tanili hastalarda SSS'de kigUk damar iskemisi arastirimasi gereken bir
anomali olabilir.
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Fanconi Aplastik Anemisi Tanili Hastalarin
immunoglobulin Diizeyi ve Lenfosit Altgruplari
Sayisinin Degerlendirilmesi

"Turan Bayhan, "Fatma Giimriik, 'ilhan Altan, 'Sule Unal

"Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari, Cocuk
Hematolojisi Bilim Dali, Ankara

GIRIS ve AMAG: Fanconi aplastik anemisi (FAA), ilerleyici kemik iligi yetmedligi,
dogustan goklu anomaliler ve kansere yatkinlikla karakterize nadir bir hastaliktir.
Notropeniden bagimsiz olarak FAA tanili hastalar enfeksiyona yatkindir. FAAtanih
hastalarin bagisiklik sistemi fonksiyonlari ile ilgili az sayida calisma vardir.
Calismamizdaki amacimiz FAA tanili hastalarin immunglobulin (Ig) dlzeylerini ve
lenfosit altgruplari sayisini incelemekdir.

YONTEM ve GEREG: Hastanemizde FAA tanili, alti ay ve {izeri yasta olan
hastalardan rutin kontrolleri sirasinda serum Ig A, G ve M duzeyleri ve lenfosit
altgruplari sayisi dlguldil. Hastalarin klinik bilgileri dosyalarindan égrenildi.

SONUG: Unitemizde FAA tanisiyla ienen 350 hastanin 25'inde serum Ig’lerinin
Olcimi yapildi. Hastalarin yas ortancasi 9,5 (1 — 27) yil, erkek/kiz orani 11/14't0.
Hastalarin hi¢ birine kok hiicre nakli yapilmamisti. Hastalarin tam kan saymi
sonuglari ve serum Ig dlzeyi sonuglar Tablo 1'de 6zetlenmigtir. Hastalarin hig
birinin agir enfeksiyon 6ykisi yoktu. Bir hastada serum IgA ve IgM diizeyi yasina
gore disuk bulundu, diger hastalarda serum Ig diizeyleri normaldi. Ig diizeyi dustk
bulunan hastanin beyaz kire sayisi 3800'dli ve oksimetolon tedavisi almaktaydi.
Alti hastanin lenfosit alt gruplari caligildi. Hastalarin toplam lenfosit, B lenfosit ve T
lenfosit sayilari normalken, iki hastanin NK lenfosit sayisinin yaglarina gére normal
araligin altinda oldugu gordldi (T ablo 2).
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Tablo 1. Hastalarm genel dzellikleri ve Ig somglar:

Ortanca (Arahk)

Yas

9.5(1-27)

Hemoglobin (gr/dL)

119(76—161)

Beyaz kiire sa}'sl(xlony)

4522-114)

Trombosit sayis1(x10°/L)

147 (21 - 383)

IgA diizeyi (mg/dL) 130 (10,8 — 296)
TgM diizeyi (mg/dL 62,3 (16,2— 226)
IgG diizeyi (ng/dL 1010 (599 — 1660)

Tablo 2. Hastalarm lenfosit alt g

plarmm degerlendirilmesi

Hasta | Yas | Lenfosit sayissi| T lenfosit sayisi| B lenfosit saymsi| NK lenfosit saysi
No | @D | E10°m) (x10°L) x10°L) «10°/L)

1 7 1L.8(1,2- 4.7)F 133 (0.77-4) 0,39(0,1-0.8) 0,054 (0,07-0.59)
2 55 [33(1.2-47) 3.2(0.77-4) 0,66 (0,1-0.8) 0,165 (0,07-0,59)
3 55 |43(12 47) 2.58 (0,77-4) 0,94 (0,1-0.8) 0,043 (0,07-0.59)
4 6 3(1,2-4.7) 2,28 (0,77-4) 0.45(0,1-0.8) 0,12 (0,07-0,59)

5 1.5 | 2.6(14-12.1) 1,92 (0,7-8.8) 0.31(0,16-3.7) 0,18 (0,055 —-4)

6 9 4(1,2-4.7) 2,88 (0,77-4) 0.44(0,1-0,8) 0,44 (0,07-0,59)

*Yasa gore normml arabk

TARTISMA: Daha 6nceki az sayidaki calismada FAAtanili hastalarda NK hiicresi
ve B lenfositlerin sayisinin, IgG ve Ig M serum dizeyinin normal bireylere gére
dustk oldugu bildirilmistir. Calismamizda kontrol grubuyla karsilastirnimadan Ig
dlzeyinin yas i¢in normal arali§ina bakilmig ve 25 hastanin sadece birinde IgAve
M dlzeyi disik bulunmustur. Lenfosit alt grubuna bakilan alti hastanin ikisinde
lenfosit sayisindan bagimsiz olarak NK lenfosit sayisi diisiik bulunmustur. FAA
tanili hastalarda nétropeni ve lenfopeni diginda da bagisiklik sistemi sorunlari
gorulebilir, bu konuda daha faza hasta ile ileri calismalar gereklidir.
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Orbital Kitle ile Bagvuran Graniilositik
Sarkom Olgusu

2Utku Aygiines, 'Nur Birgit, 2Melike Sezgin Evim, 2Birol Baytan,
2Adalet Meral Giines

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hast. Anabilim Dal,
Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hast. Anabilim Dall,
Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Graniilositik sarkom (GS) immatiir myeloid hiicrelerden kdken alan
ekstrameduller bélgelerde gorilen akut myeloid |6semi tipidir. Sik kaynaklandig
dokulardan biri de orbital bélgedir. Burada orbital kitle ile bagwuran akut miyeloid
|6semi (AML) tanisi alan 14 yasinda erkek hasta sunulacaktrr.

OLGU SUNUMU: Sol gézinde sislik ve cift gorme sikayeti ile g6z hastaliklarina
baswuran hasta orbital bdlge MRG incelemesinde yumusak doku sarkomu stiphesi
ile goz hastaliklarina yonlendirilmis. Yapilan eksiyonel biopsi sonucu embriyonel
rabdomyosarkom ile uyumlu gelmis. Hastanin biopsi sonucunu beklerden orbital
kitle boyutunda hiz artig gelismis ve goz klresi protriize olmustu. Kan sayminda
I6kositozu ve trombositopenisi gelismesi Uzerine tarafimiza konsulte edildi. Fizik
muayenesinde sol gdzde protriizyon, g6z kapaginda tam kapanmama mevcuttu.
Sol goz kuresinin hareketi yoktu. Organomegali saptanmadi. Diger sistem
muayeneleri normaldi. Kan sayiminda I6kosit sayisi 35800/mm3, hemoglobin: 9.13
g/dL, trombosit 51700/mm3, LDH 402 U/L idi. Periferik kan yaymasinda % 25
blastik hlicreler gérlilen hastanin kemik iliginde diffiiz paternde immattir (blastik)
hicre infiltrasyonu (% 100) saptandi. Kemik iligi aspirasyonu immunohistokimyasal
ve patolojik incelemesi “Akut Miyeloblastik Ldsemi FAB M2” olarak sonuglandi.
Sitogenetik incelemesinde 1(8;21) poztif idi. AML-BFM 2013 protokoliine gére
indiiksiyon kemoterapisi (ARA-C, Daunorubisin, Etoposide) baslandi. ilk
kemoterapi kurinden 1 ay sonra gekilen kontrol orbita MR incelemesinde bulgular
regresyonla uyumlu olarak degerlendirildi. Fizk muayenesinde gdz bulgulari
belirgin geriledi ve gérme alani normale dondu. Hasta halen aktif kemoterapi
almaktadir.
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SONUG ve TARTISMA: Literatirde tek tarafli ve bilateral granlositik sarkom
olgularibildirilmis olmakla beraber, tani siklikla orbital kitle gelistikten sonra kemik
iligi bulgulartile konulmaktadir. Bu yazida AML’nin ézellikle pediatrik yas grubunda
ve geng eriskinlerde orbital kitle ayrici tanisinda géz énlne alinmasi gerektigi
wrgulanmigtir. GS'lu hastalarda uygun kombine kemoterapi ile cerrahi girisim
engellenebilir. Hizl tani ve uygun tedavi iyi bir sag kalim igin gereklidir.
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Akut Romatizmal Ates Geligen Hemofili A
Hastasi
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GIRIS: Hemofili, faktdr VIIl veya IX eksikligi sonucunda gelisen nadir bir kalitsal
kanama bozuklugu olup, eklem igi (hemartroz) ve kas i¢i (hematom) kanamalarla
tanimlanan bir grup hastaliktir. En sik kanayan eklemler diz, dirsek ve ayak bilegi
eklemleridir. Kanayan eklemde adri, sislik, kizariklik, is1 artisi ve hareket kisitliligi
olabilir. Agri ve hareketkisitiiligi eklem kanamalarininen 6nemli bulgularidir. Eklem
bosluguna kanamalar sinoviyal membranda enflamasyona yol agarak artrit tablosu
yaratr. Cocukluk caginda pek ¢ok enfeksiydz, romatizmal, hematolojik veya
ortopedik hastalik benzer bir klinik tabloya neden olabilir ancak hemofili hasta
grubunda bu durum ¢odu zaman hekimin gozinden kagabilmektedir. Bu yazda
klinigimize 6nce sag dizde baglayan sonrasinda her iki ayak bilegi ve sag dirsege
yaylan sislik ve agri sikayeti ile baswuran orta hemofili A (faktor 8 duizeyi % 3.2,
inhibitdr yok) tanili 10 yasinda erkek hasta sunulmustur.

OLGU: Orta hemofili Atanisi ile yagsaminin 6. ayindan beri takipte olan ve hedef
eklem (sag diz) gelismesi nedeniyle proflaksiye alinan ve sag dizine radyontkleid
sinevektomi yapilan hastanin islem sonrasinda kanamasi olmamisti. Profilaksi
altinda iken sag diz ekleminde hassasiyet, agri ve isi artigi olan hastaya eklem igi
kanama dusUnulerek faktor VI tedavisi verildi. Ancak akut faz reaktanlari yliksek
olan ve Iékositozu olan hasta septik artrit ve hemartroz dntanilariyla yatirilarak
antibiotik tedavisi ve faktdr tedavisi uygulandi. iZzeminde 6nce sag dizde baslayan
sonrasinda her iki ayak biledi ve sag dirsege yayllan sislik ve agri sikayeti gelisti.




12. Uludag Pediatri Kis Kongresi

ASO ftitresi yUksek olan, atesi devam eden, gezci artriti olan, akut faz reaktanlari
yuksek olan hasta da akut romatizmal ates tanisi kondu. Ekokardiografisi ve
elektrokardiyografisi normal olarak saptandi. Metilprednisolon (2 mg/kg) baslanarak
yatak istirahati yapan hastanin atesi 2. guin dustii ve eklem bulgulari gerilemeye
basgladi. 14 glnlik tedavi sonunda klinik ve labaratuar olarak tam iyilesme
kaydedilen hasta penisilin profilaksisi ile taburcu edildi.

SONUGC: Hemofili tanisi ile idenen hastada koinsidental gordiglimiz akut
romatizmal ates sunulmusgtur. Artrit ayirici tanisinda benzer klinik tablolara yol
acabilen durumlarin g6z ardi edilmemesi gerektigi wurgulanmistir.
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Konjenital Diz Subluksasyonu ve Cikig:
Vaka Sunumu
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GIRIS: Konjenital diz ¢ikigi ve subluksasyonu ¢ok nadir bir deformitedir. Etyolojisi
kesin degildir ve siklikla kas-iskeletsistemianomalileri ile birlikte gortillr. Genellikle
erken baslanan konservatif tedavi ile basarili sonuglar alinmakta, nadiren de
cerrahi tedavi uygulanmaktadir Bu yazida postnatal ilk saatinde sag bacak diz
ekleminde hiperekstansiyonu olan konjenital diz ¢ikigi tanisi alan bir yenidogan
vakay! sunuyoruz.

OLGU: 23 yasindaki saglikli anneden normal spontan vajinal yol ile 38.
gestasyonel haftada 3100 gram olarak hastanemizde dogan hastanin dogdugunda
sag dizeklemi hiperekstansiyon durumunda idi. Spontan fleksiyon haline gelmiyor,
elle midahale ile normal pozisyon ve fleksiyon haline geliyordu. Hasta diz
hiperekstansiyonda iken ajite ve aglamali halde, fleksiyon halinde sakinlesiyordu.
Fizk muayenede haricen diger sistem muayeneleri dogaldi, ek ortopedik anormallik
yoktu.. Hasta ortopedi ile kosulte edildi. Cekilen direkt grafisinde kirik ve belirgin
anatomik anomali gorilmedi. Hastaya tip 1 konjenital diz subluksasyonu tanisi
konuldu ve 30° fleksiyon postirinde kalacak sekilde gegici atel takilip poliklinik
kontrolu ile taburcu edildi. Takiplerin de 1 haftalik oldugunda atel ¢ikarildi. 15
gunlukken kontrolinde diz hareketlerinin normal, hastanin ajitasyonun gectigi
goralda.

TARTISMA: Konjenital diz subluksasyonu ve c¢ikigi ¢ok nadir gorilen bir
deformitedir. Etyoloji kesin olarak bilinmemekle birlikte mekanik, primer embriyolojik
defekt ve primer mezenkimal defekt olarak (g teori dne slrllmustir. Diz
hiperekstansiyonu ayirdedicidir ve inspeksiyon ile tani konulabilir. Fizk muayenede
diz fleksiyonu kisitlidir ve diz mevcut hiperekstansiyon derecesinden daha faza
ekstansiyona getirilebilir.
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Diz subluksasyonu ve cikiginin tedavisi deformitenin derecesine, tedaviye
baslanma zamanina ve eslik eden patolojilerin olup olmadigina baghdir.
Yenidoganda hafif ve orta dereceli deformitelerde hemen seri manipulasyon ve
alglamaya baslanmalidir. Bu yazda neonatologlarin, pediatristlerin  ve
ortopedistlerin yenidoganda nadir gortlen bu duruma dikkatlerini gekmek istedik.

Tablo 1. Konjenital diz¢ikigi ve subluksasyonunun dereceleri

DiZ EKLEMi
L L S - . PASIF
GRADE | ISIM TIBIA-FEMURILISKISI DIZIN POZISYONU
FLEKSIYONU
Konjenltal dl,z Tibianin  femurdan o nro
hiperekstansiy onu 15°- 20 o o
| subluksasyonu yok veya ) , 45°-90
. hiperekstansiy on
minimal
(en sik)
Tibia epifizinin bir kismi
" Konjenital diz femur kondillerinin 25°-45° 0
subluksasyonu anteriorunda, tibia ile hiperekstansiyon
femur eklem ylizeyleri
arasinda iliski mevcut
Tibia epifizinin tamami
Konjenitl diz femu.r kondlllerllnlln '
1] i anteriorunda, fibia ile
ol femur eklem yizeyleri
arasinda iliski yok
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Annede Bonzai Kullanimina Bagh Yoksunluk
Sendromu Gelisen Yenidogan Olgu Sunumu
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GIRIS: Neonatal yoksunluk sendromu (NYS) prenatal bagimlilik yapan maddelere
maruzyet sonrasi gekilme semptomlariyla ve fiziksel bagimlilikia karakterize klinik
bir durumdur. Gebelik stresince opiad maruzyeti olan yenidoganlarda yoksunluk
sendromu %55-94 oraninda gértimektedir.

Son zamanlarda kullanimi hizia artan, sentetik kannobinoid tlirevi olan bonzai ile
prenatal maruzyet ve sonrasindaki neonatal semptomlarin yonetimi ile ilgili yeterli
bilgi ve 6neriler yoktur. Burada gebelik siiresince annesinin bonzai kullanim 6ykusu
olan ve dogum sonrasiyoksunluk bulgulari géZenen bir yenidogan bebek takibi ile
ilgili tecribeler paylasiimak igin sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Yirmi yedi yagindaki anne gebeliginin 38. haftasinda yoksunluk
semptomlari ile acil servise baswrdu. Oykisinde annenin gebelik dncesi ve
slresince bonzai maddesialdigi soniki giindlralmadigiicin yoksunluk bulgularina
girdigi 6grenildi. Yapilan obstetrik incelemede fetal tasikardi saptanmasi lizerine
sezeryan ile bebek dogurtuldu. APGAR skoru 1 ve 5. dakikada sirasiyla 8 ve 9
olan, kiz bebek, takip igin yenidogan yogun bakim Unitesine yatirildi. Fizik
muayenesinde vicut agirligi 2740 gr (10-50p), boy 48cm (10-50p), bas gewresi
33cm (10-50p) idi. Yenidogan refleksleri artmis olarak saptanan hastada, tremor,
jitterness, tizsesli aglama, artmis tonus ve irritabilite tespit edildi. Rutin laboratuvar
tetkiklerinde Ozellik saptanmayan hastada neonatal yoksunluk sendromu
duslnuldid. Modifiye Finnegan Skorlamasina goére skoru 14 olarak belirlendi.
Bilinen spesifik bir antidotu bulunmadigi igin hasta ilagsiz takibe alindi. Moniitorize
edilen hastada konwiilzyon, kardiyak ritm problemi , solunum sorunu gézenmedi.
Izeminin 48. saatinde bulgularinda gerileme olan hastanin Finnegan Skorlamasi
olarak azaldi ve takibinin 5. giiniinde klinik ve fizk muayene bulgulari normal olan
hasta Onerilerle taburcu edildi.
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TARTISMA ve SONUG: Gelismis Ulkelerde 15-44 yas arasindaki kadinlarda
uyusturucu madde kullanim insidansi %7,5'tir. Hamile kadinlarin ise % 4.4'U
yasadisi ilag kullanmaktadir. Ulagilabilirligindeki kolaylik sebebiyle kullanim sikligi
hizia artan bonzainin gebelerdeki kullanimi da artmaktadir. Gebelik stiresince opiad
maruziyeti olan yenidoganlarda yoksunluk sendromu %55-94 oraninda
gorulmektedir. Gebelikte bonzai kullanimi ve sonrasinda gelisebilecek NYS ile ilgili
ise spesifik bir 6neri bulunmamakta, semptomatik tedavi 6nerilmektedir.
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Premature Bebeklerde Retinopati Geligimi ile
Serum IGF-1 Diizeyleri Arasindaki iligki
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GIRIS ve AMAG: Prematiire retinopatisi (ROP) prematiire bebeklerde gbriilen,
gelismekte olan retina vaskiiler yapilanmasinda patolojik gelisim ile seyreden ve
gérme kaybina neden olan vaskuler bir hastaliktir. Vaskiler endoteliyal biyime
faktori (VEGF), hipoksi tarafindan indlklenen bir sitokin ve vaskiiler endoteliyal
hiicre mitojenidir. Normal vaskuler gelisim icin VEGF'nin olmasi gerekmektedir.
IGF-I, VEGF’nin aktivasyonunu kontrol ederek retinal revaskilarizasyonu
dlzenlemektedir. Sitokinler de inflamasyonda ikincil etkili diizenleyiciler olarak
gbrevyapmaktadir. Bu ¢alismanin amaci serum IGF -1 diizeyleriile ROP arasindaki
iligkiyi aragtirmaktir.

GEREG ve YONTEM: Bu prospektif calismaya Ocak 2015 ile Aralik 2015 arasinda
32 gestasyonel hafta ve altindaki 40 prematire bebek dahil edildi. Uluslararasi
ROP sinflamasina gére ROP ewrelemesi yapildi. Tim bebeklerde 1, 3,7, 21, 28.
gun serum IGF-1 duzeyleri gahgildi.

SONUGLAR: Galismaya alinan bebeklerin %27,5 inde (n=11), 9'unda ewre 1, 1’er
hastada ewre 2 ve 3 olmak tzere ROP saptandi. ROP olan ve olmayan hastalar
karsilastirldiginda ventilasyon sureleri ve tam enteral beslenmeye baglama sureleri
arasinda anlamli farklilik saptandi. ROP gelisen olgularda ventilasyon siiresi daha
uzun ve beslenmeye baslama zamani daha gecti. ROP olan olgularin 1, 3,7, 21,
28. gun serum IGF-1 dizeyleri, ROP olmayan olgulara gore istatistiksel olarak
anlamli diizeyde disuk bulundu.
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TARTISMA: ROP prematiire bebeklerde sik gorilen énemli bir morbidite olup
cocukluk ¢adina korliklerinin en sik nedenidir. Erken tani ve tedavi son derece
onemli olup bu hastalarin ROP agisindan uygun takibi ile mimkiin olmaktadir.
Prematiire bebeklerde yetersiz agirlik kazaniminin ROP agisindan uyarici oldugu
calismalarla gosterilmistir. Ancak ROP igin bilinen bir biomarker bulunmamaktadir.
Bu ¢alismada disik serum IGF-1 dlizeylerinin ROP gelisimini tahmin etmede
kullanilabilecegi gosterilmistir.
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Premature Bebeklerde Bronkopulmoner
Displazi Geligimi ile Serum ve Trakeal Aspirat
Sitokin ve LGF-1 Diizeyleri Arasindaki iligki
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GIRIS ve AMAG: Perinatal ve neonatal bakmda olan gelismelere ragmen
bronkopulmoner displaz (BPD) preterm bebeklerde en sik gorllen uzun dénem
komplikasyondur. BPD patogenezinde prematurite, akciger immatritesi basta
olmak Uzere, mekanik ventilasyona maruzyet, artmis serbest oksijen radikalleri,
immatir antioksidan sistem, maternal koryoamnionit ve postnatal enfeksiyonlar,
notrofiller ve makrofajlardan salgilanan proinflamatuar sitokinlerin neden oldugu
inflamasyon, semptomatik patent duktus arteriozus, yetersiz protein alimi, genetik
gibi bir gok faktor rol almaktadir. Bu ¢alismanin amaci; seri olarak alinan serum
IGF-1 dizeyleri ile trakeal aspirat sivisinda (TAS) bakilan IGF-1 ve sitokin
dlzeylerinin BPD'yi 6ngoren bir gdsterge olarak kullanilabilirligini arastirmaktir.

GEREG ve YONTEM: Galismaya Ocak 2015 ile Aralik 2015 tarihleri arasinda
Yenidogan Yogun Bakim Unitesine yatirilarak izenen 32 gestasyon haftasi ve
altindaki 40 prematiire bebek alindi. iZemlerinde BPD gelisen ve gelismeyen
bebekler karakteristik dzellikleri, risk faktorleri, serum IGF-1, trakeal aspiratta IGF-1
ve trakeal aspirat sitokin dizeyleri agisindan karsilagtirildi. Tdm olgularda 1.,3.,7.,
21. ve 28. gln serum IGF-1 ve entlibe edilen olgularda TAS'da IL-6, IL-8, IL-10,
TNF-alfa diizeyleri bakildi.

SONUCLAR: Calismaya alinan 40 hastanin gestasyon vyaslari ortalama
29,4142,23 hafta, dogum agirliklari ortalama 1256,85+311,48 gram idi. Olgularin
%35'inde BPD saptandi. BPD gelisen vakalarin ortalama gestasyon haftasi 303,
dogum agirliklari 1171+423 gram bulundu.
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BPD olan olgularin 1.,3.,7., 21. ve 28. gun serum IGF-1 dlzeyleri, BPD olmayan
olgulara gore istatistiksel olarak anlamli dizeyde dlstik saptandi (p<0,01). BPD
olan olgularda TAS IL-6, IL-8, IL-10, TNF-alfa diizeyi, BPD olmayan olgulara gére
istatistiksel olarak anlamlidlizeyde yiksek saptandi (p<0,05). BPD olmadurumuna
gore olgularin TAS IGF-1 dizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
saptanmadi (p>0,05).

TARTISMA: BPD gelisiminde prenatal ve postnatal enfeksiyon ve/veya
enflamasyon 6énemli rol oynamaktadir. Calismamizda TAS'da artmis sitokin
dUzeylerinin preterm bebeklerde BPD gelisimini 6n gordirebilecedi saptanmigtir.
BPD gelisimini 6nceden tahmin etmek amaciyla cesitli sitokinlerin TAS cut-off
degerleri ile birlikte kan IGF-1 degerleri belirlenmistir. Cesitli sitokinlerin akciger
gelisimi ve hasari Gizerindeki rollerinin tam olarak belirlenmesi ve bunun sonrasinda
da sitokinler ya da reseptorlerine yonelik gelistirilecek tedavi stratejilerinin
prematlire bebeklerdeki BPD ve/veya 6limiin dnlenmesinde yarar saglayacadi
disinllmektedir.
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Anne Sutu Sariliginda Probiyotik Tedavisinin
Sarilik Seyrine Etkisinin Degerlendirilmesi
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GIiRISve AMAG: Anne siitii sarili§1, uzamis sariligin en sk nedenidir. Giiniimizde
herhangi birtedavi segenegi olmayan anne sutti sariligl, ailelerde ve pediatristlerde
kaygi uyandirici bir durum olmaya devam etmektedir. Bu galismanin amaci, anne
sttine baghh uzamisg sarliin anne sitindeki ve barsak florasindaki
mikroorganizmalarla iligkisini ve probiyotik destegininin anne sUti sarihgi seyrine
olan etkisini aragtirmaktir.

GEREG ve YONTEM: Calisma Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan
Poliklinigi’'ne uzamis sarilik nedeniyle baswuran ve yapilan tetkikleri sonucunda
anne sutd sarihgi tanisi alan term ve term yakin bebeklerle prospektifve randomiz
olarak diizenlendi. Calismaya 77 anne st sariligi tanisi alan ve 35 saglikl olmak
uzere toplam 112 bebek alindi. Sarilikli hastalarin 37’sine bir haftalik probiyotik
tedavisi uygulandi. Tlm hastalardan baswruda anne sitli ve gaytada, sarilikli
hastalardan bir hafta sonra alinan ikinci gayta 6rneginde real time-PCR yontemiyle
Lactobacillus rhamnosus, Lactobacillus gasseri, Lactobacillus plantorum,
Bifidobacterium longum, Bifidobacterium bifidum ve Bifidobacterium adolescentis
tlrlerine ait kantitatif DNA eldesi yapildi. Gruplar arasinda anne siti ve gayta
mikrobiyal igerigi, probiyotik tedavisinin bilirubin diizeyleri, bilirubin azalma hiz, kilo
alimi ve gayta mikrobiyal igerigi Uzerine etkisi arastirild1.

BULGULAR: Anne sutii sarihgi olan hastalarin anne sttt mikrobiyal i¢eriginde L.
rhamnosus, L. gasseri, L. plantorum, B. longum ve B. bifidum miktarlari, gayta
iceriklerinde ise L. gasseri, L. plantorum ve B. bifidum miktarlari kontrol grubuna
goére anlamli derecede disuktl (p<0.05).Probiyotik tedavisi sonrasi gayta
mikrobiyal igeriginde istatistiksel anlamli fark saptanmadi. Tedavi almayan grupla
karsilastirldiginda probiyotik tedavisi alan grupta ortalama bilirubin dizeyi daha
dustk ve bilirubin duzeyindeki azalma daha ylksekti ancak fark istatistiksel olarak
anlamh degildi (p>0.05).
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Probiyotik tedavisi alan grupta bilirubin diizeyinin normale gelme siresi ise tedavi
almayan gruba oranla anlamli derecede daha kisaydi (p<0.05). Probiyotik tedavisi
alan grupta haftalik kilo alimi da tedavi almayan gruba gére anlamli oranda yiiksek
saptandl.

TARTISMA: Anne sitl ve gayta probiyotik bakteri igeriginin anne sutu sarilig
gelisiminde rol oynayabilecegine dair kanitlar artmaktadir. Sarilikli hastalarda anne
sttl ve gayta iceriginin saglikli hastalara gore daha dlsiik miktarda olmasi;
bununla birlikte probiyotik desteginin bilirubin dlzeyi ve hiperbilirubinemi stiresinde
azaltic etkisinin gortlmesi, probiyotiklerin anne sutu sariliginda bir tedavi segenegi
olabilecegini dusundurmektedir.
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Anne Sutu Sariliginin Geligiminde, Anne Sutu
Mikrobiyal icerigi ve Bebek Barsak Mikrobiyal
Florasinin Etkisinin Arasgtiriimasi

10nur Bagci, 'Nilgiin Kéksal, Hilal Ozkan, 'ipek Giiney Varal,
Pelin Dogan, 'Bayram Ali Dorum

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Anne siitii sarili§, uzamis sariligin en sik nedenidir ve tim
yenidoganlarin%2-15'inde gortimektedir. Anne siti sariligi patogenezne iligkin
bircok teori ortaya atimis olmasina karsin olusum mekanizmasi tam olarak
aydinlatilamamistir. Giniimizde herhangi bir tedavi se¢enegi olmayan anne st
sarlligl, ailelerde ve pediatristlerde kaygl uyandirici bir durum olmaya devam
etmektedir. Son yillarda yapilan ¢alismalarda anne siti mikrobiyal igerigi ve bebek
bagirsak florasinin sarilik gelisiminde rol oynayabilecegi ileri surtilmektedir. Bu
¢alismanin amacl, anne sitine bagli uzamis sarihgin anne sitiindeki ve barsak
florasindaki mikroorganizmalarla iligkisini aragtirmaktir.

GEREG ve YONTEM: Calisma Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan
Poliklinigi'ne uzamis sarilik nedeniyle bagwran ve yapilan tetkikleri sonucunda
anne st sarihgi tanisi alan term ve term yakin bebeklerle prospektifve randomiz
olarak diizenlendi. Calismaya 77 anne siiti sariligi tanisi alan ve 35 saglikl olmak
uzere toplam 112 bebek alindi. T im hastalardan bagwuruda anne sutii ve gaytada
real time-PCR yontemiyle Lactobacillus rhamnosus, Lactobacillus gasseri,
Lactobacillus plantorum, Bifidobacterium longum, Bifidobacterium bifidum ve
Bifidobacterium adolescentis tiirlerine ait kantitatif DNA eldesi yapildi. Gruplar
arasinda anne sitl ve gayta mikrobiyal iceriginin bilirubin dizeyleri ile iligkisi
arastirildi.

BULGULAR: Anne situ sarilii olan hastalarin anne sttt mikrobiyal iceriginde L.
rhamnosus, L. gasseri, L. plantorum, B. longum ve B. bifidum miktarlari, gayta
iceriklerinde ise L. gasseri, L. plantorum ve B. bifidum miktarlari kontrol grubuna
gére anlamli derecede dustiktl (p<0.05).
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TARTISMA: Anne sitl ve gayta probiyotik bakteri igeriginin anne sutu sarilig
gelisiminde rol oynayabilecegine dair kanitlar artmaktadir. Sarilikli hastalarda anne
sUtl ve gayta iceriginin saglikli hastalara gbre daha dustk miktarda olmasi;
bununla birlikte probiyotik desteginin bilirubin diizeyi ve hiperbilirubinemi siiresinde
azaltici etkisinin gorlimesi, probiyotiklerin anne sUtli sarilijinda bir tedavi secenegi
olabilecegini dusundurmektedir.
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Asfiktik Bir Yenidoganda Hipotermi Tedavisi
Sonrasinda Yuzde Gelisen Subkutan Yag
Nekrozu Olgusu

'Ugur Yakut, 2Bayram Ali Dorum, 2Hilal Ozkan, 2Nilgiin Koksal

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligii ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Hipoksik iskemik ensefalopati (HIE) 6lim, serebral palsi ve ileri dSnemde
gelisimsel gerilikle sonuglanabilen kalici merkez sinir sistemi hasarinin yenidogan
dénemindeki en énemli sebebidir. HIE'de morbidite ve mortaliteyi azaltmak igin
hipotermi tedavisi uygulanmaktadir. Ciddi yan etkileri bulunan hipotermi tedavisinin
nadir komplikasyonlarindan biri de cilt altr yag dokusu nekrozudur. Burada
hipotermi tedavisi sonrasinda her iki yanakta cilt alti yag nekrozu ve ardindan
hiperkalsemi gelisen bir yenidogan olgusu sunulmusgtur.

OLGU SUNUMU: Otuzalti yagindaki anneden, 37. gebelik haftasinda sezeryan ile
mekonyum ile boyali olarak APGAR skoru 1,5 ve 10. dakikada sirasiyla 1-3-7 olan
erkek bebek dogurtuldu. Spontan solunumu olmayan ve kalp tepe atimi
<100/dakika olan olguya 5 dakika canlandirma uygulandi. Birinci saat kan gazinda
pH:7.05, CO2: 42, HCO3:10, BE:-18 olarak saptanan hasta igin hipotermi tedavisi
baslanarak yenidogan yogun bakim (nitesine yatirildi. Sarnat ewre 3 ve Thomson
skoru 8 olarak degerlendirildi. Yetmis iki saat tim wicut sogutma tedavisi
uygulanan hastanin sogutma siresince koagulopatisi disinda komplikasyonu
gdzenmedi. izemde 9. giiniinde hiperkalsemisi (Ca: 14 mg/dL) gelisen olgunun
fizk muayenesinde her iki yanakta 10X15 mm boyutlarinda, sert, mobil, agrisiz
kitleler farkedildi. Lezyona yonelik yapilan ultrasonografi ve tomografi incelemesi
sonucunda kitlelerin yag dokusunun inflamatuar reaksiyonu oldugu gézendi ve
hipotermiye sekonder cilt alti yag dokusu nekrozu diistinlldi. Medikal tedavi ile
hiperkalsemisi diizelen ve iZzemde lezyon boyutlari kiigllen hasta taburcu edildi.
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TARTISMA: Subkutan yag dokusu nekrozu hipotermi tedavisi esnasinda erken
dénemlerde ortaya ¢ikan, nadir komplikasyonlardan biridir. Etiyolojide perinatal
asfiksi, dogum travmasi, hipotermi ve maternal faktorlerden preeklampsi ve
gestasyonel diyabet ile birlikteligi bildirilmistir. Genellikle sirt bélgesinde gérilen bu
durum hastamizda yanaklar gibi atipik bir bélgede ortaya ¢ikmistir. Yag dokusu
nekrozu genellikle birkag hafta ile 6 hafta arasinda kendiliginden diizelmekte ve
seyrinde  trombositopeni,  hipoglisemi, hipertrigliseridemi,  hiperkalsemi
gorllebilmektedir. Hastamizda da hiperkalsemi gorilmis, lezyonlar da 6 hafta
icerisinde gerilemistir. Asifksi 6yklsu olan ve sogutma tedavisi olan hastalar ayni
zamanda cilt altr yag dokusu nekrozu ve bunun komplikasyonlari agisindan
yakindan izenmelidir.
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Yenidoganda Bruck Sendromu: Olgu Sunumu

'Yasemin Denkboy Ongen, 2Bayram Ali Dorum, 2Hilal Ozkan,
2Nilgiin Koksal

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklan Anabilim
Dali, Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: iskelet displazleri (osteokondrodisplaz) kemik, kikirdak veya her iki
dokunun birden etkilendigi, farkli klinik ve radyolojik bulgular ile ortaya ¢ikabilen
genis ve heterojen bir genetik hastalik grubudur. Kemik yogunlugunun azaldig
hastaliklar arasinda Bruck Sendromu Tip 1 ve 2 bulunmaktadir. Bruck Sendromu
Tip 1 otozomal resesif gegisli, osteoporoz, eklem kontraktrleri, eklem laksitesi,
vertebral anomaliler, coxa vara, talipes equinovarus ve yasamin erken gunlerinde
ortaya gikan fraktirlerle karakterizedir. Burada yenidogan déneminde tani almig
olan Bruck sendromu vakasi nadir gorldigu i¢in sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Yirmidokuz yasindaki anneden gebeliginin 37. haftasinda c/s ile
APGAR 1, 5 ve 10. dakikada sirasiyla 1-3-4 olarak fakultemizde dogurtulan hasta
dogum salonunda entiibe edilerek yogun bakim Unitesine alindi. Soy ge¢misinde
anne baba arasinda akrabalik olmadidi, benzer 6zellikler gosteren bir kardesin
neonatal dénemde 6ldigu 6grenildi. Fizk muayenesinde; agirlik 2200 gr (<10p),
boy 44 cm (10-50p), bas gewresi 34 cm (10-50p)idi. Sistem muayenelerinde burun
kokd genis, solda epikantus, yiksek damak, distik kulak gorildi. Dort ekstremite
kisa ve kontrakte halde diz ve dirseklerde artrogripozis gortnimd, her iki elde
penge goérinimd, proksimal yerlesimli bas parmak ve 4 parmak saptandi. Pes
ekinavarus saptandi. Rutin laboratuvar testlerinde 6zellik saptanmayan hastanin
TORCH enfeksiyonu agisindan testleri negatif saptandi. Transfontanel
ultrasonografide (USG) 6zelligi olmayan hastanin batin USG’sinde sol bobrekte
pelvikaliektaz saptandi. izemde klonik konwulzyonu olan hastaya fenobarbital
tedavisi baglandi. Hastanin iskelet grafileri degerlendirildiginde tlim kemiklerin ince
olarak gorildugu, trabekulasyon oldugu ve sag femur basinda fraktir oldugu
goralda.
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Eklemlerinde kontrakturleri olan, radyolojik ve klinik olarak osteogenezs imperfekta
distindlen hastada Bruck sendromu disinildlu ve hastaya pamidronat tedavisi
baslandi. izemde solunum arresti ve kardiyak arrest gelisen hasta resusitasyona
yanit vermeyerek 83. giiniinde kaybedildi.

TARTISMA ve SONUGC: Bruck sendromu artrogripozis multipleks konjenita ve
osteogenezis imperfektanin beraber gorildigi bir kemik metabolizmasi
hastaligidir. Otozomal resesif olarak kalitilan bu hastalik farkli genlerde gériilen
mutasyonlardan dolay osteogenezis imperfektadan ayriimaktadir. Klinik olarak
tanisi dustndlen hastaligin molekuler tanisi, tip 1 igin FKBP10 ve tip 2 igin PLOD2
genlerinde homozgot mutasyonun gésterilmesi ile konur. Tedavisi semptomatik
olan hastalikta kiriklar igin bifosfonatlar kullanilabilir.

Bruck Sendromu Tip 1 yenidogan déneminden itibaren tani alabilen eklem
kontraktirl ve fraktirler ile seyreden bir hastaliktir. Erken donemde tani agisindan
akilda bulundurulmasi olusabilecek fraktlrlerin Gnlenmesinde 6nemlidir.
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Prematiire Bebeklerde Serum Mannan
Baglayici Lektin (MBL) Eksikligi ve MBL Gen
Polimorfizmi Sikliginin Arastiriimasi ve MBL

Eksikliginin Kisa ve Uzun Donem Morbiditeler
Uzerine Etkisinin Degerlendirilmesi

1Pelin Dogan, "Hilal Ozkan, "Nilgiin Kéksal, 'Onur Bagcl,
Tlpek Giiney Varal, 'Barbaros Oral

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligii ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Mannan baglayici lektin (MBL) dogal immiin yanitta énemli rol oynayan bir
plazma proteinidir ve dolasan MBL konsantrasyonu, MBL'nin yapisal ve promotor
bélgesindeki genetik varyasyonlarla iliskilidir. Bu galismada 37 gestasyon haftanin
altindaki premature bebeklerde MBL eksikliginin ve MBL gen polimorfizminin
sikhginin saptanmasi ve gestasyonel yasa gore serum MBL dlzeylerinin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

GEREG ve YONTEM: Calismaya Aralik 2012-Aralk 2014 tarihleri arasinda
yenidogan yogun bakim Unitemizde yatarak tedavi goren gestasyon yasi 24-37
hafta olan 164 prematire bebek dahil edildi. TUm olgularin yatigindan itibaren seri
MBL duzeyleri ve MBL gen polimorfizmi bakildi. MBL serum diizeyi <0.7ug/ml
olmasi MBL eksikligi olarak kabul edildi. Serum MBL diizeyleri ile gestasyon
haftasi, dogum agirli§1 ve sepsis basta olmak lizere premature bebeklerde sik
gorulen morbiditeler arasindaki iligki arastirildi.

SONUCLAR: Calismaya alinan 164 bebegin ortalama dogum agirligi 1480+547gr
ve gestasyon yasi 30.7+2.7 hafta olarak bulundu. Yetmisi¢ olguda (%44 .5) serum
MBL dizeyi dusik saptandi. Olgularin %74.6'sinda genotip AA, %16.9'unda
genotip ABB ve %8.5'inde genotip B/B bulundu. Hastalarin gestasyonel haftalari ve
postnatal yaslari arttkga MBL duzeylerinde artis ve MBL eksikligi oranlarinda
azalma izendi.Calismamizda MBL eksikligi olan grupta sepsis orani daha yiiksek
iZendi, fakat bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi.
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MBL gen polimorfizmi iZenen olgularda mortalite oranlarinin istatistiksel olarak
anlamli yiksek oldugu izendi. Mortalitesi olan olgular etyoloji agisindan
degerlendirildiklerinde sepsisin sik iZendigi ve sepsise bagli mortalitenin %75 gibi
yuksek oranda izZendigi géruldi. MBL genotipi ve eksikligi ile diger morbiditeler
arasinda iliski saptanmadi.

TARTISMA: MBL eksikligi prematire bebeklerde yliksek oranlarda bildirilmektedir
ve pekcok calismada artmis sepsis oranlart ile iligkisi gosterilmistir. Calismamizda
benzer sekilde MBL eksikliginin premature bebeklerde %44.5 gibi oldukga yiiksek
oranda iZendigi ve postnatal yas ve gestasyon hafta azaldikga serum MBL
dlzeylerinin azaldigi saptanmistir. MBL eksikligi premature bebeklerde fizyolojik
olarak olabilmekle birlikte calismamizda oldugu gibi sepsis ile iligkili artmig
mortaliteye yol agabilmektedir.
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Sakrokoksigeal Teratomun Eslik Ettigi Trizomi
13 Olgusu

'Bayram Ali Dorum, "Nilgiin Kéksal, 'Hilal Ozkan,2Sabahattin Karakaya,
3Ahsen Karagozlii Akgiil

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
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Dali, Bursa
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Urolojisi Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Sakrokoksigeal teratomlar yenidogan déneminde farkli sendrom veya
kromozomal anomalilerle birlikte olabilir. Trizomi 13 fasiyal, santral sinir sistemi,
kardiyak, renal ve iskelet anomalileri karakterizedir. Ancak teratom ile birlikteligi
nadirdir. Burada sakrokosigeal teratomun eslik ettigi trizomi 13 vakasi nadir oldugu
icin sunulmus ve ilgili literatiir gézden gegirilmistir.

OLGU SUNUMU: Otuz alti yasindaki annenin 1. gebeliginden, 36. gebelik
haftasinda, sezaryan ile 1. ve 5. dakika APGAR skoru 4- 6 olarak dogdan kiz bebek,
spontan solunumunun yeterli olmamasi nedeni ile entiibe edilerek yenidogan
yogun bakim unitesine yatirildi. Antenatal oykistinde gebelikte takipli oldugu, 28.
gebelik haftasinda anorektal malformasyon saptanmasi Uzerine yapilan fetal
manyetik rezonans gortintilemesinde sakrokoksigeal teratom saptandigiégrenildi.
Soy gegmisinde 6zellik olmayan olgunun fizk muayenesinde, agirlik 2630 gr (50-90
p), boy 40 cm (50-90 p), bas ¢ewresi 30 (<10 p) idi. Patolojik bulgulari olarak
skafosefali, 2 adet 14 ve 16 mm ¢aplarinda oksipitoparyatal bolgede aplasia cutis,
mikroftalmi, anoftalmi, distk kulak, burun kéki basikligi ve polidaktili saptandi.
Sakral bélgesinde cilt altinda anal bélgeye dogru uzanim gosteren 43X55 mm
boyutlarinda kitle mevcuttu. Hastanin solunum destek, sivi ve antibiyotik tedavileri
duzenlendi. Rutin tetkiklerinden tam kan sayiminda trombositopenisi diginda 6zellik
saptanmadi. Batin ultrasonografisinde bdbreklerde multipl kistler saptandi.
Ekokardiyografide genis PDA, polivalviler miksematéz dejenarasyon,
atriyovenrikuler kapaklarda prolapsus tespit edildi. Hastanin yatiginin 3. gliniinde
sakral bolgedeki kitle eksize edildi. Kitlenin patoloji sonucu matr kistik teratom
olarak geldi.
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izeminde hipoglisemi ataklari olan hastanin hiperinsiilizmi saptandi, diazoksit
baslandi. Olgunun sitogenetik analiz trizomi 13 olarak sonuglandi. izemde goklu
organ yetmeZigi gelisen olgu tim destek tedavilerine ragmen 18 glnlik iken
kaybedildi.

TARTISMA: Kormozomal bozukluklarin ve andpléidilerin neoplazlerile oldugu gibi
teratomlar ile de birlikteligi bilinmektedir. Ancak prenatal tani almis timdrlerde
nadiren sitogenetik inceleme yapiimaktadir. Simdiye kadar, kromozom 1, 3, 10,12
ve 13 ile ilgili sayisal anomaliler ile birlikte farkli anatomik lokalizasyonlarda
teratomlar bildirilmistir. Prenatal trizomi 13 tanisi almis U¢ fetlsde karaciger, oral
kavite ve umblikal kordda teratom saptanmigstir. Hastamiz genetik olarak tirizomi 13
tanisi alan ve sakrokoksigeal teratomu saptanan literatirdeki ilk vaka olmasi
nedeniyle sunulmus ve literatiir gzden gegirilmigtir.
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Ensefalosel ile Birlikte Olan Serpentin Benzeri
Sendrom: Olgu Sunumu
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GIRIS: Konjenital olarak dzafagusun kisa olmasi ve buna bagli olarak midenin
toraks iginde gelismesi, gastroinestinal sistemin nadir gorllen bir gelisim
anomalisidir. Bu durumun intrauterin iskemik bir olay sonrasi oldugu
diisiiniilmektedir. insanlardaki bu anatomik malformasyonun yilanlarin normal
anatomik yapisi ile benzerlik gostermesinden dolayr Serpentin benzeri sendrom
olarak isimlendirilmistir. Bu sendroma vertebral ve santral anomaliler eglik
edebilmektedir. Burada ensefaloselin eslik ettigi Serpentin benzeri sendrom olgusu
nadir gorldigu icin sunulmus ve ilgili literature gdzden gegirilmisitir.

OLGU SUNUMU: Yirmi yedi yasindaki annenin 2. gebeliginden 2. yasayan olarak
35 gestasyon haftasinda, APGAR skoru 1., 5. dakika 8-9 olarak, sezaryan ile
dogurtulan erkek bebek solunum sikintisi olmasi tzerine yenidogan yogun bakim
unitesine yatirildi. Oz gegmisinde annenin gebelikte diizenli takipte oldugu ve
iZzemde oksipital bolgede Kkistik lezyon saptandidi 6grenildi. Olgunun fizik
muayenesinde, agirligi 2500 gr (10-50 p), boyu 44 cm (<10 p) ve bas ¢ewresi 34
cm (50-90 p) idi. Oksipital bolgede 83x75 mm boyutlarinda sivi dolu kitle géruldu.
Akciger grafisinde hiatal hemi ile uyumlu gérinim saptanmasi uzerine gekilen
6zafagus-mide-duedonum grafisinde midenin toraks iginde yerlestigi, toraks ve
batin manyetik rezonans (MR) gérintlilemesiyle de dsfagusunun kisa oldugu ve
6zafagogastrik bilegkenin ve midenin toraks iginde oldugu gérildu. Oksipital kitle
nedeniyle yapilan kranial MR’da kitlenin ensefalosel ile uyumlu oldugu gorlda.
Ayrica servikal vertebralarda displaz, split notokord malformasyonu ve néroenterik
kist saptandi.
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Kromozom analiz normal olan hastanin ensefalosel kesesi operasyon ile alind1.
izemde enteral beslenmeye gegtikten sonra aspirasyon pndmonisi gelisen hastaya
antirefli tedavi baglandi. Aralikli beslenmeyi tolere edemeyen hasta surekli
infizyon ile beslenmeye gegilerek ve ayaktan izeme alindi.

TARTISMA: Ozafagusun konjenital olarak kisa olmasi embriyolojik bir gelisim
anomalisidir. Serpentin benzeri sendrom olarak tanimlanan bu duruma hastamizda
oldugu gibi vertebral anomaliler, ve split notokordun eglik ettigi bildiriimistir. Ancak
bu sendromun ensefalosel ile birlikteligi gosteriimemistir.

Ayrica bildirilen diger vakalar neonatal dénemde kaybedilmis olup bu durumun
yonetimi hakkinda kanita dayali bilgiler yoktur. Toraks iginde gelisen mide
nedeniyle beslenmeye bagdl pulmoner ve kardiyak komplikasyonlar sik olarak
gelismekte ve yeterli enteral beslenme saglanamamaktadir. Burada ensefaloselin
eslik ettigi Serpentin benzeri sendromu olan bir olgu sunularakilgili literattir gézden
gegirilmigtir.
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Siradigi Bir Yenidogan Enfeksiyonu Etkeni:
Erkendogan Bir Bebekte Achromobacter
Xylosoxidans Pnomonisi
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GIRIS: Achromobacter xylosoxidans, dnceki adiyla Alcaligenes xylosoxidans,
toprak ve suda bulunan gram-negatif bir ¢omaktir. Axylosoxidans seyrek
karsilasilan, hastalik yapma gucu dstik bir enfeksiyon etkenidir; bagisiksal sorunlu
hastalarda saglik bakimiya iliskili 6nemli enfeksiyonlara neden olabilir. Soydan
gelen cogul ilag direncliligi etkenin sagaltmda guglikler dogurur. Bildirimizde,
erkendogan bir bebekte gelisen ve iyi sonlanan bir A xylosoxidans pndmonisi
olgusu sunulmustur.

OLGU: Bir erkek bebek, 38 yasindaki annenin 29+3 haftalik ilk gebeliginden,
kendiliginden, vajen yoluyla, 1.060 gram olarak dogdu. Gebelik doneminde annede
HELLP sendromu oldugu 6grenildi. Dogum ertesinde agir solunum sikintisi ve
morariminin belirlenmesi tizerine bebek yenidogan yogun bakim birimine (YYBB)
yatirildi. Entiibe edilen hastaya “aralikli poztif basingl solutum” uygulandi. Ik
akciger filmleri solunum sikintisi hastaligi (respiratuvar distress sendromu) ile
uyumluydu. Sagaltimda bir kez surfaktan veriimesi gerekti. Dogustan pndmoni
olasiligi dislanamadigindan, ampisilin ve gentamisin ile antibiyotik sagaltimi
bagsland. Hasta altinci glinde ekstiibe edildi.Yirmi ikinci glinde hastada solunum
sikintisi; takipne, ¢ekilmeler ve morarim gelisti, iki yanli raller duyuldu. Bebek
yeniden entlibe edildi, mekanik solutuma yeniden baglandi. Hasta atessizdi. Tam
kan sayminda notrofil sayisi, olgunlasmamis / toplam nétrofil orani, trombosit
sayisi normaldi, CRP 0,55 mg/dl idi. Beyin omurilik sivisi (BOS) incelemesinde
oOzellik yoktu. Akciger filmi pndmoniyle uyumlu olarak degerlendirildi.
Ekokardiyogramda kalp yapi ve islevlerinde sorun saptanmadi. Vankomisin ve
meropenem ile antibiyotik sagaltimina bagland. Yinelenen kan ve BOS ekimlerinde
ureme olmadi.
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Hastanin klinik durumu giderek dlzeldi, yirmi besinci giinde ekstiibe edildi, akciger
filminde infiltrasyon yoktu. Trakea aspirasyonu ekiminde -meropeneme duyarli-
Axylosoxidans Uredi. Meropenem ile sadaltim iki hafta sirdirildi. Bebek 72
gunliikken saglikli olarak evine génderildi.

SONUC ve TARTISMA: Axyosoxidans, seyrek gorilmesine karsin,
erkendoganlarda agir, hastane bakimiyla iliskili enfeksiyonlara neden olabilir.
Enfeksiyonun kaynagi i¢sel ya da hastane ortaminda bulasa ugramis bir sividir.
Yenidoganda Axylosoxidans enfeksiyonlarinda %80'i bulan 6lim oranlari
bildiriimistir. Axylosoxidans genellikle ampisilin, sefalosporinler, aminoglikoztler ve
florokinolonlara direnclidir. Etkenin antibiyotik duyarhigina gére dawanmak,
sagaltim basarisii¢in dnemlidir.
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PB31/Yeni Dogan

Prematire Bebekte Klebsiella Pneumoniae
lliskili Beyin Absesi: Olgu Sunumu

'Burcu Cebeci, 'Seda Semerci Yilmaz, 'Aslan Babayigit,
2Ali Haydar Turhan, 'Gokhan Biiyiikkale, "Merih Cetinkaya

"Kanuni Sultan Sileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi Yenidogan Klinigi,
Istanbul _ _
2Bagkent Universitesi, Istanbul Hastanesi, Istanbul

GIRIS: Klebsiella pneumoniae, neonatal sepsis etyolojisinde siklikla saptanan bir
etken olmasina ragmen, nadiren beyin absesine yol agtigi ve bu durumda ylksek
mortaliteye sahip oldugu bilinmektedir. Ozellikle prematire dogum prognozu
kétllestirmektedir. Burada prematir dogum 6ykiisi olan bir yenidoganda Klebsiella
sepsisi sonrasi gelisen menenijit ve tekrarlayan beyin absesi sunulmustur.

OLGU: Perinatal dykustinde 6zelligi olmayan 31 yasindaki annenin 1. gebeliginden
30-31 haftalik olarak, C/S ile 1200 gr olarak dogan bebek, dustik dogum agirhig
nedeniyle yenidogan yogun bakim Unitesine yatirildi. Solunum sikintisi olmayan
olgukivoz icitakibe alindi. Premattir dogum 6ykisu olmasi nedeniyle ampisilin ve
gentamisin baslandi, klinik ve laboratuvar tetkiklerinde 6zellik olmamasi Gzerine 48-
72 saat iginde kesildi. Postnatal 13. giiniinde apnesi gelisen ve genel durumu
bozulan olgunun Ikosit sayisi: 1960/mm3, nétrofil sayisi:700/mm3, trombosit
sayist: 19.000/mm3 ve C-reaktif protein: 161 mg/dL (0-8) saptandi. Hastaya destek
tedavisi olarak taze donmus plazma, GM-CSF, pentaglobulin, trombosit
stispansiyonu verildi. Antibiyoterapisi sefotaksim, amikasin ve vankomisin olarak
duzenlendi. Hasta entibe edilerek mekanik ventilatorde takibe alindi. Kan
kultrlerinde, trakeal aspiratve bos kiiltlrinde ESBL poztif Klebsiella pneumoniae
saptandi. Antibiyograminda sefepim, amikasin,colistin ve tigesiklin duyarli oldugu
gortlmesi Uzerine tedavisi antibiyograma gore duzenlendi. Konviilziyonu gdzienen
olgunun kraniyal ultrasonunda parietotemporal bdlgede kitlesel lezyon gdruldi ve
cekilen kraniyal MR'da sol parietal lobta 5x3 cm ebadinda solid komponente sahip
kistik lezyon abse ile uyumlu degerlendirildi. Beyin cerrahisine danigilan hastaya
postnatal 23. giiniinde drenaj yapildi. Antibiyoterapisi tigesiklin, kolistin, amikasin
olarak degistirildi. Kraniyal ultrason ile takip edilen hastanin sol parietotemporal
bdlgede tekrarlayan absesi olmasi Uzerine postnatal 31. glinlinde 2. kez drenaj

yapildi.
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Gastrointestinal kanamasi, karaciger ve bobrek yetmezigi olan hastaya 36.
glnlnde periton diyaliz baglandi. Hasta postnatal 38. gliniinde sepsise ikincil
multiorgan yetmeZigi nedeni ile kaybedildi.

TARTISMA: Klebsiella pneumoniae sepsisine ikincil beyin absesi gelisimi nadir
olsa da, yuksek mortalite ile iligkilidir. Uygun zamanda baslanilan dogru antibiyotik
tedavisi ve gerekli durumlarda cerrahi miidahale yapiimasi gereklidir. Ozellikle
prematire bebeklerde komplikasyonlarin ¢ok daha hizi gelisebilecegi akilda
tutulmaldir.

106



13- 16 Mart 2016, Uludag

PB32 / Yeni Dogan

Sirenomeli Sendromlu Yenidogan Olgu
Sunumu

2Bayram'_AIi Dorum, 1E_atma Kocael, 20nur Bagci, 3Fahrettin Uysal,
4Kerem Oztiirk, 2Hilal Ozkan, 2Nilgiin K6ksal

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklan Anabilim
Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklan Anabilim
Dali, Neonatoloji Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklan Anabilim
Dali, Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa

4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali, Bursa

GiRi$: Sirenomeli; alt ekstremitelerde flizyon, tek umblikal arter, iskelet-kas
anomalileri, Urogenital ve gastrointestinal sistem anomalileri ile karakterize nadir
gorllen bir sendromdur. Denizkizi olarak da isimlendirilen bu sendromda en
belirgin 6zellik; alt ekstremitelerin parsiyel veya total flizyon sonucu tek bir uzuv
seklinde izZenmesidir. Burada ¢oklu organ anomalilerinin de eslik ettigi ve
dogumdan yaklasik 6 saat sonra kaybedilen bir sirenomeli olgusu nadir gortldugu
igin sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Yirmialti yasindaki anneden gebeliginin 27. haftasinda membran
riptird nedeniyle, sezeryan ile APGAR 1, 5 ve 10. dakikada sirasiyla 2-2-4 olarak
dogurtulan hasta yenidogan yogun bakim tnitesine yatirildi. Dig merkezden takipli
olan olgunun prenatal Oykisinde intrauterin  gelisme geriligi ve
anhidroamniyosunun oldugu 6grenildi. Anne baba arasinda akrabalik yoktu. Fizik
muayenesinde, viicut agirligi 825 gr (10-50p), boyu 27 cm (<10p ), bag gewresi
25.5 cm (10-50p)idi. Dustik kuladi, rudimenter ayak parmaklari mevcuttu. Ozellikle
alt ekstremitelerin yapisik, dis genitalin ve anistn yoklugu dikkat gekmekteydi. T ek
umblikal arter ve tek veni vard. iskelet grafisinde sol fibulasinin olmadigi, vertebra
anomalisi oldugu gorildu. Akciger grafisinde akcigerleri hipoplazik goériinen
olgunun batin ultrasonografisinde bilateral renal agenez ve ekokardiyografisinde
genis ASD saptandi. |Zeminin 6. saatinde kardiyak arrest ve solunum arresti
gelisen hasta resusitasyona yanit vermeyerek kaybedildi.
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SONUG: Sirenomelinin kaudal disgeneznin bir tipi mi yoksa tamamen ayri bir
durum mu oldugu halen tartisma konusudur. Sendromun nedenleri tam olarak
bilinmemekle birlikte anne yasinin yirminin altinda veya kirkin izerinde olmasi, tek
yumurta ikizi olma, gebelikte ¢esitli zararli etkenlere maruz kalma, diyabetik anne
bebegi olma risk etmenleri olarak bildirilmistir. Sikligi 1/60.000-1/100.000 arasinda
olup hastanin yasam suresini Uriner sistem anomalisi belirler. Hastamizda da
oldugu gibi bobrek gelisiminde agir derecede bozukluk varsa oligohidramniyos ve
akciger hipoplazsi gelisir, 6l dogum veya erken dénemde 6limle sonuglanir.
Gebeligin erken doéneminde yapilan ultrasonografi ile dogum dncesinde tani
konulabilir ve gebeligin sonlandirimasi 6nerilir, ancak gebeligin ilerleyen
donemlerinde oligohidramniyos nedeniyle tani guglesmektedir.
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PB33 /immunoloji

Konjenital Nétropenili Hastalarin incelenmesi
ve HAX1 Mutasyonu Saptanan Bir Ailenin
Taranmasi: Cok Merkezli Caligma

Sara Sebnem Kilig Giiltekin, 'Demet Hafizoglu, 'Siikrii Cekic,
20rhan Goériikmez, 2Mehmet Tiire, 3Serkan Filiz, “Funda Cipe,
4Cigdem Aydogmus, 2Tahsin Yakut

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk immiinoloji Bilimdali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Ana Bilimdali, Bursa
SAkdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk immiinolojisi ve Alerji Hastaliklari
Ana Bilimdali, Antalya

4istanbul Kanuni Sultan Stileyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk
Immiinolojisi ve Alerji Hastaliklar, Istanbul

GIRIS: Agrr konjenital nétropeni nadir gérilen bir primer immiin yetmedliktr.
Promyelositlerden myelositewvresine geciste maturasyonun durmasina bagli olarak
mutlak nétrofil sayisi 0.5 x 10/L’nin altindadir. Otozomal dominant gegis gosteren
tipinde ELA2 gen, otozomal resesifformunda ise HAX1 geninde mutasyonlar tespit
edilmistir. HAX1 geninde mutasyonu olan hastalarda nérolojik anormalliklerin
olabilecegi bilinmektedir.

AMAG: Bu ¢alismanin iki amaci vardir, bunlar;

1) Bursa, Istanbul ve Antalya da agir konjenital nétropeni tanisi ile iZenen 15
hastanin genetik mutasyonunun ortaya konarak klinik 6zelliklerinin incelenmesi ve
eslik edebilecek norolojik hastaliklar yoninden degerlendiriimesi.

2) HAX1 mutasyonu tespit edilen bir hastadan yola gikilarak, ayni aileden 52
bireyin, HAX1 gen mutasyonu agisindan taranmasi, mutasyon tespit edilen
olgularin (homozgotya da heterozigot) klinik 6zelliklerinin, néromotor gelisimlerinin
degerlendirilmesi ve genotip fenotip iligkisinin ortaya konulmasidir.

METOTLAR: Hastalarin ve indeks vakanin aile bireylerinin periferik kanlarindan
genomik DNA izole edildi. ELA2 ve HAX1 genlerini kodlayan sekanslar polimeraz
zincir reaksiyonu ile gogaltilarak ve direk sekans analiz ile degerlendirildi.
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HAX1 geninde mutasyon saptanan hastalara santral sinir sistemi tutulumu
agisindan detayli nérolojik muayene, VEP, BERA ve 1Q testi ile kranial MR
goriintilemesi yapildi. Calisma TUBITAK tarafindan SBAG-HD-650 (110S513)
proje numarasi ile desteklenmistir.

BULGULAR: Agdir konjenital nétropeni tanili 15 olgunun 9'unda HAX1 geninin
ekzon 2 bélgesinde W44 X mutasyonu tespit edildi. Mutasyon saptanmayan diger 6
hastada, hastalikla iligkili HAX1 geni ekzon 4 ve 5 bélgeleri ile ELA2 geni ekzon 2,
4, 5 bolgeleri dizi analizi yapildi. Ancak bu hastalarda herhangi bir mutasyon
saptanmadi. HAX1 geninde mutasyon saptananlarin yedisinin ailesinde akraba
eMiligi mevcuttu ve orjinleri Gineydogu Anadolu Bélgesi'ne dayaniyordu.

HAX1 geninde mutasyon varligi igin taranan ailedeki 53 bireyden; 4 bireyde
homozgot, 11 bireyde heterozigot mutasyon saptandi. Diger 38 bireyde mutasyon
tespit edilmedi. Heterozigot mutasyonu olan bireyler saglikliydi. HAX1 geninde
mutasyon olan hastalarin 5’inde hafif mental retardasyon ve ndromotor gelisim
geriligi saptand.

SONUG: T irkiye’de agir konjenital ndtropeni etiyolojisinde sorumlu mutasyonlar en
sikk HAX1 geninde goriimektedir. Literatirde HAX1 genindeki T,Q190X
mutasyonlarinin aksine W44X mutasyonlu olgularda ndromotor sistemin
etkilenmedigi bildirilmistir. Bu calisma sonucunda ise W44 X mutasyonlu olgularda
da néromotor sistemin etkilenebilecegi gosterilmigtir.

110



13- 16 Mart 2016, Uludag

PB34 | Enfeksiyon Hastaliklari

Fallot Tetralojisi Kalp Cerrahisinden Sonra
Geligen Suregen Escherichia Coli Goguis
Kemigi Yara Enfeksiyonu ve Mediastinit

10zlem Kayabey, '"Murat Deveci, 'Kadir Babaoglu, 'Ayse Engin Anisoy,
'Emin Sami Arisoy

"Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Kocaeli

GIRIS: Cocuk hastalarda, gogiis kemigi orta kesisi (median sternotomi) ve
dogustan kalp hastaliklarinin  onarimindan sonra goriilen cerrahi alan
enfeksiyonlari seyrektir, ancak hastalanim (morbidite) ve 6lim oranlari yliksektir.
Bu hastalarda, gogus kemiginin debridmanini da kapsayan yineleyen cerrahi
islemler gerekebilir. Bildirimizde, tam cerrahi onarmdan sonra, slregen
Escherichia coli cerrahi alan enfeksiyonu ve mediastinit gelisen bir olgu
sunulmustur.

OLGU: Dokuz ay 6nce Fallot tetralojisi i¢in cerrahi tam dizeltme yapilan 2,5
yasinda erkek hasta, ates ve gdgus kemigi kesi yerinde sislik nedeniyle
merkezimize gonderildi. Ekokardiyografi incelemesiyle enfektif endokardit olasilig
diglandi. Ampisilin / sulbaktam ve klindamisin sagaltimindan sonra alandaki apse
kendiliginden bosaldi; éregin ekimlerinde genislemis a¢inimli beta-laktamaz
(GABL) urreten E. coliliredi. Gdgus kemiginin debridmani yapildi, uygun antibiyotik
sagaltimi uygulandi; evine gonderildi. Aiti ay sonra, hasta gogus kemigi kesi iz
yerinden sizinti nedeniyle yeniden getirildi. Mediastenin MR gorintilemesinde
derin bir gégiis kemidi yara enfeksiyonu belirlendi. irinli akintinin ekimlerinde GABL
ureten E. coli Uredi. Aragtirma amagligogus kemigi kesisi (eksplatuvar sternotomi)
ile mediastinit varligi dogrulandi. Kan ve mediasten siriintisu ekimlerinde ayni
etken Uredi. Cerrahi girisimler, destek ve ilag sagaltimi ertesinde, hasta sorunsuz
olarak iyilesti.

SONUC ve TARTISMA: Kalp cerrahisinden sonra gelismis g6gus kemigi yara
enfeksiyonu olan hastalarda mediastinitolasiligi da dustntlmelidir. Yogun cerrahi,
destek ve ilag sagaltimi yagamsal dnem tasir.
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PB35 / Enfeksiyon Hastaliklari

Orbital Selulit: Olgu Sunumu

'Nurbanu Tapan, 'Ali Bozdag, "Yagmur Simge Sever, 2Taylan Gelik,
2Enes Sali, 2Solmaz Celebi

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, intem Doktor, Bursa
2Uludag Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim Dali
C.Enfeksiyon Bilim Dall, Bursa

GIRIS: Orbital seliilit, orbital septumun arkasinda kalan béliimiin enfeksiyonu
olarak bilinir. Enfeksiyonun siddetine bagli olarak subperiostal abse gorilebilir. Bu
sunumda sinuzt komplikasyonu olarak orbital selllit ve devaminda orbital abse
gelisen olgunun sunulmasi amaglanmistir.

OLGU: On bir yasinda erkek hasta, sag gozde kizariklik, sislik, agri ve bulanik
gérme sikayetleriyle tarafimiza baswrdu. Bir hafta dnce bas agrisi sikayetiyle dis
merkezde sinlzt tanisi almig. Amoksisilin-klowlunat tedavisi verilmis. Bir gin
kullanmig. Fizk muayenesinde; Ates:37, genel durumu ve aktivitesi iyi, orofarinks
hiperemik, Her iki timpanik membran hiperemik, sag goz propitotik, periorbital
hiperemi, 1si artisl, g6z hareketlerinde tim yonlerde kisitllik, asagi bakista diplopi,
isik refleksi +/+ Laboratuarinda; beyaz kire: 13.500 mm?, nétrofil: 11.500 mm?,
hemoglobin: 13.7 mg/dll, trombosit: 223.000 mm?* CRP: 17.85 mg/dl . Hastadan
orbital sellllit én tanisiyla paranazal sinis grafisi ve paranazal BT istendi.
Paranazal sinis BT’ de sag maksiller, etmoid ve frontal sinusler de sinuztle uyumlu
,sinuzite bagh medial subperiostal abse saptandi.Hava bosluklari gorilmesi
Uzerine anaerobik etken duslnildi. Goz hastaliklar’'na konsllte edilen hasta
orbital abse nedeniyle gdz hastaliklar Klinigine vyatisi yapildi. Hasta Goz
hastaliklar'nda abse drean;ji igin operasyona alindi. Medial orbitotomi yontem iyie
abse bosaltildi, kiiltir i¢in 6rnek alindi. Cocuk enfeksiyon hastaliklarina danisilan
hastanin tedavisine sefotaksim 150mg/kg/gin (3/2 500mg), klindamisin
40mg/kg/gun (3*650mg) ve gentamisinomg/kg/guin (3*100mg) basland.

SONUC ve TARTISMA: Sintislerin enfeksiyonu; orbital selilit ve orbital apseler,
kavern6z sinus trombozu, menenjit, subdural ampiyem ve beyin apsesine
ilerleyebilir; bu nedenle erken tani ve tedavi morbidite ve mortaliteyi kontrol altina
almak icin énemlidir. 1 Hastalarin klinik takiplerinde direk radyografiler, BT ve MR
incelemeleri mevcut bir sinls hastaliginin varligini ortaya koymada, tedavi ve
iyilesmenin takibinde son derece 6nemlidir.

112



13— 16 Mart 2016, Uludag

Sonug olarak orbital selllit tanisi konulan olgular acilen hastaneye yatirilarak,
tedavi baslanmalidir. Uygun tedaviye ragmen belirgin gerileme géZenemeyen
olgularda apse olusumundan kuskulaniimalidir. Apse gelisen olgularda cerrahi
drenaj gereklidir. 2,3 Gerektiginde cerrahi bogaltim yapiimasi ciddi sorunlarin
onlenmesi agisindan dnemlidir.
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PB36 / Enfeksiyon Hastaliklari

Dort Olgu Sunumu ile Meningokoksemi

'Nese Ozkayin, 'Gékge Ciplak, 2Hakan Aylang, 3Ugur Ozdagl,
4Biilent Kaptan

1Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Edime

20nsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Ganakkale

30zel Kesan Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, Edime
4Silivri Devlet Hastanesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigji, istanbul

GIRIS: Neisseria meningitidis, 19.yiizyldan itibaren menenjitve septisemiye neden
oldugu bilinen zorunlu insan patojenidir. Hastaligin iZzem ve tedavisinde 6nemli
gelismeler olmasina ragmen mortalite orani %8-14 arasindadir.

Klinigimizde takip edilmis dort meningokoksemi olgusunun klinik ve laboratuar
Ozellikleri degerlendirilmistir.

OLGULAR

OLGU 1: 2 9/12 yasindaki erkek hasta 2 giin dnce baslayan ates, kusma, dokiinti
yakinmasi ve birka¢ saat dnce akut biling degisikligi gelismesi nedeniyle getirildi.
Gdwde ve alt ekstremitelerde petesiyal dokintileri meveuttu. GKS: 10, KT A:140/dk,
TA 80/50mmHg, VI: 38.5°C, KDZ: 5 sn, periferik nabidar zayif palpe ediliyordu.
MIB poztifi. Hastaya sv replasmani yapildi, lumbal ponksiyon yapilamayan
hastaya seftriakson baglandi. izeminin 9.giiniinde sekelsiz taburcu edildi.

OLGU 2: 5 yasindaki kiz olgu 1 gin Once baslayan ates, halsizik, dokuntu
yakinmasi ve 12 saat dnce gelisen akut biling degisikligi nedeniyle getirildi. Yaygin
petesiyal dokintileri mevcuttu. GKS: 7, KT A:1150/dk, TA: 90/50mmHg, VI: 38.5°C,
KDZ: 4 sn, periferik nabidar zayif palpe ediliyordu. MiB poztifii. Hastaya sivi
replasmani yapildi; dopamin ve dobutamin tedavisi baslandi. Trombositopeni
nedeniyle lumbal ponksiyon yapilamayan hastaya seftriakson tedavisi basland.

glnlnde hasta exitus oldu.
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OLGU 3: 7 yasindaki erkek hasta 1 glin 6nce baglayan ates, dokinti yakinmasiyla
getirildi. Alt ekstremitelerde petesiyal dokintileri mevcuttu. GKS: 12, KT A:110/dk,
TA: 90/60mmHg, VI: 38.5°C, KDZ: 3 sn, periferik nabizar zayif palpe ediliyordu.
MIlb poztifti. Hastaya siv replasmani yapildi; dopamin ve dobutamin tedavisi
baslandi. Lumbal ponksiyon yapildi ve seftriakson baslandi. BOS kiiltiirlinde Gireme
olmayan hasta iZeminin 12.gininde sekelsiztaburcu edildi.

OLGU 4: 4 yasindaki erkek olgu 1 giin 6nce baslayan kusma, bas agrisi, ates,
dokiintl, uykuya egilim yakinmasiyla getirildi. Gévde ve alt ekstremitelerde
petesiyal dokuntileri mewvcuttu. GKS: 11, KTA110/dk, TA110/55mmHg, VI:
38.5°C, KDZ: 3 sn, periferik nabizar palpe ediliyordu. MiB poatifti. Trombositopeni
nedeniyle lumbal ponksiyon yapilamadi ve seftriakson baslandi. TDP uyguland.
iZzeminin 15.giiniinde sekelsiz taburcu edildi.

SONUC ve TARTISMA: Dért olgu da meningokokseminin en yaygin semptomu
olan ates ve dokiintliyle baswurmustur. iki olguda akut biling degisikligi mevcuttur.
Sok tablosunda gelen dort olgudan biri kaybedilmis, UcU sekelsiz iyilesmistir.
Meningokok enfeksiyonlari gocukluk ¢aginda yiksek mortalite ve morbidite ile
seyreden 6nemlibirsaglik sorunu olmaya devam etmektedir. Tani ve tedavide hizi
dawranmak son derece onemlidir.
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PB37 | Enfeksiyon Hastaliklari

Olgu Sunumu: Gianotti-Crosti Sendromu

'Murat Soner Cirkinoglu, "Nagihan Tarikci

'Dog. Dr. [smail Karakuyu Simav Devlet Hastanesi, Kiitahya

GIRIS: Gianotti-Crosti Sendromu (GCS) diger adiyla infantil Papiiler Akrodermatit,
okul 6ncesi cocukluk ¢aginda gorilen yuz, kalgalar, kollar ve bacaklarda deriden
kabarik veya kiguk ici su dolu kabarciklar ile karakterize, nadir gorilen, kendi
kendini sinirlayan ¢ocukluk ¢aginin viral enfeksiyon dokuntlstdir. Sendrom ilk
tanmlandiginda Hepatit B ile iligkilendirilmistir. Ancak ilerleyen yilarda baska
virlsler, bakteriler ve agllarla iliskilendirilmis vakalar da tanimlanmigtir.

OLGU SUNUMU: 8 ayiik kiz hasta gbzerde sararma ve vicudunda dokintu
sikayetiyle klinigimize baswrdu. Hastanin ates, Oksirik, ishal gibi yakinmalari
yoktu. Hastanin fizk muayenesinde skleralari ikterikti, yliziinde, gluteal bélgede,
diz gewresinde, kollarinda papulovezikiler doklntiler mevcuttu. Hastanin tam kan
sayiminda |okosit: 9000/mm3, periferik yaymada %65 lenfosit tespit edildi. Kan
biyokimyasinda aspartat transaminaz 236 U/L, alanin transaminaz 274 U/L, T.
Bilirubin: 8,9 mg/dL tespit edildi. Hastanin ultrasonografik degerlendirmesinde
karaciger boyutu, parankim ekosu dogaldi. Hepatit serolojisi dogaldi. Hasta takibe
alindi, 22. glinde dokuntlleri dlzelen hastanin karaciger enzimleri 72. glinde
normal sinirlara geldi.

SONUG: GCS'ugocukluk ¢agi enfeksiyon dokunttilli hastaliklarindan birisidir, kendi
kendine diizelen ve herhangi tedavi gerektirmeyen bu sendrom hakkinda ¢ocuk
hekimlerinin bilgilendiriimesi énem arzetmektedir. Hastaligin taninmasi gereksiz
tetkik ve tedavilerin 6niine gececekiir.
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Kingella Kingae’nin Neden Oldugu
Parapnomonik Eflizyon: Bir Olgu Sunumu

Irmak Tanal Sambel, 2Benhur Sirvan Getin, 2Solmaz Celebi, 2Enes Sall,
2Taylan Celik, 2Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklan Anabilim
Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Gocuk Enfeksiyon Hastaliklar Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Parapndmonik efiizyon, pndmoni, bronsektaz veya akciger apsesine ikincil
plevral boglukta sivi birikmesidir. Antibiyotik tedavisine ragmen rezorbe olmayan ve
drenajin gerekli oldugu durumlar komplike parapndmonik eflizyon olarak kabul
edilir. Kingella kingae gram negatif bir kokobasil olup, invazv bir patojen olarak
cocukluk cagindaki onemi giin gectikce artmaktadir.

OLGU: iki yagindaki erkek olgu, 10 giindiir ates yiiksekligi, oksiiriik ve balgam
yakinmasi ile bagwrdugu dig merkezde pndmoni tanisiyla intravendz seftriakson
ve klindamisin tedavileri baslandiktan sonra, toraks bilgisayarli tomografisinde sag
akciger (AC) st ve orta zonlarda yaygin konsolidasyon alanlari ve ayni tarafta 1,5
cm’ye ulasan plevral eflizyon saptanmasi lizerine tedavinin 9. giintiinde tarafimiza
yonlendirildi. Olgunun ilk degerlendirmesinde; sag AC alt zonlarda solunum sesleri
azalmig ve tim zonlarda ralleri mevcuttu. Toraks ultrasonografisinde sag plewal
mesafede 3 cm kalinliginda eflizyon géraldi. Olgunun antibiyoterapisi sefotaksim
ve vankomisin olarak dlzenlenip sag akcigere toraks tlpu takildi. Plevral sivi
ampiyem karakterinde olup kultirinde Kingella kingae Uredi. Toraks tupunden
belirgin bir drenaj gérilmemesi (zerine yatisinin 4. Gunu toraks tliplinden
streptokinaz ile fibrinolitik tedavi uygulandi. Uygulama sonrasi tlip icinden 50 cc
geleniolmakla birlikte pansuman bélgesinden de belirgin sizinti olmasindan dolayr
toraks tlipl gekildi. Streptokinaz uygulamasi sonrasi kontrol AC grafilerinde sagda
belirgin havalanma artisi goriildii. izemde klinik bulgulari diizelen olgu IV tedavinin
3. haftasinda oral ardisik tedavi ile taburcu edildi.
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TARTISMA: Cocuklarda ampiyem, bakteriyel pndmonili hastalarin yaklasik %0,6
sinda gorllen ciddi bir komplikasyondur. Komplike parapndmonik eflizyonlarda
etkin tedavi, uygun antibiyotik tedavisiyle birlikte eflizonun plevra boslugundan
bosaltimasi ve altta yatan akcigerin tekrar fonksiyon gérmek Uzere yeniden
sismesiyle saglanir. Ampiyem tedavisinde erken donem drenaj ve akut veya
subakut dewrede fibrinolitik tedavi ile komsu parankimal ve plewal yapraklardaki
enflamasyona ikincil gelisecek hasar en aza indirilmelidir. Cocuklarda en sik
komplike parapnémonik efiizyona sebep olan mikroorganizmalar Streptococcus
pneumoniae, Staphylococcus aureus ve Streptococcus pyogenes'tir. K. kingae
orofarinkste kolonize olabilen bir bakteri olup, gocuktan gocuga gegerek salginlara
neden olabilmektedir. invaziv enfeksiyonlar gogunlukla 6 ay-4 yas arasindaki
¢ocuklarda gorilmekte ve siklikla bakteriyemi, eklem-kemik enfeksiyonlarina neden
olmaktadir. K. gingae kaynakli alt solunum yolu enfeksiyonlari ise ¢ok nadir
bildirilmistir. Tedavide penisilinler, sefalosporinler, aminoglikozid, makrolid ve
trimetoprim-sulfametaksazol kullanilabilmekle birlikte literatirde bazi suglarda beta-
laktam direnci rapor edildigi de tedavi segiminde gz ardi edilmemelidir.
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Primer Psoas Abseli Bir Olgu Sunumu

Teslime Ersoy Kuzucu, '"Merve Topgu,
2Enes Sall, 2Taylan Gelik, 2Solmaz Gelebi, 2Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklan Anabilim
Dali, Gocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Psoas apsesi; psoas Ve iliak kaslar gevreleyen fasiya igerisinde siipiratif
sivi birikmesi olarak tanimlanir. Cocuklarda ve genglerde sik iken yaslilarda daha
seyrek olarak gorilmektedir. Klasik bulgulari ates, karin agrisi, bel agrisi ve
topallayarak yirimedir. Lokositoz, anemi ve yliksek sedimantasyon belli basli
laboratuar bulgularidir. Taniigin psoas absesi distintlen olgularda ultrasonografi
(USG) veya bilgisayarli batin tomografisi (BBT) yeterli olmaktadir.

OLGU SUNUMU: 13 yasindaki erkek hasta; 2 giin 6nce sol dizden baslayip sol
kalcaya yayllan agrisi sikayetiyie bagwurdu. Yakin zamanda gegirilen Ust solunum
yolu enfeksiyonu, doktintlsl yoktu. Hastanin agrisi baglamadan birkag gin once
sol uyluk i¢ kismini oturdugu banka garptigi 6grenildi. Ozgegmisinde 6zellik yoktu.
son 3 gundir ates yiksekligi mevcuttu. Yapilan fizk muayenesinde sol kalga
ekstansiyon, abdtiksiyon ve addUksiyonu agri nedeni ile kisitli, uyluk i¢ yiiziinde cilt
abrazyonu mevcuttu. Diger sistem muayeneleri normaldi. Laboratuvar tetkiklerinde,
wbc:12,9000 K/uL , neu:9880 K/uL , ESR:31 mm/saa, CRP:5,62 mg/dI, periferik
yaymasinda %80 parcali hakimiyeti mevcuttu.Biyokimyasal incelemelerkalga ,
lomber ve uyluk grafileri normaldi. Sakroileite yonelik tetkikleri, brusella ve
salmonella aglutinasyon testleri ve PPD negatif, immun tetkikleri noramaldi.
Sakroileak MR da lumbosakral bélgenin sol tarafinda, sol psoas kasi 6n
komsulugunda, periferinden yogun olarak boyanan kolleksiyon (53x22 mm)
iZzenmektedir. Bu kolleksiyondan itibaren enflame yumusak dokunun, sol sakroiliak
eklem 6n kesiminden, iskiak foramene ve oradan da siatik sinir boyunca gluteal
bolgeye uzandidi gorilmektedir. Gluteal bolgedeki kolleksiyonun boyutu 32x27
mm'dir. Gluteal bdlgedeki kolleksiyonun boyutu 32x27 mm'dir. Ayrica, sol sakroiliak
eklemde de sada kiyasla hafif genisleme, efiizyon ve kontrast madde ile periferal
boyanma dikkati gekmektedir.
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Tarif edilen kolleksiyonlarin eklem ile kismen iligkili oldugu gorilmektedir olarak
yorumlandi.Psoas apsesi tanisi ile sefotaksim, klindamisin , amikasin baslandi.
lleopsoas kasi diizeyindeki lokiile swdan 30 cc pily vasifta sivi aspire edildi.
Ayrica sol gluteal kas planlari igerisindeki lokiile sivdan yogun hemorojik vasifta
enfekte siv bosaltildi.Her iki 6rnek kiltirinde staphylococcus aureus (redi.
Antibiyoterapinin 15, gununde ylzeyel doku usg de apse belirgin olarak geriledi.
Klinik tablosu diizelen hasta oral TMP-SMX ve klindamisin tedavileri baglandi.
Toplam tedavisinin 8 haftaya tamamland.

SONUG: Psoas apsesi, nadir gortlen, akla getiriimemesi durumunda zor tani alan
ve geg tani almasi durumunda yiiksek mortalite ile seyreden bir durum olmasi
nedeniyle dikkatli olunmalidir.
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Brucella Artritli Bir Olgu Sunumu

Enes Sali, Solmaz Celebi, Taylan Celik, Mustafa Hacimustafaoglu

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Bruselloz enfekte hayvanlardan insanlara dogrudan temas, sit
ve st Grlinlerinin taze olarak tliketiimesi veya enfekte damlaciklarininhalasyonu ile
bulagabilen enfeksiyon hastaligidir. Cocuklarda bruselloza bagli osteoartikller
komplikasyon siklig1 %33-38 olarak bildirilmistir. Genellikle monoartikiler, blyik ve
agirlik tagiyan eklemlerde ortaya ¢ikmaktadir. Kalga ve diz en sik etkilenen
eklemlerdir. Tani siklikla yuksek brusella antikor fitreleri ile konulmakta olup,
sinowal sivi aspirasyonu nadiren gerekli olmaktadir. Bu galismada, Brucella
artriinde nadir bir tutulum sekli olan sol el bilek eklem tutulumu ile gelen olgu
sunuldu.

OLGU SUNUMU: Saglikli 15 yasinda erkek olgunun yaklasik 3 hafta 6nce sol el
bilekte agri ve sislik yakinmalari baslamis. Travma Oykusu yok. Ates yuksekligi
olmamis. Cig peynir yeme &ykisu var. Olgu artrit etiyolojisine yonelik tetkik ve
tedavinin planlanmasi igin bagwrdu. Sistemik muayenesinde Sol el lateral tarafta
agrili sislik meveut. Isi artigi ve eklem hareketlerinde kisitlilik mevcuttu. Tam kan
sayminda; lokosit 11700 K/uL, PLT 369000 K/uL, nétrofil %50, lenfosit %35,
sedimantasyon hizi ; 17 mm/saat ve CRP 1,46 mg/dl (>0,5) saptand. Biyokimyasal
degerler normal sinirlar igerisindeydi. ANA negatif, rose bengal pozitif, brucella
aglutinasyon 1/5120 poztif saptandi. Kan kiltlriinde Greme saptanmadi. Yiizeyel
doku ultrasonografide (USG); Her iki el bileginin karsilastinimali
degerlendirilmesinde, her iki el bilek eklem araliinda efizyon izenmedi. Sol el
bileginde iZenen cilt alti doku hafif heterojen gérinimdedir. Olguya Brucella artriti
tanisiyla oral doksisilin, rifampisin ve intraven6z gentamisin tedavileri baslandi.
Izemde sol el bilegindeki sislik ve agrisi azaldi. Akut faz reaktanlar negatiflesti.
intravendz gentamisin tedavisi intramuskuler seklinde 14 giine ve diger oral
doksisilin, rifampisin tedavileri 6 haftaya tamamlanmasi planlanarak taburcu edildi.
Tedavi sonrasi kontrole gelen olgunun klinik olarak yakinmalari tamamen dizeldi.
Poliklinik takiplerinde ek bir sorun gézZenmedi.

SONUC ve TARTISMA: Cocuklarda, Brucella artriti tablosunda kiiglik eklem
tutulumunun nadir gorilmesi nedeniyle artrit sikayetile baswran olgularda
etyolojide akilda tutulmasi gerekmektedir.
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Yaygin Biilléz impetigo Tanili Bir Olgu Sunumu
Enes Sali, Solmaz Celebi, Taylan Gelik, Mustafa Hacimustafaoglu

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligii ve Hastaliklar Anabilim
Dali, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Biilloz impetigo cocuklarda en sik gérillen bakteriyel deri
enfeksiyonudur. Yizeyel epidermisin oldukga bulasici bir enfeksiyonu olup siklikla
2-5 yas arasindaki gocuklari etkiler. En sik etken Staphylococcus aureus'tur. Tani
siklikla klinik olarak konur, gram boyama veya kltir ile dogrulanabilir. Billoz
impetigo, en sik yenidogan déneminde goérllse de, daha blylk ¢ocuklar ve
erigkinlerde de rastlanabilmektedir. Stafilokoksik haslanmis deri sendromunun
lokalize formu olarak kabul edilir. T oksin treten S.aureus’un neden oldugu tabloda,
yuzeyel vezkiller hiZa genisleyerek etrafinda eritemin bulunmadigi iyi sinirli
billere dontsur. Bu galismada yaygin lezyonlari olan bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Kronik kabiik nedeniyle takipli 13 aylik kizolgunun bagwrudan
3 gun 6nce govde sol yaninda sinirlar belirgin eksfoliyatif, eritemli, agrili ve
kasintili lezyonlari baglamis. Bir giin sonra lezyonlar tim govde ve sirta yaylmis.
Olgunun 38 0C ulasan atesinin de olmasi iizerine baswurdu. ilag kullanim dykiisii
yok. Sistemik muayenesinde orafarenks hiperemik, agiz icinde aftéz lezyonlar
mevcut. Govde On yuz ve sirtta eritemli zemin Uzerinde plaklar seklinde eksfolyatif,
deskuame lezyonlari mevcuttu. Tam kan sayminda; Iokosit 14000 K/uL, PLT
440000 K/uL, nétrofil %50, CRP 0,76 mg/dl (>0,5) saptandi. Olguya bullézimpetigo
tanisiyla sefotaksim, klindamisin tedavileri baslanarak Klinige yatirildi. iki farkls
billden alinan kiiltiirde S.aureus iremesi (MSSA) saptandi. iZemde dékiintiileri
deskuamasyon iyileserek azaldi. Intravendz antibiyotik tedavisinin 5. gtininde, oral
amoksisilin-klawulonik asit ile taburcu edildi. Ardisik tedavi toplamda 10 giline
tamamlandi. Tedavi sonrasi kontrole gelen olgunun klinik olarak yakinmalari
tamamen dizeldi.

SONUC ve TARTISMA: Biilloz impetigo tedavisiz birakildiginda kendiliginden
skarsiz iyilesebilir. Billéz impetigo’da superinfeksiyon ve genis deskuamasyon
alanlarinin varligi hastane yatisi, yakin izem ve parenteral antibiyoterapi gerektirir.
Yaygin lezyonlari bulunan olgunun yatirilarak tedavi edilmesi dnemlidir.
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Nadir Bir Tutulumla Seyreden Kemik
Tuberkiilozu

10zlem Unliigedik, 2Enes Sali,2Solmaz Gelebi, Taylan Gelik,
?Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dal,
Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Tiiberkiiloz (TB) tim organ ve dokular tutabilen bir
enfeksiyondur. Pulmoner T B formu daha yaygin olarak gériimesine karsin akciger
disi tiberkiloz dnemlibir klinik problemdir. T im tiiberkilozolgularinin %1’ini kemik
ve eklem tliberkllozu olusturur. Bu c¢alismada ulna kemik TB'lu olgu nadir
gorilmesi nedeniyle sunuldu.

OLGU SUNUMU: Daha 6nce bilinen bir sistemik hastaligi olmayan 3 yas erkek
hastanin yaklasik 1,5 ay kadar 6nce sol 6n kolda agri, sislik ve sertlik yakinmasi ile
baswrdu. Yapilan fizk muayenesinde sistem muayeneleri dogal olan hastanin sol
on kolunda kitle mevcut olup supinasyon ve pronasyon kisitlihgr mevcuttu. Tam
kan sayiminda lokosit 8970 K/uL, PLT 402.000 K/uL, notrofil %40, lenfosit %50.
PPD: 12X13 mm (BCG skari tek sayida), Cekilen grafilerinde sol kol ulnada kitle
tespit edilen hastanin Sol Eksremite CT; Sol ulnada agirlikli olarak diyafizyal
yerlesim gosteren lezyon, fakat lezyonun kemigin uzun aksi boyunca biyime
gbstermesi, endosteal oyuklanmaya yol agmasi, agresif tipte bir periost reaksiyonu
olusturmamasive matriks mineralizasyonu igermesi nedeniyle, benign kondroid bir
lezyon olabilecedi duslnilmistl. Yapilan biyopside; nekrotizan granilomatoz
osteomyelitis olarak raporlandi. Hastaya 4'li anti TB (INH, Rifampisin, Pirazinamid
ve Streptomisin ) tedavileri baglandi. Streptomisin tedavisi 1 aya tamamlandi.
Pirazinamid tedavinin 2. ayinin doldurduktan sonra kesildi. INH ve rifampisin
tedavisi 12 aya tamamlanarak kesildi. Yaklasik 2 yildir poliklinik takiplerine devam
eden hastanin ek sorunu olmadi.

SONUC ve TARTISMA: Cocuklarda Kemik TB nadir ve en sik vertebra tutulumu
seklinde gorulur. Nadirlokalizasyonda goriilen kemik kitlelerinin etyolojisinde kemik
TB akilda tutulmasi gerekmektedir.
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Cocuklarda Ust Gastrointestinal Kanamada
Helicobacter Pylori Ne Kadar Etken?

'Derya Altay, 2Tanju Basanr Ozkan, 2Taner Ozgiir, 2Aysegiil Otuzbir,
2Niliifer Ulkii Sahin

'Firat Un{yersitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gastroenteroloji BD, Elazig
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gastroenteroloji BD, Bursa

GIRIS ve AMAG: Gastrointestinal kanamalar cocukluk ¢aginda alarm bulgulardan
olup hassasiyetle arastirimasi gereken konularin basinda gelir. Bu ¢alismada Gst
gastrointestinal kanama yakinmasiyla baswran c¢ocuk hastalarda H.pyiori
enfeksiyonu sikliginin belirlenmesi amaglanmistir.

GEREG ve YONTEM: Uludag Universitesi Cocuk Gastroenteroloji kliniginde Ocak
2010 ve Nisan 2014 tarihleri arasinda st gastrointestinal kanama nedeniyle takip
edilmisolan 81 hastanin dosya kayitlari retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalar
1 ay-10 yas ve 10 yas Uzeri olmak Uzere iki gruba ayrildi. Calismada p<0.05 olan
degerler istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

SONUG: Endoskopik degerlendirme yapilan 1164 hastadan 81'i Gist gastrointestinal
kanama yakinmasiyla baswrdu. On yas ve alti 34 hastanin 4’Unde (%11.7)
H.pylori poztif saptanirken, 10 yas Uzeri 47 hastanin 16’sinda (%34) H.pylori
enfeksiyonu gosteriimistir. On yasindan kiglk hastalarin 6’sinda (%17.6), 10
yasindan blyiklerin 8’inde (%17) gastrik Ulser saptanirken, duodenal tlseri olan
hastalarin hepsinin 10 yagindan biyik oldugu gértldd. 10 yas tizeri grupta H.pylori
enfeksiyonu, istatistiksel olarak anlamli derecede daha faza idi (p=0.02).

TARTISMA: H.pylori enfeksiyonunun eslik ettigi Ust gastrointestinal kanama 10
yasindan buylik cocuklarda kiglklere gore daha faza idi. Ancak H.pylori
enfeksiyonu ile gastrointestinal kanama arasinda istatistiksel olarak bir iligki
gosterilemedi.
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Cocuklarda Gastroozofageal Reflu Hastaliginda
Kombine PH-impedans Monitorizasyonu ile Tek
Basina PH Monitorizasyonunun
Karsilastiriimasi

'Derya Altay, 2Tanju Basarir Ozkan, 2Taner Ozgiir, 2Aysegiil Otuzbir,
2Niliifer Ulkii Sahin

'Firat Un{yersitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gastroenteroloji Bilim Dali, Elazig
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Gastroenteroloji Bilim Dall,
Bursa

GIRIS ve AMAG: Ozllikle kiigiik bebeklerdeki ve her yastaki cocuklarda
postprandial refliiler ve non asidik reflilere bagli GORH tanisini klasik pH
monitdrizasyonu ile koymak zordur. Bu ¢alismanin amaci bebek ve ¢ocuklarda
GORH tanisinda pH monitdrizasyonu ile multikanal intraluminal impedans
yonteminin tani degerinin karsilagtirimasidir.

GEREG ve YONTEM: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji,
Hepatoloji ve Beslenme poliklinigine Ocak 2014-Mayis 2014 tarihleri arasinda
baswran, GORH'ni diisiindiiren semptomlari olan 50 ¢ocuk hasta ¢alismaya
alindi. Olgularin yaslari, baswuru yakinmalari ve suresi, ek hastaliklari sorguland.
Tlm hastalara multikanal intraluminal impedans (MIl)-pH monitérizasyonu
uygulandi. Ayni islemde tek basina pH monitdrizasyonu kayitlari da mevcuttu. Her
iki yontem tani degerleri agisindan karsilastiriid..

SONUCLAR: Calismaya dahil edilen 50 hastanin 26'si (%52) kiz ve 24’ (%48)
erkek idi. Bagwru aninda hastalarin yas ortalamasi 5.35 £ 4.92 yil idi. Olgular, 1-
24 ay arasl (Grup 1) ve 24 aydan biytik (Grup 2) olarak iki gruba ayrildi. 1-24 ay
arasl 20 hasta (%40), 24 aydan biyik 30 hasta (%60) vardi. Gruplara gére
degerlendirildiginde yirmi dort saatteki toplam reflli sayisinin grup 1°de grup 2'ye
gbre daha dlstk oldugu ve bunun istatistiksel olarak anlamli oldugu belirlendi
(p=0.03).
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Multikanal intraluminal impedans monitdrizasyonu sonuglari gruplara gore
degerlendirildiginde, reflii epizotlarinin ortalamasi grup 1'de 43+24 .4, grup 2'de
40.1+27.51di. Asidik, zaylf asidik veya alkalirefllilerin ortalamasigrup 1°de sirasiyla
7.7+7.1, 2444151 ve 10.8+19.1 iken grup 2'de sirasiyla 18.4+19.7, 19.8+14 ve
1.843.9 olarak bulundu. Sivi ve karisik refllilerin ortalama degerleri grup 1'de
sirasiyla 11.2+8.9, 31.8+19.5 ve grup 2’de sirasiyia 9.7+7.9, 30.4+22.3 idi. Asidik
refli sayisinin grup 2’de grup 1’e gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha
fada oldugu saptandi (p=0.01). Ml igin poztif prediktivite degeri %38.1 (%18.2-
61.5, Cl), negatifprediktivite degeri %65.2 (%46.6-82, Cl); pH monitdrizasyonu igin
poztif prediktivite degeri %4.4 (%21.5-69.2, Cl), negatif prediktivite degeri %59.3
(%40.6-76.3, Cl) olarak benzer sonuglar elde edildi.

TARTISMA: Calismamizile bdlgemizdeki GORH diisiiniilen gocuklarda Mii ve pH
monitdrizasyonu karsilastirimis ve iki ydntem birlikte kullanildiginda daha givenilir
sonuglar elde edilecegi kanaatine varimigtir. Calismamizda istatistiksel anlamda
yeterli sayida olgu olsa idi infantlarda alkali ve zayif asidik refllileri gdstermek daha
¢ok mimkin olabilirdi.
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Ulseratif Kolitin Nadir ve Ciddi Bir
Komplikasyonu: Hepatik Ven Trombozu

'Derya Altay, 'Ugur Deveci, 'Yasar Dogan, 2Saadet Akarsu

TFirat Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji BD, Elazi§
2Firat Universitesi Tip Fakdiltesi, Gocuk Hematoloji BD, Elazi§

GIRIS: Hepatik ven trombozu, iilseratif kolitin oldukga nadir bir komplikasyonudur.
Hepatik venin parsiyel veya total okluzyonu, karacigerde pasifkonjesyon ve 6deme
neden olarak portal hipertansiyon ve siroza ilerler. Bu yazida ulseratif kolit tanisi
aldiktan hemen sonra gelisen hepatik ven trombozu bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: 15 yasindaki erkek hasta, i¢ haftadir siiren kanli ishal nedeni ile
getirildi. Fizk muayenesinde karinda yaygin hassasiyeti olan hastanin tam kan
sayminda Hb: 11.1 g/dl, WBC: 13100/mm3, Plt: 114000/mm3, biyokimyasinda
aminotransferaziarnormal sinirlarda, total protein: 4.4 g/dl, albumin: 2.2 g/dl, CRP:
556 mgl (0-5), sedim: 48 mm/, p-ANCA ve ASCA negatif idi.
Ozofagogastroduodenoskopide ewre 2A 6zofajit, pangastrit, duodenum ikinci
kisimda duzensiik gortllrken; kolonoskopide tim kolonda yaygin Ulserasyon ve
psodopolipler gorildu. Ulseratif kolit tanisi dusnilen olguya steroid ve
mesalazinden olusan medikal tedavi baslandi. Tanisi histopatolojik olarak da
kesinlesti. Yatisindan bir hafta sonra medikal tedaviye ragmen karin agrilarinin
devam etmesi ve biyokimyasinda AST: 129 U/, ALT: 197 U/ olarak saptanmasi
Uzerine abdominal ultrasonografi yapildive hepatik ven trombozu oldugu belirlendi.
Abdominal BT de hepatik venlerde total trombdus, splenik vende parsiyel trombisler
iZendi. Bunun lizerine hastam 1z Pediatrik Hematoloji Bolumince degerlendirildi ve
dustk molekul agirlikli heparinizasyon tedavisi baglandi. Tromboz paneli negatif
olarak sonuglandi. T akip eden giinlerde aminotransferaz dlizeyleri normale déndu.
Hastamiz belli araliklarla portal ven doppler ultrasonografi ile takibe alindl,
tromblslerde zamanla azalma oldu ve takibinin altinci ayinda trombduslerin
tamamen kayboldugu gordlda. Poliklinik kontrollerine diizenli gelen hastamizin
ulseratif kolit hastaligi kontrol altinda olup, yakinmasi olmamaktadir.
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TARTISMA: Hepatik ven trombozu igin major risk faktorleri arasinda
myeloproliferatif hastaliklar ve protrombotik koaglasyon bozukluklari yer alir.
Tanida Klinik bulgularin yanisira ultrasonografi ve bilgisarli tomografi yardimcidir.
Erken donemde baslanan antikoagiilan tedavinin prognoza olumlu katkisi vardir.
Medikal tedaviye yanitsiz olgularda sant cerrahisi veya TIPS uygulanabilir. Son
donem karaciger hastaligi gelismisse karaciger transplantasyonu gereklidir.
Olgumuz Ulseratif kolit tanisi aldiktan hemen sonra nadir bir komplikasyonu olan
hepatik ven trombozu gelismesi ve antikoagllan tedavi ile geriye donmesi
agisindan ilgingtir. Ulseratif kolitin énemli bir komplikasyonu olan hepatik ven
trombozuna dikkat gekmek amaciyia olgumuz sunulmustur.
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Asemptomatik Budd-Chiari Sendromu Ne
Kadar Problemli Olabilir?

'Derya Altay, 'Ugur Deveci, 'Yasar Dogan, 2Saadet Akarsu

TFirat Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji BD, Elazi§
2Firat Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Hematoloji BD, Elazig

GIRIS: Budd-Chiari sendromu (BCS), hepatik venlerden sag atriuma kadar olan
mesafenin herhangi bir yerindeki obstrilksiyon sonucunda gelisen karaciger venoz
dénls bozuklugudur. BCS, fulminan karaciger yetersiziginden kronik karaciger
hastaligina kadar degisen genis bir klinik spektrum igerisinde gértlebilir. Olgularin
%15-20'si asemptomatiktir.

OLGU SUNUMU: 13 yasindaki erkek hasta, bir ay once okulda 6gretmeninin
goderindeki sariligi fark etmesi nedeniyle poliklinigimize getirildi. Ozgegmisinde
ozellik yoktu. Annesi ve babasi amca gocuklari idi. Hastanin fizk muayenesinde
vicut agirligi 44 kg (10-25p), boyu 155 cm (10-25p), vital bulgulari stabil, karaciger
ve dalak kot altinda 10 cm palpabl olup diger sistemlerin muayenesi dogal idi.
Laboratuvar incelemesinde hemogram normal, biyokimyasinda AST: 36 U/l, ALT:
25 Ull, ALP: 213 U/, GGT: 91 U/, total/direkt bilirubin: 3.7/1.3 mg/dl, INR: 1.28,
seruloplazmin, serum bakir ve 24 saatlik idrarda bakir diizeyi normal, karaciger
otoantikorlarl negatif, alfa-1 antitripsin dizeyi normal, viral serolojisi negatif idi.
Portal ven doppler ultrasonografisinde portal ven ¢api hafif artmis, sol ana portal
ven distal daliile orta hepatik ven arasinda uzanim gosteren kollateraller, karaciger
parankimi konjesyone gorinimde iZendi. Abdominal BT de portal vende, hepatik
venlerde, vena cava inferiorda, splenik vende gegise izin vermeyen trombdusler
iZendi. Protein-C %49 (70-130), Protein-S %76 (55-160), antitrombin-3: %91 (75-
125), tromboz agisindan genetik degerlendirmesinde MTHFR-C 677 T heterozigot
mutasyon ve PAl 4G 5G homozgot mutasyon saptandi. Ekokardiyografik
degerlendirmede mitral valv prolapsusu, minimal mitral yetmeik ve ince patent
duktus arteriosus saptandi. Ozofagogastroduodenoskopide grade-1 6zofagus varisi
ve portal hipertansif gastropati iZendi. Portal hipertansiyona yonelik propranolol,
trombUslere yonelik de subkutan digtik molekul agirlikll heparin tedavisi baglandi.
Medikal tedavinin Uglnci haftasinda gekilen kontrol abdominal BT de vena cava
inferiorda gegise izZn veren milimetrik trombusler iZenmis olup o6nceki
gorintilemeye gore minimal de olsa trombslerde azalma iZendi.
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Hastamiz, propranolol ve subkutan dustk molekil agirlikli heparin tedavisi ile
taburcu edildi. Bir ay sonraki poliklinik kontrolinde gekilen portal ven doppler
ultrasonografide vena cava inferiorun agik oldugu, hepatik venlerde %50 darlik
iZienmis olup splenik vende tromboz saptanmadi.

TARTISMA: Budd-Chiari sendromu tedavisinde antikoagilasyon tedavisi birinci
basamak tedavidir. Medikal tedaviye cevap alinamadi§izaman anjioplasti, TIPS ve
son olarak karaciger transplantasyonu tedavi segenekleri arasindadir. Olgumuzda
yaygin trombusler olmasina ragmen distk molekil agirlikli heparin tedavisine iyi
yanit vermistir.
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Gastrik Rotasyon Colyak Hastaliginin Bir
Bulgusu Olabilir Mi?

'Derya Altay, 'Ugur Deveci, 'Yasar Dogan
"Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji BD, Elazig

GIRIS: Colyak hastaligi, ocukluk gaginin en yaygin malabsorbsiyon nedenidir ve
her yasta ortaya cikabilmektedir. COlyak hastaliginin seyri sirasinda diyete
uyulmadigitaktirde intestinal obstruksiyon gelisebilecegi gibi olgular tani sirasinda
intestinal obstruksiyon bulgular ile de bagwrabilir. Tani almamis ¢olyak
hastalarinda intestinal obstriksiyon varli§i bazen gereksiz laparotomi ile
sonlanabilir.

OLGU SUNUMU: 3.5 yasindaki kiz hasta, biyime geriligi ve karinda belirgin sislik
yakinmasiyla poliklinigimize getirildi. Hikayesinden yaklasik bir aydir karinda
siskinligi oldugu ve dis merkezde intussusepsiyon tanisiyla yatirilarak takip edildigi,
kontrol ultrasonografide intussusepsiyon gortilmemesi ancak karin distansiyonunun
devam etmesi (izerine tarafimiza sevk edildigi 6grenildi. Fizk muayenede viicut
agirhigr 10.9 kg (3-10p), boyu 86 cm (3-10p) olup cildi soluk ve karinda belirgin
distansiyon vardi. Barsak sesleri normoaktif idi. Karinda hassasiyet veya defansi
yoktu. Diger sistemlerin muayenesinde 6zellik yoktu. Hemogramda Hb: 11.2 g/dI,
beyaz kiire: 7810/mm3, platelet: 612000/mm3,MCV: 64.2 fL, ferritin: 1.9 ng/ml (N:7-
140), vitamin Bi2: 273 pg/ml (N:174-878), folik asit: 2.67 ng/ml (N:3.1-17.5).
Karaciger ve renal fonksiyonlari normal sinirlarda idi. Doku transglutaminaz-IgA
(TGA): >100 U/ml (normal: <18 U/ml), serum IgA diizeyi normal aralikta idi.
Baryumlu mide-duodenum tetkiki, mide rotasyonu olarak yorumlandi. Ust
gastrointestinal endoskopide duodenum mukozasinda gentiklenme ve antrumda
saga belirgin deviasyon iZendi. Colyak hastaligi 6n tanisiyla génderilen biyopsi
ornekleri patoloji bélimince ¢olyak hastaligi Marsh tip 3b olarak yorumlandi.
Hastamiza glutensiz diyet tedavisi baglandi ve gastrointestinal semptomlari takip
eden gunlerde hida dizeldi. Demir, folik asit ve vitamin B+2 eksikligine yonelik
destek tedavisi verildi.
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Bir ay sonraki poliklinik kontrolinde viicut agirliginda bir kilogram artis oldugu,
karindaki distansiyonun kayboldugu, mikronutrient dizeylerinin normale geldigi
goruldu. Glutensiz diyete baglandiktan itibaren u¢ ay sonrasinda gekilen kontrol
baryumlu mide-duodenum tetkikinde gastrik rotasyonun diizeldigi gorildu.

TARTISMA: Olgumuz ¢élyak hastaliginin intestinal obstruksiyon seklinde atipik bir
klinik prezentasyonu olup gastrik rotasyonun eslik ettigi literatirdeki tek olgudur.
Olgumuzdaki intussusepsiyon spontan dlzelmis ve ayrica cerrahi girisime gerek
kalmamistir. Olgumuzun glutensiz diyet ile semptomlari gok kisa strede gerilemis,
gastrik rotasyonu normale dénmustir. Bu yazida idiopatik intestinal obstruksiyon
veya gastrik rotasyon tespit edilen hastalarda ¢6lyak hastaliginin dustintimesi ve
sadece glutensizdiyet ile cerrahiye gerek kalmadan obstruksiyonun diizelebilecegi
wrgulanmak istenmistir.
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Fonksiyonel Karin Agrisi Olan Cocuklarda
Sinbiyotiklerin Etkinligi ve Immiin Sistem
Uzerine Olan Etkisi

'Ayseqiil Otuzbir, 'Tanju Basarir Ozkan, "Taner Ozgiir, 'N. Ulkii Sahin,
2Ferah Budak

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Mikrobiyoloji Bilim Dali

GiRiS: Fonksiyonel gastrointestinal hastaliklar (FGIH), 2006 yilinda son kabul
edilen Roma lll kriterlerine gore, yapisal veya biyokimyasal anormal bulgularin eslik
etmedigi, aciklanamayan, degisen derecelerde kronik veya tekrarlayici
gastrointestinal semptomlar olarak belirlenmigtir. Intestinal mikrobiyotanin,
gastrointestinal sistem epitelinin matlirasyonu, mukozal bariyeri saglama, viseral
hipersensitivite, intestinalimmn cevap, intestinal motilite Gzerine olan olumlu etkisi
oldugu ¢alismalarla gosterilmistir

AMAG: Probiyotik ve sinbiyotiklerin FGIH'In tedavisindeki etkinligi, serum pro-
inflamatuar ve anti-inflamatuar sitokin duzeyleri Uzerine etkisini aragtirmay
amagladik.

GEREC VE YONTEM: UUTFde bilim dalimiza Ocak 2015-Mayis 2015 tarihleri
arasinda tekrarlayan karin agrisi ile baswurup Roma il kriterlerine gore fonksiyonel
karin agrisi, fonksiyonel dispepsi tanisi alan hastalar ¢alismaya alindi. Calisma
randomize gift kor plasebo kontroll olarak yurituldd, olgular poliklinik ilk bagwuru
zamanlarina gore sira ile denek grubu (grup 1, n=39) ve kontrol grubu (grup 2,
n=41) olarak iki gruba ayrildi. Calismanin basinda ve sonunda agri siddeti, agri
sikiigi ve okul devamsiZik, okula devamsizZik gin saysi, glnlik akfivitede
kisitlanma gibi ginlik yasami etkileyen faktorler ile birlikte pro-inflamatuvar
sitokinler; TNF a,IFN y ve anti-inflamatuvar sitokinler; IL-10, IL-13, regUlatuar
sitokin; TGF B serum duzeyleri degerlendirildi.
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SONUG: Calismaya 80 hasta alindi. Hastalarin ortalama yaslari 11.48+3.86 (ort
1SD) yas idi. Hastalarin 46’si kiz (%57.5), 34'U erkek (%42.5) idi. Her iki grup,
baswru sikayetleri, agri sikhgi, agri siddeti, agr stresi ve agri lokalizasyonu
acisindan karsilastirildi ve istatistiksel fark saptanmadi (p>0.05). Tedavi 6ncesi IL-
13, IL-10, IFN y, TGF B, TNF a serum diizeyleri gruplar arasinda anlamli farklilik
saptanmadi (p>0.05). 8 haftalik tedavi sonrasi tam diizelme (%100), grup 1’ de
n=25 (%58.1), grup 2'de n=18 (%41.9) olarak grup 1’de daha fazia bulundu ancak
istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmadi (p>0.05). Sikayetlerde azalma orani
grup 1'de (80.64+34.47), grup 2'ye (63.78+42.24) gore daha faza idi, sinirda
istatistiksel anlamli farklilik saptandi (p=0.05). Tedavi sonrasi IL-13, IL-10, IFN vy,
TGF B, TNF aserum diizeyleri karsilastirildiginda gruplar arasinda anlamli farklilik
saptanmadi (p>0.05).

TARTISMA: Patofizolojisinde  genetik, cewresel, ailesel, psikososyal,
gastrointestinal ~ motilite,  bozulmus  beyin-barsak  aksi,  mukozal
immindisregUlasyon, disbiyozs, mukus sekresyon ve bariyer fonksiyon bozuklugu
gibi birgok faktérin rol oynadigi bu karisik hastalik grubunda galismamizda
probiyotiklerin tedavideki etkinligini ve immin sisteme olan etkisini gostermeye
calistik. Probiyotiklerin FGIH'larda hangi dozda, hangi probiyotik tirii ile ne kadar
stre verilmesi gerektigi, konusunda vyapilacak diger calismalara kaynak
olusturacagini distinmekteyiz.
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Van ilinde Saglik Okul Cagi Cocuklarinda
Colyak Hastaligi Prevalansi: Bir Hizli Testle
Tarama Caligmasi

'Kaan Demirdren, 2Nesrin Ceylan

'Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji
?Ankara Gocuk Sadligi ve Hastaliklari Hematoloji Onkoloji Egitim ve Aragtirma
Hastanesi

3Bursa Yiiksek lhtisas Egitim ve Aragtirma Hastanesi

GIRIS ve AMAG: Colyak hastaligi tim diinyada dedisken ve gitgide artan
sikliklarla gorilmektedir. Klasik semptomlarin yani sira sessiz bir gidise de sahip
olabilir. Eger tani gecikirse ciddi komplikasyonlarla karsilasilabilir. Calismamizda
amag Van ilinde saglikh okul gocuklarinda ¢6lyak hastaligi sikligini ve heniz tan
almamig hastalari belirlemektir.

GEREG ve YONTEM: Mevcut galisma Van ilinde yaslari 5-18 olan 1003 okul ¢ag
¢ocugunda yapildi. Colyak hastaligi hizi ¢olyak testi (BiocardTM stick test) ile
arastiridu.

SONUGCLAR: Olgularin %51.2’si kiz ve %48.8 erkek idi. Test 2 (%0.2) hastada
poztif idi. On (%1) hastada imminoglobulin A eksikligi bulundu. Bu olgulara
ilaveten bir hasta dnceden ¢Olyak hastaligi tanisi almisti.

TARTISMA: Calismamizdaki ¢olyak hastaligi prevalansinin tlkemizde daha énce
yapllan c¢alismaya gore daha dlsiik degerde oldugu gorilmistir. Colyak
hastaliginin taramastigin kullanilan testlerin korelasyonu ile ilgili galismalara ihtiyag
vardir.
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Kronik Intestinal Pseudo-Ostriiksiyon Klinigi
lle Gelen ve Visseral Miyopati Saptanan Olgu

"Tanju Basarir Ozkan, 'Taner Ozgiir, 'N. Ulkii Sahin, 'H. Aysegiil Otuzbir,
2Cetin Aydin,3Diclehan Orhan,*Omer Yerci, ?Irfan Kiristioglu

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme
BD, Bursa

2Uludag Uniyersitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahi ABD, Bursa

SHacettepe Universitesi Gocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme BD,
Ankara

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji ABD, Bursa

GIRIS: Kronik intestinal pseudo-obstrilksiyon (KIPO) ; anatomik obstriksiyon
bulgusu olmadan, tekrarlayan veya surekli ileus tablosudur. Motilite kusuru
nedeniyle Iimen igindeki igerigin tasinmasinda kusur mevcuttur. Ug tipi vardir:
ndropatik, miyopatik ve mezenkimopatik.

Hastarda surekli ileus klinigi olabilecegi gibi, ataklar halindede ileus tablosu
gelisebilir. Ataklar provokasyonsuz olabilecegi gibi, stres, anestez, enfeksiyonlar
ve dehidratasyon durumunda da tetiklenebilir. Ayrica bir¢ok sistemik hastalija
(eozinofilik GIS, hipotiroidizm, ¢éliak hastaligi, IBH) ve narkotik kullanimi,
kemoteropatikler ve radyoterapiye sekonder KiPO gelisebilir.

OLGU: 11 aylik kiz hasta, 12 gunluk iken yenidogan yogun bakimda sepsis 6n
tanisi ile yatarak idenmis. 1 aylik iken kusmalar nedeiyle antirefli tedavi
baslanmig, 2 aylik iken kabizlik nedeniyle laktuloz ve rektal lavman baglanmis. 4
aylk iken kusmalarinda ve batin distansiyonunda artis olmasi Uzerine
baswrduklari dis merkezde ileus tablosu saptanarak opere edilmis. iZzeminde ileus
tablosunda gerileme olmayan, N/G drenajdan sekresyonlari devam eden, spontan
gaita cikisl gédenmeyen hasta merkezimiz C. Cerrahi klinigi tarafindan kabul
edilerek tekrar opere edildi. Opereasyonda tim pasajin kontrol edildigi ve
obstrlksiyon bulgusu saptanmadigi, hirschsprung hastaligi yoninden rektal tam
kat biyopsi alindigi ogrenildi. Anal biyopside ganglion hlcreleri saptanarak
hirschsprung hastaligi ekarte edildi. Anatomik obstriiksiyon saptanamayan ileus
tablosu ve oral intolerans nedeniyle hasta tarafimizdan dewralindi. Fizik
muayenesinde vital bulgular stabildi, belirgin batin distansiyonu ve hipoakif
bagirsak sesleri mevcuttu.
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Laboratuar degerlerinde; biyokimyasal parametreleri, hemogram, koagulasyon,
elektrolitler, lipit profili ve gaita tetkikleri (sindirim enzimleri, rediiktan ve ph)
normaldi.  Akut faz reaktanlar negatif. Hastanin oral alimi kesildi, N/g
dekompresyona baglandi. T ekrarlayan rektal lavmanlarla defekasyon saglanmaya
calisildi. Beslenme TPN ile parenteral saglandi. Aodominal ultrasonografisinde
dilate bagirsak anslari ve mega sisterna vesica gézenen hastanin, refli sintigrafisi
negatif, mide bosalma sintigrafisi normal olarak sonuglandi. Hastanin tam kat rektal
biyopsisi visseral miyopati veya visseral néropatiyi tanimlamak izere patolojide
degerlendirildi: Submukozal ve myenterik pleksuslar hipertrofik olup diz kas
tabakasinda patoloji saptanmadi; Calretinin boyamasinda sinir liflerinde ve
ganglion hiicrelerinde poztif boyanma izendi,CD 117 boyamada ise interstisyel
Cajal hiicreleri gozenmedi. Oral beslenmeyi tolere edemeyen hastada C. Cerrahisi
tarafindan disfonksiyone olan mide ve ince bagirsak segmentlerini sant etmek igin
jejunostomi agllarak, nazojejunal beslenme baslandi. Jejunostomi sonrasi
nazojejunal beslenmeyi tolere eden, batin distansiyonu gerileyip 3 glinde bir
spontan defekasyonu baslayan hasta N/G ile gastrik sekresyon aspirasyon
idamesiyle operasyonun 35. Gln(linde taburcu edildi.

TARTISMA: Kronik intestinal psudoobstriiksiyon (KIPO) nadir gériilen bir hastalik
grubudur. Hastalar surekli ileus tablosunda olmayp, ataklar halindede
gelebilmektedir. %65 olgu dogumdan kisa bir stire sonra bulgu vermekle birlikte,
%76 0lgu ilk 1 yil iginde bulgu verir. T ekralayan ileus atagi ile gelen, multipl cerrahi
girisim 6ykUsu olan hastalarda sekonder nedenler ekarte edildikten sonra mutlaka
visseral noropati, visseral myopati ve visseral mezenkimopati yoniinden tam kat
kolon biyopisi alinarak, 0zel boyama yontemleri kullaniimasi gerekliligini
wrgulamak igin vakamiz sunulmustur.
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Trombositopeni ve Abondan Ust Gis Kanama
lle Gelen, Gastroskopide Multipl Anjiodispazi
Saptanan Olgu

"Taner Ozgiir, "Tanju Bagarir Ozkan, 'N. Ulkii Sahin, *Macit Giiltekin,
SMelike Sezgin Evim,*AdaletMeral Giines,“BuketDalgi¢,°Gékhan Orcan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme
BD, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gastroenteroloji ve Hepatoloji BD, Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Hematoloji BD, Bursa

“‘Gazi Universitesi Tip Fakultesi Gocuk Gastroenteroloji, Hepatolqji ve Beslenme
BD, Ankara

sUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji ABD, Bursa

GIRIS: Anjiodisplazi(AD) bagirsa§in mukoza veya submukozasinda gérillen ince
duvarli, dilate, nokta seklinde kirmizi damarsal yapilardir. Cocuklarda AD oldukga
ender gorulur. Genellikle gocuklarda AD ile ilgili yayinlar olgu sunumu seklindedir
Anjiodisplaz siklikla agrisiz rektal kanama yakinmasina neden olur. Bunun diginda
enderolarakileal ve gekal obstriiksiyon bulgular,intestinal perforasyon bulgulari ve
akut karin bulgulari ile de karsimiza ¢ikabilir.

Trombositopeni: trombosit yikiminda artma (immune-non immune nedenli, kemik
iliginde megakaryositler normal veya artmis), trombosit yapiminda azalma (kemik
iliginde megakaryositlerazalmis veya yok), kemikiligi infiltrasyonu (bening-malign),
trombosit dagiliminda bozukluk (hipersplenizm, adir yanik ve hipotermi) nedenleri
ile olusabilir.

OLGU: 6 aylik erkek hasta, 4 aylik iken abondan Ustgis kanama ve trombositopeni
(36.000) nedeniyle dis merkezde yatarak idenip, hemodinamik bulgular
stabillesince etiyolojik degerlendirme igin 5 aylik iken merkezimize gdnderildi.
Hastanin yapilan muayenesinde: solukluk diginda patolojik bulgu yoktu. N/G
drenajdan taze kanama mevcuttu. Oz ve soy ge¢misinde Ozellik saptanmadi.
Laboratuarincelemesinde: WBC: 11.90 K/uL- ANS: 7740- HGB: 9.13 g/dI- HTC: %
26.8- PLT: 68.6 K/uL- biyokimyasal parametreleri normaldi. Pediatrik hematoloji
tarafindan koagilasyon parametreleri ve trombosit fonksiyonunu gésteren testler
normal olarak degerlendirildi: PT: 12.6 sn- PT aktivasyonu: % 85.7- INR: 1.09- Aptt:
217.7 sn- Fibrinojen: 232,76 mg/dI-d-Dimer: 484 mg/dI- T rombin: 10,69- Arachidonic
asit:  12.31(70-150)- ADP(trombosit sekresyon fonksiyonu): 11.56(70-150)-
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Ristosetin: 89 (70-150)- Kollajen: 94 (70-150)- Epinefrin: 93(70-150)- Ristosetin
Kofaktor: 70,98 (45-100)- Anti-trombosit antikor, Anti-kardiolipin ve ANA profil:
negatif, Losemi translokasyon paneli: negatif ve diploidi tetkikleri: normaldi.
Hastanin enfeksiyon etkenlerine yonelik yapilan TORCH-EBV serolojisi ve akut faz
reaktanlari negatifti. Abondan melena ve hematokezyaya yonelik yapilan Batin BT
anjiografisi normaldi. Tetkik sirasinda kesitlere giren toraks bazalinde akciger
parankimi periferinde kitlesel lezyonlar ve kostalarda litik lezyonlar g6zendi.
Ayrintili gekimlerde bunlarin A-V malformasyon olabilecegi disunuldd. Hastanin
GIS kanama efiyolojisi igin yapilan gastroskopide midede yaygin mukozal
anjiodisplazi lezyonlari g6zZendi. Hastaya tedavi amagli argon lazer
fotokoagtlasyon uygulanarak lezyonlar koterize edildi. Koterizasyon sonrasi
kanama bulgulari géZenmeyen hastada 50-100 bin arasi trombositopeni devam
etti.

TARTISMA: Bu yas grubunda yapilan argon lazer fotokoagtlasyon deneyimi ve
klinik seyrine etkisini paylasmak istedik. Anjiodisplazi cocuklarda nadir gorilen bir
hastalik olup, trombositopeni ile birlikteligi Von Willebrand Hastaliginda
gosterilmistir. Hastamizn yapilan trombosit fonksiyon testleri, Ristosetin ve
Ristosetin kofaktor dlzeyi normal saptansa da von willebrand hastaligi igin
mutasyon analizi génderilmistir. Hastanin kemiklerdeki litik lezyonlar ve akciger
parankimindeki A-V malformasyonunu disundiren lezyonlar ile anjiodisplaz
birlikteligi ile herediter hemorajik telenjiektaz yoninden ve parankimdeki
lezyonlarin progresyonu agisindan takibine devam edilmektedir.
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Batinda Yer Kaplayan Mezenkimal Kitle ile
Prezente Olan Intestinal Lenfanjiektazi Olgusu

'N. Ulkii Sahin, 'Taner Ozgiir, "Tanju Bagarir Ozkan, 2Nesrin Ugras,
3Metin Demirkaya, *Betiil Sevinir

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme
BD, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji ABD, Bursa

3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Onkoloji BD, Bursa

GIRIS: intestinal lenfanjiektazi enterik lenfatiklerdeki yerel veya yaygin dilatasyon
ile karakterize, primer (konjenital) veya sekonder olabilen, nadir bir durumdur.
Primerintestinal lenfanjiektaz kronik veya ataklar halinde seyredebilen: ishal, yagli
diskilama, karin agrisi, bulant-kusma, sildz asit, buyime geriligi ve artmis
enfeksiyon sikhigi seklinde agir veya hafif klinik ile prezente olabilir.
Hipoalbiminemi, hipogammaglobilinemi ve periferik lenfopeni triadi vardir. Primer
intestinal lenfanjiektazi Turner, Noonan, Klippel ve Von Recklinghausen gibi
sendromlara ve konjenital glikozilasyon bozukluguna eslik edebilir. Sekonder
intestinal lenfanjiektaz; konjestif kalp yetmeaigi, lenfoma, inflamatuar bagirsak
hastaliklari, sarkoidoz, SLE ve amiloidoz esnasinda gozenir.

OLGU: 2 yasinda erkek hasta, 2 glin 6nce baglayan karin agrisi, istahta azalma ve
skrotal sislik nedeniyle dis merkeze bagwrmus. Batin muayenesinde; distansiyon
ve kitle palpasyonu nedeniyle yapilan batin USG de lenfoma dustiniimesi
nedeniyle tarafimiza sevk edildi. Oz gegmisinde hiperreaktif hava yolu ve
tekrarlayan ASYE 0&ykisi mewvcuttu. Soy gegmisinde Ozellik saptanmadi.
Laboratuarincelemesinde: WBC: 10.9 K/uL- ANS: 5990- lenfosit: 3640 K/uL- HGB:
12.9 g/dl- HT C: % 39.2- PLT:830.000 K/uL- biyokimya degerlerinde; T otal Protein:
4.3 g/dl, Ablimin: 2.3 g/dl, AST: 106 IU/L, ALT: 95 disinda diger parametreler
normaldi, iyon imbalansi saptanmadi. Albimin kaybi igin bakilan TIT: protein(ri
yoktu. Bakilan fekal alfa-1 antitripsin: >2.6 olarak geldi ve intestinal protein kaybi
distindldd. Hastanin Ig G: 214 (N: 700-1600) mg/dl, Ig A: 38 (70-400) mg/dl, Ig M:
64 (40-230) mg/dl saptandi. Gaitada parazt, protozoa, bakteriel tetkikleri ve kiltiri
negatifdi. Viral seroloji ve akut faz reaktanlari negatif olarak saptandi. Hastanin
batin USG: Batin orta hatta mezenterik yagli planlar arasinda yaklasik 7*5 cm
boyutunda hipoekojenik lezyon gdzendi.
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Batin MRI: ince bagirsak mezenterinin diffiiz olarak kalinlastigi, ince bagirsak
duvarinda da yaygin kalinlasma oldugu, mezenter intensitesinde belirgin azalma
(6dem) ve intraperitoneal yaygin sivi oldugu gozendi. Lenfatik sistemde anatomik
patoloji yonlinden yapilan lenfosintigrafide: sa§ bacakta radyokolloidin proksimale
tasinmasl, sola gore 2-3 sn gecikmis olarak gozendi, bunun disinda patoloji
belirtimedi. Hastaya intestinal lenfanjiektaz ontanisi ile yapilan gastroskopide
bulbus’ta baglayan ve duodenum’da ilerlenebildigi segmente kadar(3. Kisim),
kesintisiz, genislemis lakteal agizar ile uyumlu kar yagdi manzarasi g6zendi.
Hastanin gdnderilen biyopsi preparatlarinda intestinal lenfanjiektaz tanimlanarak
tani konuldu.

TARTISMA: On planda mezenterik kitle nedeniyle lenfoma diisiiniilen hastanin
gorlntileme ile yaygin mezenterik 6dem olarak tanimlanmasi, hipoalblminemi,
intestinal protein kagagi ve hipogammaglobulinemisinin olmasi, on tanimiz
intestinal lenfanjiektaz olarak yonlendirmistir. Primer intestinal Lenfanjiektaz nadir
gozenen bir hastalik olmasi yaninda, hastanin gelis bulgusunun batin ici yer
kaplayan lezyon seklinde prezente olmasiilging bulunarak sunulmustur.
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Tekrarlayan Akut Pankreatit Ataklari ile
Prezente Olan Oddi Sfinkter Disfonksiyonu
Olgusu

"Taner Ozgiir, 'N. Ulkii Sahin, 'Tanju Basarir Ozkan, 'H. Aysegiil Otuzbir,
2Gokhan Orcan, *Macit Giiltekin

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme
BD, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji ABD, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gastroenteroloji ve Hepatoloji BD, Bursa

GIRIS: Akut pankreatite yol actigi bilinen sebepler giderek artarken idiopatik
pankreatit teshisi koyulan vakalarin sayisi giderek azalmaktadir. Akut pankreatit,
tekrarlayan akut pankreatit ve kronik pankreatit etiyolojileri birbirleri ile
karisabilmektedir. Tekrarlayan akut pankteatit ataklarina sebep olan nedenler
kronik pankreatit ile iligkili olabilir. Tekrarlayan akut pankretit nedenleri; herediter
pankreatit (en sk PRSS mutasyonu), pankreatik divisium, otoimmun pankreatit,
oddi sfinkter disfonksiyonu ve 6zellikle geng eriskinlerde tekrarlayan alkol alimidir.

OLGU: 7 yasinda kiz hasta, tekrarlayan karin agrisi ve kusma sikayetiyle
baswrdu. 2 ay 6nce karin agrisi baglayan olgunun ézellikle gébek ¢ewresinde
agnsinin oldugu ve baswrdugu saglik kurulusunda idrar yolu enfeksiyonu
nedeniyle tedavi verildigi sikayetinin aralikli olarak devam ettigi, ancak son 1
gundir karin agrisinin siddetlenmesi ve kusma eklenmesi, bakilan amilaz
degerinin: 3742 IU/L olmasi lizerine Universitemiz gastroenteroloji bollimine refere
edildigi ogrenildi. Fizk muayenesinde, vital bulgulari stabildi, epigastrik agr ve
halsizik disinda 6zellik saptanmadi. Laboratuar degerlerinde; amilaz 436 IU/L (25-
125), lipaz 559 IU/L (8-78) yuksek saptandi, hemogram, koagulasyon, elektrolitler,
kolestatik enzimler (GGT, ALP, bilirubin degerleri), lipit profili ve akut faz
reaktanlari, digki sindirim analizinde ¢zellik yoktu. Hastanin oral alimi kesildi,
hidrasyon ve intravenoz proton pompa tedavisi baslandi. Hasta benzer klinik ve
laboratuarla 5 kez daha akut pankreatit olarak yatirildi. Hastanin tekrarlayan
pankreatit etiyolojilerinden herediter pankreatit ekartasyonu igin gonderilen PRSS;
CFTR; SPINK-1 ve CTRC gen mutasyonu negatif olarak sonuglandi. Abdominal
ultrasonografide; Pankreas parankimi minimal heterojen gériinimde, pankreas bas
kesiminde iZenen pankreatik kanal dilate goriinimde ve pelvik dizeyde 1 cm
kalinlikta serbest sivi iZenip kolelitiazis ve koledokolitiazis saptanmadi.
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MR Kolanjio-pankreatikografide; Rekurren pankreatit ataklari olan olguda bir gtin
onceki USG de safra yollarindaki dilatasyonun MRCP de gériimemesi nedeniyle
bulgularin oddi sfinkter disfonksiyonu benzeri bir drenaj bozuklugu agisindan
anlamliolabilecegi belirtildi. T ekrarlayan pankreatit etiyolojileri negatif olan, 5. Kez
akut pankreatitatadi gegiren hastaya oddi sfinkter disfonksiyonu (OSD) 6n tanisiile
Gastroenteroloji tarafindan ERCP ile sfinkteretomi yapilarak wirsung kanalina stent
yerlestirildi ve islem sirasinda pankreatik direnaj gézendi. Karin agrisi belirgin
azalan ve igslemin 2. GlnU amilazve lipaz degerleri normale dénen hastaya yagdan
fakir diyet basland. Proflaktik baglanan antibiyoterapi 7 gline tamamlanan, genel
durumu, fizk muayenesi ve laboratuar bulgular normal olan hasta yatisinin 12.
gluninde taburcu edildi. Yapilan islemden sonra hastanin 1 yillik iZzemi boyunca
tekrar pankreatit atagi gelismedi.

TARTISMA: OSD vakalarinin %10 kadarinda tekrarlayan pankreatit ataklari
gorilebilir. OSD daki pankreatit ataklari genelde tekrarlayan karin agrilari ile
seyreden ve Klinik olarak farkina variimayan hafif seyirli ataklar seklindedir.
Hastamiza, yas grubu olarak kiiglk olmasi ve oddi sfinkter manometresi yapan
merkez bulunamamasi nedeniyle sfinkter manometresi yapilamamistir. Ancak
klinik, laboratuar ve radyolojik parametreleri ile yiksek oranda ODS
distindirmuistir. ERCP sonrasi ataklarin tekrarlamamasi da tanimiz
kesinlestirmistir. ODS bulgulari olan idiyopatik pankreatitli hastalarda sfinkterotomi
yapllmasi pankreatit ataklarinin tekrarlamasini ve stirecin kronik pankreatit olarak
sonuglanmasini dnlemektedir.
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Down Sendromlu Hastada inhale Steroid
Kullanimi Sonrasi Gelisen Kandida Ozefajiti

2Sikrii Geki¢, 'lrmak Tanal Sambel, 2Yakup Canitez, 3Atilla Giray,
2Njhat Sapan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklan Ana
Bilimdali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilimdali, Bursa
3Doruk Saglik Grubu Hastaneleri, Bursa

GIRIS:Inhale kortikosteroidler astim kontroliiniin saglanmas! igin kullanilan temel
ilaglardir. Orofarengeal kadidiazs, inhale steroid kullanimina bagli olarak gorulen
yan etkilerden biridir. Inhale setroid kullanimi sonrasi gelisen dsefageal kandidazis
ise nadir olarak bildirilmektedir. Burada inhale steroid kullanimi sonrasi kandida
osofajiti gelisen bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: Down sendromu ve alerjik astim tanilariya takipli 12 yasinda erkek hasta,
yutma gigligl ve agril yutma yakinmalar ile bagwrdu. Yakinmalarinin 2 ay énce
basladigive artarak devam ettigi 6grenildi. Dort yildir astim nedeniile inhale steroid
(budesonid) kullanan hastanin, alerjik rinit nedeni ile son 2 aydir da tedavisine
mometazon fumarat eklenmisti. Yaklasik 2 aydir agizda kandida plaklari olan
hastanin st gastrointestinal sistem endoskopisinde kandida plaklari gorldu.
Hastanin notrofil sayisi, NBT testi, immUnoglobulin G, A’ M ve E duzeylerinin ve
lenfosit altgruplarinin normal saptanmasi lizerine eslik edebilecek primerimmin
yetmeZik tablolar dislandi ve ésefageal kandidazs tablosunun inhale ve nazal
topikal steroid kullanimina bagh gelistigi disunuldu. Tedavi igin; inhale ve nazal
topikal steroidler kesildi, flukonazol ve lansoprazol baglandi.

TARTISMA ve SONUG: immiin kompetan hastalarda kandida 6zofajiti geligimin en
onemli nedeni inhale steroid kullanimidir. Cocuklarda erigkinlere gore gok daha
nadirdir. Down sendromlularda kandida kolonizasyonuna yatkinligin normal
bireylerden daha faza oldugu bildiriimistir. Ozellikle Down Sendromlu hastalarda,
inhale steroid kullanimi sonrasi kandida enfeksiyonlari agisindan yakin izenmeli,
yutma problemleri ve/veya dispeptik yakinmalar varliginda kandida ésofajiti akla
gelmelidir.
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Lamotrijin Kullanimina Bagh Geligen Toksik
Epidermal Nekrolizis

2Siikrii Cekic, 2Yakup Canitez, 'Meltem Kaya, ?Nihat Sapan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilimdali, Bursa

GIRIS: Toksik epidermal nekrolizs (TEN) siklikla ilaglar tarafindan tetiklenen, deri,
g6z, mukozalar ve birden gok organi etkileyebilen, ciddi ve hayati tehdit eden akut
mukokitandz bir hastaliktir. Sorumlu olan ilaglarin baginda antiepileptikler ve
antibiyotikler gelmektedir.

OLGU: West sendromu nedeniyle 2 yildir takip edilen 2.5 yasinda kiz hasta,
tarafimiza ates, halsidik, agiz icinde yaralar, g6z kapaklarinda sulanma ve
yapisiklik, bas-boyun bolgesi ve genital bolgede daha yogun olmak Uzere tim
vicutta dokuntl, degisik caplarda gok sayida bulloz lezyonlar ile bagwrdu.
Oykislinde west sendromu nedeni ile valproik asit ve clobazam tedavisi
almaktayken nébetlerinin devam etmesi iizerine mevcut antiepileptik tedavisine 20.
glnlnde lamotrijin eklenmis. Fizk muayenede, genel durumu kétd, tim vicutta
hedef benzeri deri lezyonlar, viicut ylzeyinin %30'dan fazasini etkileyen yiiz,
gbvde ve anogenital bolgede en blyigl 4 cm capinda ¢ok sayida bil, agiz
mukozasinda Ulsere lezyonlar, her iki gbzde blefarit vardi. Nikolsky fenomeni
poztifti. Mevcut klinik bulgularla hastaya TEN tanisi konuldu.

Yara bakimi ve destek tedavilerine ek olarak metil prednisolon (1mg/kg/gin),
antihistaminik, intravenéz immiinoglobulin (IViG) (600 mg/kg/giin, 4 giin ) verildi,
ampirik teikoplanin ve amikasin tedavileri baslandi. Hastanin femoral katater
takilmasinin 8. glintinde kataterin bulundugu sag femoral vende trombus saptandi
ve dustk molekil agirlikli heparin baslandi. Tedavi sonrasi lezyonlari gerileyen
hasta sifa ile taburcu edildi.
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TARTISMA ve SONUG: Antiepileptiklere bagli olarak ortaya cikan deri
reaksiyonlari; selim seyirli makilopapuler ilag erupsiyonlarindan 6limcuil TEN
tablosuna kadar degisebilen siddette goriilebilmektedir. Lamotrijin ve valproik asit
birlikte kullanimiilag reaksiyonu riskini artirmaktadir. Tedavide, destek tedavilerine
ek olarakimmiinsiipresif ajanlar (sistemik steroid, IViG vd.) kullaniimaktadir. Erken
tani ve tedavi igin; antiepileptik ilaglardan sonra hastalar gecikmis tip ila¢ asiri
duyarlilik reaksiyonlari gelisimi agisindan bilgilendirilmeli ve bu agidan yakin takip
edilmelidir.
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1-24 Aylik Gocuklarda Vitamin D
Konsantrasyonuna Etki Eden Faktorler:
izmir ilinde Bir Merkez Deneyimi

'Pamir Giilez, "Hiiseyin Anil Korkmaz, 'Dilek Ozkék, 'Demet Can,
Behzat Ozkan

"Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklan ve Cerrahisi Eitim ve Arastirma
Hastanesi, lzmir

GIRIS: 25-hidroksivitamin D (25(0OH)D) vitamin D nin dolagimdaki en biiyiik formu
olup, konsantrasyonu total viicut vitamin D durumunun en etkin géstergesidir.

AMAG: Bu calismanin amaci izmir il merkezinde yasayan vyaslari 1 ile 24 ay
arasinda degisen gocuklarda vitamin D durumunu belirlemek, dusltk serum
25(0H)D konsantrasyonlarina etki eden faktorleri incelemekir.

GEREG ve YONTEM: Bu calismada yaslari 1 ile 24 ay arasinda degisen 100
gocuk ile 22 annede serum 25(0OH)D degerleri incelendi. Ayrica tim ¢ocuklarin
annelerine,anne ve gocuga ait vitamin D kullanimi, giyinme aligkanliklari ve giines
IsIgina maruzyet gibi demografik karakteristiklerin belirlenmesini amaglayan anket
uyguland.

BULGULAR: Vitamin D yetmeaigine cocuklarin %31, annelerin de %81’inde
rastlandi. Yirmidort (%42,9) erkek ve 7 (%15,9) kiz gocugunda vitamin D yetmezigi
(serum 25(0OH)D < 20 ng/ml) saptandi. Dokuz (%16,1) erkek ve 17 (%38,6) kiz
¢ocugunda D vitamini yetersizigi (serum 25(OH)D 20-30 ng/ml) belirlenirken, 23
(%41,1) erkek ve 20(%45,5) kizgocugunda D vitamini yeterli (>30 ng/ml) bulundu.
Vitamin D damlalarini gocuklarin sadece %61’i kullanmaktaydi, %52’si dizenli
olarak gines 1si3ina maruz kalmaktaydi. Geleneksel ortiili giyinen annelerin
cocuklarinin ortalama serum 25(0OH)D degerleri, gines isigindan daha faza
yararlanabilecek giysiler giyen ¢ocuklardan daha dustk bulundu

SONUG: Gunes 1sigina yetersiz maruzyet, yetersiz vitamin D damla kullanimi ve
kalabalik aile yapisinin ¢ocuklarda vitamin D durumuna etki ettikleri sonucuna
vardik.
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Kalici Neonatal Diyabetli Olguda Yeni
Tanimlanmis insiilin Gen Mutasyonu

'Elif S6bil, 'Erdal Eren, 2Sian Ellard, Halil Saglam, 'Omer Tanm

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Pediyatrik Endokrinoloji Bilim Dalr, Bursa
2University Of Exeter Medical School, Human Molecular Genetics Dept.

AMAG: Kalici neonatal diyabet (ND) olgularinin %30’unda insilin gen (INS)
mutasyonu saptanmis olup, yaklask 10 farkli mutasyon gosterilmistir. Bu
mutasyonlar ile ortaya ¢ikan protein sentez kusuru; proinstlin zincirinin islenmesi
ya da insllinin A ve B zincirlerinin baglanmasi sirasinda defekte yol agabilir. INS
gen mutasyonu olan olgunun Klinik bulgulari ve saptanan yeni gen mutasyonu
tanimlanmistir.

OLGU: Akraballk olmayan saglikli baba ile annenin 4. gebeliginden 3. canli
dogumu (1 abortus) olarak 2990 gr C/S ile dogurtulmus. Dogum 6ykiistinde 6zellik
yok. Dort aylikken huzursuzluk ve ates nedeniyle yapilan tetkiklerinde hiperglisemi
ve ketondrisi saptanarak diyabetik ketoz tanisi aldi. Kardesi 6,5 aylikken konjenital
kalp hastaligi nedeniyle, annenin iki kardesi 2 ve 6 aylikken bilinmeyen nedenlerle
kaybedilmisti. insiilin diizeyi 3,3 yU/mL, C-Peptid 0,75 ng/mL , HbAlc %9,9 idi.
Subkutan insulin tedavisi 0,5 U/kg/glin dozda basland.

SONUG: Olguda diyabet klinigi <6 ay ortaya ¢iktigi igin neonatal diyabete yol
acabilecek mutasyonlar agisindan Exeter Universitesi'ne kan érnekleri gdnderildi.
Sanger sekans yontemi ile ABCC8, KCNJ11, INS ve EIF2AK3 genlerine ait
mutasyonlar tarandi. INS geninde (p.C95W) heterozigot yeni bir missense
mutasyon tanimlandl. Anne ve babada mutasyon saptanmadi . Literatire
bakildiginda, ayni protein yapisini etkileyen farkli bir mutasyonun kalici neonatal
diyabetli bir olguda tanimlandigi gértildi (p.C95Y, Colombo etal 2008 J Clin Invest.
118:2148).
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SONUGC: Neonatal diyabet olgularinda genetik incelemeler, tedavide oral
stlfonilirelerin tercihi konusunda yol gésterici olmaktadir. Potasyum kanal
defektine bagli neonatal diyabet olgularinda oral stilfonillre tedavisi etkiliyken INS
gen mutasyonu olan olgularda etkisi yoktur. INS gen mutasyonu saptanan
olgumuzda kan sekeri regllasyonu instlin tedavisi ile saglandi. Genetik inceleme
diyabetin kalici oldugu yonunde bilgi verilmesine olanak saglad..
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Periferik Tip Puberte Prekoks Bulgulari Olan
Ug Kiz Kardes

'Durmus Dogan, "Hatice Dilek Can Gékalp,
?Zeynep Gizem Ergiin Ozdel, 'Elif S6bdi, 'Erdal Eren, "Halil Saglam,
"Omer Tarim

TUludag Qniversitesi Tip Fakdiltesi Pediyatrik Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Over kaynakli periferik puberte prekoksun (PP) efiyolojisinde en
sik karsilagilan hastalik sporadik olarak gértlen McCune Albright sendromudur.
Posterimizde periferik tip puberte prekoks tanisiile iZenen 3 kardes tartisilacaktir.
Her (¢ olguda benzer yaslarda baslayan periferik puberte tanisijia ile takip
edilmektedir

OLGULAR

1. OLGU: Olgularin 11 yagindaki ablasi 4 yasinda iken baslayan periferik puberte
bulgulariyla dismerkezden takibe alinmis olup anastrozol, tamoksifen ve sonradan
santralize olan puberte prekoks nedeniyle triptorelin asetat tedavilerini almisti.

2. OLGU: Uc vyas 4 aylkk kiz hasta, vajinal kanama yakinmasiyia baswurdu.
Ebeveynleri arasinda akrabalik olmayan hastanin ikinci gebelikten ikiz esi olarak
dogdugu, ablasinin 4 yasinda iken benzer yakinmayla hastaneye baswrdugu ve
periferik PP tanisiyla izenmekte oldugu dgrenildi. Fizk muayenesinde boyu 105
cm (1,84 SDS), agirh§1 20,5 kg (2,31 SDS) ve telargi Tanner evre 3 olan hastanin
aksiller-pubik killanmasi ve hiperandrojenizm bulgulari yoktu. Rutin biyokimya, TFT
ve adrenal androjen dlzeyleri normaldi. Kemik yasi 6 yas olarak degerlendirildi.
Pelvik USG’de bilateral folikl kistleri mevcuttu ve uterus ve over boyutlari pubertal
dlzeylerde idi

3. OLGU: 2. Olgunun ikizkizkardesinde de telarsin basladigi ancak heniiz vajinal
kanamasi olmadigi 6drenildi. Tetkikleri kardesinin sonuglarina benzer sekilde
saptandi. Olgularin ve ebeveynlerinin tim ekzon sekans incelemeleri heniz
sonuglanmamistir.
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SONUC ve TARTISMA: McCune Albright sendromu gibi periferik PP nedeni olan
hastaliklar genelde sporadik olarak gértilmektedir. McCune Albright sendromunda
postzigotikmutasyonel degisiklikler olmasindan dolay ailesel olgular genelde
beklenmemekte ve benzeri olgular tanimlanmamistir. Ug kizkardeste Periferik PP
bulgularinin gértimesi bu tir olgularin ailesel de olabilecegini dustindirmektedir.
Bu ailenin ayrintili genetikincelemesi bu konuya isik tutabilecektir.McCune Albright
sendromu gibi periferik PP nedeni olan hastaliklar genelde sporadik olarak
gorulmektedir. McCune Albright sendromunda postzigotikmutasyonel degisiklikler
olmasindan dolayn ailesel olgular genelde beklenmemekte ve benzeri olgular
tanimlanmamistir. Ug kiz kardeste Periferik PP bulgularinin gérilmesi bu tir
olgularin ailesel de olabilecegini dustndirmektedir. Bu ailenin ayrintili genetik
incelemesi bu konuya Isik tutabilecektir.
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46, XY Cinsiyet Gelisim Bozuklugu Olan Ug
Erkek Kardeste Androjen Reseptor Gen Analizi

"Teoman Akcay, 'Melek Yildiz, 'Fatih Mete, Neval Mutlu, "Hasan Onal,
TAbdurrahman Akgiin, 2Necati Tagkin, "Omer Akgagil

"Kanuni Sultan Stleyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi Gocuk Klinidj,
Istanbul _
2Esenyurt Devlet Hastanesi Yonetici Baghekimi, Istanbul

GIRIS ve AMAG: 46 XY Cinsiyet Gelisim Bozuklugu (CGB) olgularinin gogunda
genetik bir temel vardir ve androjen sentezi ya da etkisindeki problemlerden
kaynaklanmaktadir. Dogru taninin konmasi ve cinsiyet tayininin dogru olarak
yapilabilmesinde molekuler yontemler blyik 6nem kazanmaktadir.

yaglarinda olan (¢ erkek kardes endokrinolojik dederlendirme igin klinigimize
yonlendirildi. Her Gg¢u de inmemis testis ve penoskrotal hipospadias nedeniyle
kiguk yaslarda opere edilmislerdi. Daha once endokrinolojik degerlendirme
yapilmamigti. Karyotip analizeri 46,XY kromozomal yapisinda olarak saptandi.
Adrenal yetersizikleri yoktu. I¢ genital yapilarin gérintilemesinde mlleryen yapilar
yoktu ve bdbrek yapilari normaldi. ikiz kardeslerin puberte durumu Tanner evre IV,
kiiciik kardesinki ise ewre | ile uyumlu idi. ikiz kardeslerin LH, FSH ve total
testosteron dlzeylerinin ylksek olmasi ve testosteron/dihidrotesteron oraninin
normal olmasi parsiyel androjen duyarsiZigi ile uyumlu idi. Prepubertal olan
kardeste ise 3 gunlik hCG enjeksiyonu sonrasinda androjen yapimi yeterli olarak
bulundu. Ug olguya da yapilan androjen reseptor geni (AR) dizleme analizinde
ekzon 1 (P390S) ve ekzon 7 (R855H) olmak lizere ikiser nokta mutasyonu
tasidiklari saptandi.

SONUG ve TARTISMA: CGB olgularinin tanisinda molekuler tani ydntemleri son
zamanlarda 6nem kazanmistir. Olgularimizda saptadigimiz AR gen mutasyonlari
ile parsiyel androjen duyarsizZigi tanisi konmustur. Bu olgular ¢ogunlukla steril
olarak kalmaktadirlar. Birden faza mutasyon tasiyan olgular son derece nadirdir ve
genotip-fenotip iligkisi tam olarak belirlenmemistir. Genetik danismanlik ve fertilite
bilgisi i¢in molekiler yontemlerden yararlaniimalidir.
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Tip 1 Diyabetli Bir Cocukta Hipogliseminin
Nadir Bir Nedeni: ACE inhibitdrii

"Melek Yildiz, 1Teomar]_ Akcay, Fatih Mete, 1Omer Akgagil,
"Neval Mutlu, "THasan Onal, TAbdurrahman Akgiin, 2Necati Tagkin

"Kanuni Sultan Stleyman Egitim ve Aragtirma Hastanesi Cocuk Klinidi,
Istanbul _
2Esenyurt Devlet Hastanesi Yénetici Baghekimi, Istanbul

GIRIS ve AMAG: Yodun insiilin tedavisi alan diyabetli ocuklarda hipoglisemi
siklikla gorilmektedir. Hipoglisemi ayirici tanisinda insulin enjeksiyon tekniklerinin
gbzden gegirilmesi, eslik eden hastaliklar ve kullanilan ilaglar dikkate alinmalidir.

OLGU:Son 5 yildir yogun instlin tedavisi alan tip 1 diyabet tanisi ile takip edilen 16
yasindaki kiz gocukta, diyabet regilasyonunun kot olmasi diyabetik nefropati
gelismesi iizerine anjiyotensin déniistiiriicii enzm inhibitdrii (ACE-I) olan enalapril
baslandi. Hastada hipoglisemi ataklarinin bas gostermesi Uzerine enjeksiyon
teknikleri degerlendirildi, egzersiz ve beslenme durumundaki degisiklikler ve
kullandigi ilaglar sorgulandi. Hipoglisemi i¢in altta yatan 6nemli bir neden
bulunamadigindan bazal insulin dozu %20 azaltildi. Bunun Uzerine aglik kan sekeri
OlcUmleri yiikseldi. Bolus dozari artirildi ve ciddi hipoglisemi ataklari gézendi.
Hasta tetkik icin yatirildi. Colyak, adrenal yersiZik, hipotiroidi gibi diger hastaliklar
acisindan tetkik edildi ancak bir patoloji saptanmadi. Hastanin takibinde hipo-
hiperglisemi ataklari devam etti. ECE-I'den sliphelenilerek tedavisi sonlandiriidi ve
hastanin kan glukozu regilasyonu normale déndi. Hastanin ACE gen polimorfizmi
analizinde D alleli tagidigi saptandi. Hastanin diyabetik nefropatisi igin anjiyotensin
reseptor blokeri baglandi.

SONUG ve TARTISMA: ECE-iler gesitli mekanizmalarla hipoglisemiye neden
olurlar. Daha gok erigkin literatlirinde tanimlanan bu fenomen gocuklarda nadirdir.
ACE-I'lerin bu etkisi diyabet onleyici ¢alismalarda degerlendirilmis ve olumlu
sonuglari gorilmistir. ACE gen polimorfizmlerinden D alleli tagiyanlarin ézellikle
hipoglisemiye yatkin olduklari bildirilmistir. Diyabetli bir hastaya ACE-i yazllirken
hasta hipoglisemi agisindan uyariimaldir ve hipoglisemi g6zenirse tedavi
anjiyoensin reseptor blokeri ile degistirilmelidir.
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Sotos Sendromu: Uzun Boylulugun Nadir Bir
Sebebi

TCansu Yilmaz, 2Elif Sobii, 2Erdal Eren, 2Halil Saglam, 20mer Tarim

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar ABD,

Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Pediyatrik Endokrinoloji BD, Bursa

GIRIS: Sotos sendromu; endokrin bir bozukluk olmadan asiri biiyiime ve néromotor
fonksiyonlarda gerilik ile karakterize bir sendrom olup NSD1 (nuclear receptor SET-
domain-containing protein) genindeki mutasyon ve delesyonlarile iligkilendiriimistir.
Gocukluk déneminde asiri buylime ile baswru nadir gorulen bir durumdur.
Klinigimize yurlyememe, konusmada gecikme ve kilo fazaligi yakinmalari ile
baswuran erkek olguda NSD1 geninde tanimlanan yeni bir mutasyon sunulmustur.

OLGU: Dort yasindaki erkek hasta yuriyememe ve konusmasinin gecikmesi
sikayetleri ile bagwrdu. Otuz dort yagindaki annenin ilk gebeliginden ilk yasayan
bebegi olarak miadinda 4160 gr olarak C/S ile zor dogum 6ykusu oldugu 6grenildi.
Kontrollerinde boy, kilo ve bas ¢ewresi persentillerinin yasina gore st sinirda
basini tutmus, 3,5 yasinda yurimus, 8 aylikken konusmus, 1 yasindan sonra
konusmasi gerilemis, su anda konugsamiyordu. Fizk muayenesinde agirlik 27,5
(>97 persentil), boy 114 cm (>97persentil) ve bas ¢ewresi 53.5 cm (>97 persentil),
yuksek damak, genis alin, strabismus, siwri gene, uzun yiiz, epikantus, el ve ayak
tirnaklarinda distrofi, el ve ayaklar kisalik, el 5. parmaklarda klinodaktili, sol diz
medialde cafe au laitlekesi, pes planus, sol ayakta ice dontkliik, el isirma hareketi
mevcuttu. Karyotip analizi 46, XY saptandi. Kemik yasi 7 yas ile uyumlu bulundu
(takvim yas! 3 yas 11 aylik iken). Eslik edebilecek malignite agisindan bakilan batin
sonografik degerlendirme normal olarak raporlandi. Sotos Sendromu agisindan
yapllan 1. basamak FISH analizinde NSD1 geninin 2, 3, 4, 5a, 5b, 5c¢, 5d, 5e, 5f,
5g, 5h ekzonlar incelendi ve mutasyon saptanmadi. Yapilan 2. basamak
incelemede NSD1 6-16. ekzonlarina yonelik incelemede NSD1 geninin 6.
ekzonunda bulunan p.GIn1290X (c.3868C>T) nikleotit dedisimini heterozigot
olarak tasidigi saptandi. Hastada saptanan nikleotit degisimi literatirde
tanimlanmamis olmakla birlikte mutation taster biyoinformatik programi degisimin
hastalik nedeni olabilecegini dngérmektedir.
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TARTISMA: Sotos sendromuilk olarak 1964 yilinda 5 hastada tanimlanmig olup o
tarihten bu yana yaklasik 500 olgu bildirilmistir. Gérilme sikiigi 1/10000-50000
olarak bildirilmistir. Boy ve bas ¢ewresi gocukluk ¢agi boyunca hizi artig gosterir ve
97 persantil Uzerinde seyreder. Buna ragmen erigskin boyu normal sinirlardadir.
Sotos sendromlu olgularda hipofiz fonksiyon testleri normal olarak rapor edilmistir.
Bu olgu sunumumuzda asiri boy uzamasi ile gelen olguda Sotos sendromunun
ayirici tanida disundlmesi gerektigini wrgulamay amagladik.
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Cocukluk Caginda Nadir Bir Endokrinolojik
Kanser: Adrenokortikal Tlimorler ve Farkli
Klinik Prezantasyonlar

'Elif S6bii, 'Erdal Eren, 2Cansu Yilmaz, 3Metin Demirkaya,
3Betiil Sevinir, 'Halil Saglam, 'Omer Tarim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Pediyatrik Endokrinoloji BD, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakultesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklar ABD, Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Pediyatrik Onkoloji BD, Bursa

AMAGC: Tim cocukluk ¢adi kanser olgularinin %1,3'U karsinomlar ve bunlarin
sadece %0,2’si adrenokortikal timorlerdir. AB.D verilerine gore her yil 25 yeni olgu
bildiriimektedir. izole veya diger bulgularla birlikte virilizasyon en sik klinik
prezentasyondur. izole Cushing veya Conn sendromu nadir gériilmekte, %10
olguda nonfonksiyone timor saptanmaktadir. Farkli klinik bulgularla bagwran
adrenokortikal timarli 3 olgu sunulmustur.

OLGULAR

OLGU 1: Dort yas erkek hasta son 2-3 haftadir ortaya ¢ikan pubik bélgede
killanma , testislerde ve peniste biyime sikayetiyie baswurdu. Fizk muayenesinde
penis boyu 6,5 cm ve testisler bilateral 6 cc bulundu.

OLGU 2: Yirmi iki aylik kiz hasta; 2 aydir yizde ve alinda sivilcelenme, pubik
killanma sikayeti ile bagwurdu. Viicut agirligi: 9700 gr (75-90p), boy: 73 cm (50p),
bas gcewresi: 43 cm (10p), kemik yasi 1 yas ile uyumluydu. Ylzinde frontal bolgede
daha yaygin olmak (izere akneleri, kliteromegalisi, genital bolge ve bacaklarda
killanmasi mevcuttu. Diger sistem muayeneleri dogaldi. Pubars ewre 2, telarg ewre
1, aksillars evre 1 di.

OLGU 3: 8 aylik kiz olgu, son Ui¢ ayda hizi kilo alma, tiylenme ve akne sikayeti ile
baswrdu. Fizk muaynesinde tarti: 11.2 kg (>97 persentil), boy: 64.1 cm (<3
persentil)di. Yanaklar plethoreik , alinda ve yanaklarda akneleri , hirsutizmi, sirtta
tiylenme artisi ve buthalo horgtic, kilteromegalisi, genital bolgede tliylenme ve
akinti mevcuttu. Cushingoid gériinim vardi. Batinda ele gelen kitle yoktu.
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TARTISMA: Literatlirde en sik bulgu olarak tanimlanan virilizasyon 3 olguda da
mevcuttu. Olgulardan sadece birinde virilizasyona Cushing bulgulari eglik ediyordu.
Pubikkillanmaile bagwuran ¢ocuk olgularda prematiir pubars veya puberte prekoks
tanisindan énce adrenokortikal maligniteler ve konjenital adrenal hiperplaz ayirici
tanida oncelikle distntlmelidir.

157



12. Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB63 / Endokrinoloji

MEN1 Tanili Bir Olgunun Klinik izlemi, Tani ve
Tedavideki Guclukler

'Erdal Eren, 20zen Oz Giil, 'Elif S6bi, Durmus Dogan, 2Pinar $isman,
2Canan Ersoy, “Ciineyt Erdogan, 'Halil Saglam, "Omer Tarim

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Endokrinoloji Bilim Dali, Bursa
3Kayseri Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kayseri

4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Multipl endokrin neoplaz tip 1 (MEN1) gocukluk ¢aginda nadir
gorllen otozomal dominant kalitilan endokrin timaorlerdendir. Pituiter, paratiroid ve
pankreas adaclik hicre timorleri (3P), cilt lezyonlari (anjiofibrom, kollajenom) ve
nadiren diger timor birliktelikleri olabilir. Erken tani ve aile taramasi ileride
gelisebilecek timorlerin saptanmasi ve yagsam suresi agisindan onemlidir. Burada
uzun yillar hiperinsilinizm tanisiia iZenen genetik tanili MENTli bir olgu
sunulmustur. Olgu Sunumu: Yirmi iki yaginda erkek olgu; 8,5 yasinda iken epilepsi
nedeniyle cocuk noroloji klinigince takip edildi, 6 ay sonra ise hipoglisemileri
saptaninca tarafimizca degerlendirildi. Hiperinstlinizm nedeniyle iZzeme alinan
olguya diazoksit tedavisi baslandiktan sonra uzun slre normoglisemik seyretti.
Ancak 17 yasinda hipoglisemilerinin artmasi nedeniyle tedaviye kalsiyum kanal
blokdri ve somatostatin analogu (okteotid) eklendi. Hipoglisemilerinin devam
etmesi Uzerine operasyon plani yapildi fakat aile medikal tedavinin devamini isteyip
operasyonu kabul etmedi. Son iki yildir serum kalsiyum degerinin yiksek tarafta
(9.5-10,4 mg/dl), fosfor degerinin dusltk tarafta (2,5-3 mg/dl), parathormon
seviyesinin ise yiksek oldugu (227-257 pg/ml) dikkati ¢ekiyordu. ACTH, kortizol,
tiroid fonksiyon testleri normal iken prolaktin degeri yiksek (101.7 ng/ml, N<20)
saptandi. Cekilen sella MR’da lezyon saptanmayan ve asemptomatik olan hasta
takibe alindi. Aile 6ykUsu tekrar incelendiginde; babasinda renal tasg hastaligi
etyoloji arastirilirken paratiroid adenomu saptandigi, ¢ yil dnce paratiroidektomi
yapildigi ogrenildi. MEN1 dlsuntlerek gonderilen genetik incelemede MEN1
geninde bilinen bir heterozigot mutasyon (pT210Sfs*13, ¢628_631delACAG)
saptandi. Son fizk muayenede; boy 182 cm, agirlik 117 kg olup, burun ve ¢enede
anjiofibroma, kollajenom ile uyumlu deri lezyonlari dikkati cekiyordu.
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Eriskin endokrinoloji tarafinca takibe alinan olgunun pankreasa yonelik yapilan
goruntileme tetkiklerinde lezyon saptanmamasi nedeniyle kalsiyum stimulasyon
testi yapildi. Test sonucu lezyonun pankreas bas-govde kismina lokalize oldugu
goruldd. Primer hiperparatiroidisi de olan hastanin lokalizasyon ¢alismalarinda
(paratiroid sintigrafisinde ve boyun USG’da)adenom ile uyumlu goériiniim saptandi.
MEN1 acisindan aile taramasi baslatildi. insiilinoma ve paratiroid adenomuna
yonelik olarak cerrahi uygulandi. Cerrahi sonrasinda hipoglisemi olmadi. Yorum:
Eriskin bir timor kabul edilse de MENT'li olgularin belirtileri gocukluk ¢agina
dayanir. Olgumuzda da hiperinsilinizn siddeti yas ilerledikge artmis, prolaktin ve
parathormon artigi 20’li yaslara dogru belirgin hale gelmistir. Hiperinstlinizmli
olgular MEN1 ayrici tanisi yapiimali ve bu agidan takip edilmelidir. Ayrica
hiperparatiroidi, hiperinsulinizm ve hiperprolaktinemik olgularda aile 6ykusu dikkatli
alinmal, MEN1’de erken tani ve tedavinin oldukga 6nemli oldugu unutulmamalidir.
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Sendromik Boy Kisaliginin Nadir Sebebi:
Noonan Sendromu
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Diyarbakir
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Noonan sendromu kisa boy, yele boyun, klinodaktili, pektus ekskavatum ve/veya
pektus karinatum gibi iskelet anomalileri, hipertelorizm, pitozs, epikantus, asagiya
dénlik palpebral fissirler, distik ve arkaya rotasyonlu kulak, G¢gen yiz, kiiglk
maksilla, mikrognati, yliksek damak, dental maloklizyon gibi kraniofasiyal
anomalilerle seyreden bir sendromdur. Bu sendromda konjenital kardiyak
anomaliler, bébrek malformasyonlari ve lenfatik sistem patolojileri, puberte
gecikmesi, isitme kaybi, kanama diyatez ve orta derecede mental retardasyonda
gorulebilir. Noonan sendromu, klinigi homojen fakat genetigi heterojen 6zellikler
gosteren bir durumdur. Olgularin yaklasik yarisi sporadik olup, 6nemli bir kismi da
otozomal dominant gegis gostermektedir.

OLGU SUNUMU: 14 vyasinda erkek hasta boy kisaligi sikayeti ile gocuk
endokrinoloji poliklinigine getirildi. Hastanin &ykustinden; aralarinda akrabalik
bulunmayan 48 yasindaki baba ile 44 yasindaki annenin sorunsuz gebelik sonrasi
normal spontan vajinal yolla 2800 gr olarak dogdugu, emekleme-yurime ve
konugmasinin zamaninda gergeklestigi, 2-3 yasindan itibaren kendi akranlarina
gore gelisiminin geri kalmaya bagsladigi, bu nedenle daha dnce 2 kez bagka
merkezerde gocuk endokrinoloji poliklinigine baswrdugu ve ailesel boy kisalig
distindlerek takip edildigi dgrenildi. FMde:VA:35 kg (<3 P ), boy:139 cm(<3P),
testis volumu: 15/15 ml, gerdirilmis penis boyu: 9 cm ve pubik killanma ewre 4
olarak saptandi. Hastada atipik yliz g6riinimi( yele boyun, hipertelorizm, pitozs,
epikantus ve asagi dontk palpebral fisstrler) meveut idi. Kardiyak muayenesinde
2/6 sistolik Gfurim0U duyulan hastanin  ekokardiyografisinde; pulmoner
stenoz(valviller hafif) ve pulmoner yetersizik saptandi. Hastanin biyime-gelisme
geriligine yonelik yapilan tetkiklerinde; hemogram, biyokimyasal parametreler, tiroid
fonksiyon testleri, ¢oliyak antikorlar, B12 vitamin dlzeyi normal olarak
degerlendirildi.KY: 13 yas ile uyumlu bulundu. IGF1:146 ng/ml, IGFBP3:1,94 ug/ml
olarak saptand..
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Bu degerler kendi yas ve cinsiyetine gore dlsik olarak yorumlandi. Boy kisaligi,
atipik yiz gorinim0 ve pulmoner stenozu olan hastada Noonan sendromu
dislindldd. Bu nedenle yapilan genetik analiz sonucunda PTPN11 geninde
heterezigot mutasyon saptandi. Hastanin yapilan blyime hormon testlerinde
(klonidin ve glukagon) blyime hormon yaniti yetersiz idi. Kraniyal ve hipofiz
goruntileme istendi ve biyime hormon tedavisi baslandi.

SONUG: Sonug olarak; Boy kisaligi nedeniile bagwuran olgularin, eslik edebilecek
dismorfik bulgular agisindan ayrintili fizik bakisi, var olan bulgularin kaydedilmesi
ve degerlendiriimesiile tanidaki gecikmeler Onlenebilir ve ailesel boy kisaligi tanisi
konulmadan énce boy kisaligi yapabilecek diger nedenlerin mutlaka ekarte
edilmesi gerekmektedir.
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Endokrin Pratiginde Jinekomastinin Nadir
Nedeni: Klinefelter Sendromu
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Diyarbakir
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Jinekomasti, erkeklerde glandliler meme biylimesidir. 10-16 yas arasindaki erkek
cocuklarda %40’a varan oranlarda jinekomasti gérilmektedir. Androjende azalma
veya estrojende artma sonucu androjen/éstrojen oranindaki azalma jinekomastiye
neden olur. Meme blyimesi genellikle Tanner 2-3 ewrede baslar ve yaklasik 2 yil
strer; unilateral veya asimetrik olabilir. Fizyolojik ve patolojik jinekomastinin ayirimi
onemlidir. Jinekomastinin patolojik bir nedene bagli oldugunun ipuglari éykiide
puberteden énce veya sonra baslamasi, hizi progresyonu, meme basindan akinti
olmasi, ilag kullanimi; fizk muayenede meme dokusunun 4cm’den daha buyik
olmasi, testislerin kigtk olmas, testikiler kitle, anormal nérolojik muayene ve
onikoid wicut yapisidir. Klinefelter sendromu, erkeklerdeki seks kromozomal
andploidinin en sik nedenidir; genel populasyondaki insidansi, 1/500 - 1,000°dir.
Puberte normal yasta olusur, fakat testisler kiglk kalir. Vakalarin %50’sinde
jinekomasti gorilur. Klinefelter sendromlu ¢ogu hasta puberteye kadar fenotipik
olarak normal olmasi nedeniyle, sendrom siklikla infertilite i¢in arastirildigi erigkin
yasa ulagana kadar siklikla tani almazar.

OLGU SUNUMU: 14 yasinda erkek hasta, 2-3 aydir her iki memesinde biyime
olmasi nedeni ile getirildi. Fizk muayenesinde: Boy 177 cm (44. p); agirlik 56 kg .
Dismorfik bir gortinim yok. Meme diski 4/4 cm . Testis volimi 5 mL /5 mL ; Pubik
killanma ewre 1V, aksiller killanma ewe 1-2; penis boyutu 9x2,5 cm. Laboratuar
incelemesinde LH 9,7 mlU/mL; FSH 24mIU/mL; E2 19 pg/mL; total testosteron
1,510 ng/mL (N: 2.2-8); prolaktin 13,54 ng/mL;sT4 17 pmol/L; TSH 1,62 ulU/mL.
Karyotip analizi: 47XXYolarak sonuglandi
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SONUG: Sonug olarak: Endokrin pratiginde adolesan jinekomasti yaygin olarak
gorulmektedir. Onikoid yapida olmasa da kemik yasina gére testis volimleri geri
olan gonadotropin dlizeyi abartili yliksek ve testosteron dlizeyi nispeten distik olan
jinekomastili ergenlerde karyotip bakiimasi Klinefelter sendromlu vakalarin erken

yakalanmasini mimkun kilacaktir.
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PB66 / Romatoloji

Ailevi Akdeniz Atesli Olgularimizin
Degerlendirilmesi

"Pamir Giilez, 'Nesrin Giilez, 'Déne Kilig, Filiz Hazan, 2Betiil Sozeri

'Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklan ve Cerrahisi Egitim ve Aragtirma
Hastanesi, lzmir
2Erciyes Universitesi Tip Fakdltesi Cocuk Romatoloji Bélimdi, Kayseri

GIRIS: Allevi Akdeniz Atesi (AMY) otozomal resesif gegisli, MEFV gen
mutasyonlarina bagli gelisen otoinflamatuvar bir hastalik olup, tekrarlayan ates ve
serz organ tutulum bulgular gosteren akut ataklar ile karakterizedir. Hastalik
Ozellikle Akdeniz havzasinda yerlesmis toplumlarda ve tlkemizde sik goraldr.

AMAGC: Bu calismada amacimiz AAA hastalarimizin klinik karakteristiklerini,
kolsisinin etkinligini ve MEFV mutasyon tiplerini degerlendirmeyi amagladik.

GEREG ve YONTEM: Bu calismada klinik kriterler ve genetik analiz ile tan
konulmus 467 AAA hastamizi degerlendirdik. Aile hikayeleri, ailede akrabalik,
semptomlarin bagladigi ve taninin konuldugu yas, yakinmalar, hastaligin gidisi,
genetik analiz sonuglari, tedavi ve komplikasyonlar hastane kaytlarindan
kaydedildi.

SONUGC: Calismaya alinan 467 hastanin yaslari 1 ile 23 yas arasindaydi median
yas 11 yas idi. Hastalarin semptom baslangi¢ yasi median 5,0 yas, tani konulan
yas ise median 7,7 yas idi. Hastalarin yarisina yakininda aile Oykusu vard.
Hastalarinin %17,2'sinin ebeveynleri akraba idi. En sik saptanan yakinmalar karin
agrisi (%72,1), ates (%70,4) ve artralji (%48,2) idi. M694V mutasyonu hastalarin
%48,5'inde belirlendi. Hastalarin %69’u kolsisin ile tedavi edilmekteydi, bunlarin
%2,5'unda kolsisine direng gelisti ve tedavide anti-IL1 ajanlar kullanildi. Sadece bir
hastada (%0,3) renal amiloidoz gelisti, antilL-1 ajanlarin kullanimi ile kliniginde
gerileme saptandi. Uygulanan tedavilere iliskin komplikasyon géZenmedi. Hastalar
2,7+2,3 yil, median 2 yil boyunca iZzenmektedirler.

TARTISMA: Calismamizda hastalarda semptom ve tani yaglari arasinda kisa bir
dénem oldugunu belirledik. Kolsisin tedavisinin etkinligi birgok ¢calismadan daha
yuzgulddriict bulundu. Kolsisine yanitsiZik orani ise literatir verilerine benzer idi.
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PB67 / Gogus Hastaliklan

Nekrotizan Pnomoniye Sekonder Persistan
Notropeni

'Hasan Karakurt, 2Nihal Karadas, 2Demet Can

'Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim
Dall, Ballkgsir
2Balikesir Universitesi Tip Fakdiltesi, Balikesir

GIRIS: Nekrotizan pndmoni toplum kdkenli pndmonilerin en ciddi
komplikasyonlarindan biri olup akciger parankiminde ok sayida mikroabse
olusumu ile karakterizedir. Bu komplikasyonun gelisiminde hostun immun sistemi
sorumlu tutulsa da siklikla tamamen saglikli cocuklarda goralur.

OLGU SUNUMU: 1,5 yasinda kiz gocugu, 2 hafta 6nce ates, dksirik nedeni ile
onerilen oral antibiyotik ile sikayetlerinin devam etmesi Uzerine baswrdugu
hastanede IM antibiyotik tedavisi baglanmis. Ancak tedavinin 4. gliniinde atesin
dismemesi ve akciger grafisinde infiltrasyon gortilmesi tizerine hastanemize sevk
edilmis. Oykistinde dnemli bir hastalik gegirmedigi ve hastane yatisinin olmadigi
Ogrenildi. Baswruda atesi yiksek (38,7 C), hafif takipneik, akciger
oskilltasyonunda bilateral ince ralleri mevcuttu. Akciger grafisinde sagda bariz
yamali infiltrasyon, sag akcigerde atelektaz ve kostodiyafragmatik sinusta silinme
gozenmesi Uzerine istenen USG'de sagda plewral sivi artisl, BT 'de sag akciger alt
lobta ¢ok sayida kaviter lezyon, atelektaz ve plewral efizyon gérildi. BKH:
6200/mm3, ANS: 300/mm3, CRP: 32 mg/dl, ESR:90 mm/hiidi. Nekrotizan pnémoni
tanisiyla seftriakson ve klindamisin tedavisi baslandi. Yatiginin 3. giiniinde atesi
disen, enfeksiyon kriterleri diizelen hastanin 3 haftalik tedavi boyunca ve
sonrasinda haftada 2 kez yapilan kan saymlarinda ANS<500/mm3 oldugu
gédendi. Cocuk hematoloji konsiltasyonu istenen hastanin Gykusinde ve
muayenesinde 6zellik gortimedi. Periferik yaymada Iokopeni gorildd, kemik iligi
aspirasyonu normal olarak degerlendirildi. Viral seroloji, vitamin ve immunolojik
tetkikleri normal bulundu. Kemikiliginden bakilan kromozom analizi ve MDS paneli
negatif bulundu. Konjenital nétropeniye yonelik genetik mutasyonlari negatif geldi.
Cocuk hematoloji takiplerinde 2 ay sonra nétropenisi dizelen ve tekrarlamayan
hastanin notropenisinin infeksiyona sekonder oldugu disunaldu.

165




12. Uludag Pediatri Kis Kongresi

SONUC ve TARTISMA: Nekrotizan pndmoni son yillarda parapnémonik eftizyonlar
gibi sik karsilagtigimiz bir pnémoni komplikasyonudur. Hastamizda nétropeni
saptamamiz nedeniyle dnce bu durumun immun yetmeZige sekonder oldugunu
duslindik. Ancak enfeksiyon sonrasi tamamen duiizelmesi ve tekrarlamamasi
nedeniyle infeksiyona sekonder nétropeni oldugu ortaya ¢ikti. Nekrotizan pnémoni
ile ilgili bu dilemmaya dikkat gekmek amaciyla sunmayi uygun gorduk.
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PB68 / Noroloji

Duchenne Benzeri Otozomal Resesif Muskuler
Distrofi: Limb Girdle Miskuler Distrofi Tip 2 C:
Olgu Sunumu

'Pinar Gengpinar, 2Ulug Yis, 3Nihal Olga¢ Diindar

1izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Gocuk Noroloji Klinigi, [zmir
2Dokuz Eylil Univer§itesi Cocuk Néroloji Bilim Dali, Ilzmir, _
3lzmir Katip Celebi Universitesi Gocuk Néroloji Bilim Dali, Izmir

GIRIS: Limb-girdle miiskiller distrofiler (LGMD), pehis ve omuz gewresi kaslarinda
gorlen progresif glgsuzik ile seyreden, otozomal dominant (Tip 1 LGMD) ve
resesif (Tip 2 LGMD) 6zellik gosteren heterojen bir kas hastaligidir. Daha ¢ok
proksimal kas gruplarini tutar. Yirmiden faza alt tipi bulunur. Limb-girdle miskler
distrofi tip 2C 13912’de bulunan SGCG gen mutasyonuna bagh gamma-
sarkoglikan defektine bagli olarak ortaya ¢ikar. Bu yazda 4 yasinda LGMD tip 2C
tanisi almis bir kizolgu sunulmustur.

OLGU: Alti yasinda kiz hasta, iki yasindan itibaren sagda daha belirgin olmak
Uzere bilateral uyluk bolgesinde hareketle olan, dinlenmekle gegen agri yakinmasi
ile baswrdu. Bagka vyakinmasi olmayan hastanin fizk incelemesinde
gastrokneimus hipertrofisi disinda patoloji saptanmadi. Kreatin kinaz degeri iki kez
yuksek saptandi (CK: 6528/2356 UL, N: 0-145 UIL). Elektrondromiyelografisi
normal olarak saptandi. Kas biyopsisi non-spesifik olarak degerlendirilen olgunun
genetik analizinde SGCG gen analizinde homozgot mutasyon saptand.

TARTISMA: Limb Girdle Miskler Distrofi tip 2C gocukluk ¢agi baslangich, ciddi
seyreden bir muskuler distrofi tipidir. Olgular genellikle 12-15 yas arasi ciddi
glgsuzk ile yirime yetilerini kaybederler. Gastrokneimus hipertrofisi ve lomber
lordoz siklikla goralur. Klinik benzerliklerinden 6tlrli Duchenne benzeri otozomal
resesif muskuler distrofi olarak da adlandirlan LGMD Tip 2C, ylksek kreatin kinaz
seviyelerine sahip kiz gocuklarinda éncelikle dlstndlmelidir.
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PB69 / Noroloji

Erken Cocukluk Doneminde Pitoz, Dizartri ve
Disfaji ile Presente Olan POMPE Vakasi

2Dilcan Kotan Diindar, 'Dilek Bing6l Aydin, 3Oner Ozdemir

Sakarya Qniversitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Sakarya
2Sakarya Universitesi Néroloji Bilim Dali, Sakarya
3Sakarya Universitesi Cocuk Alerji Bilim Dall, Sakarya

GIRIS: Pompe hastali§i genellikle gocukluk ¢aginda baslayan kalitsal bir enzim
eksikligiyle seyreden bir glikojen depo hastaligidir. Glikojen depo hastaliklarinda
glikojeni monosakkaritlere geviren yolakta enzim eksikligi nedeniyle dokularda
glikojen akumile olur ve hastaligin bulgularina neden olur. Hastalikta solunum
problemleri, kas gugstzugu, beslenme problemleri ve biylime geriligi goralur. Tani
oykU, fizk muayene, kas biyopsisi, elektromyelografi, iskemik 6nkol testi ve CK
duzeyi ile koyulur. Kesin tani enzim aktivitesinin biyokimyasal analizi ve gen
mutasyonudur.

VAKA TAKDIMi: 2 yasinda erkek hasta aile yardimiigin heyet raporu incelemesi
sirasinda baswrdu. 3gunlukken sarilik nedeniyle yatisinda hipotonisitesi fark
edilen hastaileri aragtirmaigin yonlendirimis fakat aile takibe devam etmemis. Bag
tutmasi 4 aylikken, desteksiz oturma 9 aylikken ve yiirime 15 aylikken baglamis. 9
aylikken g6z kapaklarinda dusiklik, 1y as civarinda aglama aglama sirasinda
bogulayazma, seste c¢atallasma ve son 1 aydir kati gidalari yutmada guglik
tarifliyor. Bronsiyolit ve pndmoni tanilari ile tekrarlayan yatislari mevcut.
Soygegmisinde annenin nedeni bilinmeyen 40gunluk erkek ve 3aylik kiz cocuk
kaybl mevcut. Cocugun amcasinin 35 yasindaki erkek ¢ocugu 17 yasindayken
dizartri ve disfoni sikayeti ile kas hastaligi tanisi almig hastaligin adi henliz
koyulamamis. Fizk muayenede hipotonik, norolojik muayenede derin tendon
refleksleri hipoakif, bilateral pupil alti pitozu mevcut. Laboratuvarda kreatinin kinaz
normalin iki kat. Hemogram, biyokimya, tiroid fonksiyon testleri, folat, B12, 25-OH
Dvitamini normal sinirlarda.  Yapilan ekokardiyografisi normal. Hasta
elektromyelografi uyumsuz Hastadan metobolik hastalik éntanisi ile Ozel bir
lavbaratuvara gonderilen tetkiklerinde a-1,4 glukosidazdisik ve genetik analizinde
homozgot ¢.664G>A(V222M) sonuglanan hastaya POMPE tanisi koyularak
CocukMetabolizma hastaliklarina yonlendirildi.
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TARTISMA: Pompe alfaasid-glukozidaz(asit maltaz) enzim eksikligiyle seyreden
fatal bir metabolik hastaliktir. Hastaliga neden olan 500den faZa genetik mutasyon
tanimlanmigtir. Bu mutasyonlar bogeden bolgeye gore degisiklik gosterebilir. Bizim
hastamizda tespit ettigimiz mutasyon Macaristan’da daha once tanimlanan bir
mutasyondur. Hastalik genellikle gocukluk gaginda ortaya glkmakla beraber erigkin
dénemde ortaya ¢ikan formu da vardir. Hastalik progresifgeneralize kas hipotonisi,
kardiyomiyopatiyle seyreder. Hastamizda generalize bir hipotonisite varken,
kardiyomiyopati bulunmamaktadir. Ayrica nedeni bilinmeyen kardes 61imU ve tani
koyulamamis kas hastaligi olan kuzen 6ykusi mevcut.

SONUGC: Sonug olarak stitgocuklugu déneminde 6zellikle nedeni bilinmeyen kardes
olim0 &ykist olup generalize hipotonisite, pitoz, disfaji ve dizartri ile gelen
vakalarda glikojen depo hastaliklarindan POMPE akilda tutulmali ve erken
donemde enzm replasman tedavisiie olumlu sonuglar alinabilecedi
unutulmamalidir.
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PB70 / Néroloji

Bir Moya Moya Hastasinin 15 Yillik izlemi

1Yasemin Denkboy Ongen, 2Myhiddin Bodur, 2Rabia Tiitiincii Toker,
2Mehmet Sait Okan, 3Gokhan Ongen

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagli§i ve Hastaliklari AD, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar AD, Cocuk
Néroloji BD. Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji AD. Bursa

GIRIS: Moya moya hastaligi willis poligonu ve supraklinoid internal karotid arterin
kronik progresif stenoz veya okllzyonu ile karakterize bir serebrovaskuler
hastaliktir. Cocuklarda kollateral damarlar ¢abuk gelistigi i¢in iskemik semptomlar
ve epilepsi; yetiskinlerde hemorajik semptomlar ve watershed enfarktlar on
plandadir.

OLGU: 17,5 yasinda, dogum ve néromotor gelisim 6ykisi normal hastada ilk kez
2,5 yasindayken sag kol ve bacakta gligstzUk gelismis. 2-3 gun sonra tonik
kasiimalar baslamis. EEG'de sagda diffiiz serebral kortikal fonksiyon bozuklugu,
kraniyal  MR’da sol periventrikuler beyaz cevherde milimetrik boyutta
|okoensefalopatik lezyonlar gorilmus. Nobetleri igin karbamazepin tedavisi
baslanmig ve migren, epilepsi, MELAS 6n tanisi ile klinige yatirlan hastada,
kraniyal MR anjiografide Moya Moya Hastali§i ile uyumlu gérintiler saptanmasi
Uzerine Moya Moya tanisi konularak kalsiyum kanal blokeri tedavisi baglanmis ve
hasta ozel egitime, fizyoterapiye yonlendirilmistir. iZemde ndbetlerinin
tekrarlamamasi ve gekilen EEG’nin normal gelmesi nedeni ile karbamazepin
tedavisi azaltilarak kesilmis. 15 yilik iZzemde konwilsiyon ve yeni iskemik atak
gelismemeyen hastadailk bagwruda saptanmis olan sol kol ve her iki bacakta kas
glgsuzgu, yirime guclugu, konusma bozuklugu sikayetleri devam etti.

TARTISMA: Hastamizda ilk kez 2,5 yasinda hemiparez ortaya ¢ikmig, daha sonra
bunlara tonik kasiimalar eklenmis, kraniyal MR gérintilemede iskemik bulgular ve
willis poligonununda incelme gorllerek ¢ekilen MR anjiografi ile tan
konulmustur.Bayram ve arkadaglarinin 2015 yilinda yaptigi ¢alismada 5 Moya
Moya hastasinin 5 yillik iZzemi sonucunda ilk baswuruda 4 hastada motor defisit, 2
hastada nobet, 3 hastada hareket bozukluklari, 1 hastada bas agrisi gorulmus.
Tum hastalara enoksaparin tedavisi baglanmis ve 4 hastada tibbi tedaviye ragmen
nuks goralmastar.
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Hastalik belirtileri 2 yasindan dnce basladiysa prognozun oldukga kot oldugu
birgok ¢alismada wurgulanmistir. Medikal tedavide kalsiyum kanal blokerlerinin
iskemik atak sikiigini azalttigi, direncli bas agrisi ve migrende fayda ettigi
gosterilmistir. GinimUzde serebral kan akimini arttirmaya yonelik cerrahi girisim
yontemleri genel kabul goren tedavi seklidir. Bu tedavilerden fayda gorebilecek
ideal hastalar rekiirren progresif iskemik olaylari olan olgular ve azalmis serebral
perflzyon rezervi olan olgulardir.

SONUG: Bu hastalik nadir gortilmekle birlikte gocukluk ¢agindaki 6nemli birinme
nedenidir ve erken tani,uygun tedavi plani dnem tagimaktadir. Hastamiz literaturde
Moya Moya tanisi alan hastalar arasinda 15 yil izemi yapilip bildirilen ilk vakadir.
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PB71 [ Noroloji

Serebrovaskuler Olay ile Bagvuran Olguda
Madde Kullanimi

2Mehmet ibrahim Turan, 'Ece Kayaalp, Emine Ozdemir

'Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Ana
Bilim Dall, Depizli
2Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dali, Denizli

GIRIS: Serebrovaskuler hastaliklar (SVH), beynin bir ya da birden fada kan
damarinin katildigi patolojik suregler sonucu olusan, ani baslangich fokal veya
global nérolojik semptomlar olarak tanimlanir. Burada propan gaz inhalasyonu
sonrasl serebrovaskuler olayile bagwuran erkek olgu tartisiimigtir.

OLGU: Obsesif kompdlsif davranig bozuklugu nedeniyle 3 yildir takipli olan
hastanin G¢ guindir konugsamama, sag kol ve bacakta kas gi¢suzigu ve his kaybi
sikayetleri mevcuttu. Biling kaybi, nobet Oykusu ve travma oykusu yoktu. Hastanin
gunde bir paket sigara igme, alkol alimi ve son iki yildir propan gazi inhalasyonu
Oykisi mevcuttu. Hastanin baswrdugu dis merkezde yapilan gorintileme
tetkiklerinde orta serebral arterde infarkt, verteks duzeyinde milimetrik infarkt ve
odem saptanmasi Uzerine tarafimiza yonlendirildi.

Hastanin baswrusunda genel durumu orta, bilinci konfi, letarjik, nérolojik
degerlendirmesinde; Glaskow koma skoru:13, fasiyal paraliz mevcuttu. Sag alt ve
ust ekstremitede kas glcl 1/5, solda 4/5, sagda babinski lakayt, bilateral alt
ekstremitede derin tendon refleksleri aktif ve tetkiklerinde dzellik yoktu.

Cekilen beyin tomografisinde akut iskemi ile uyumlu genis hipodens alan izendi.
Difizyon manyetik rezonans incelemede bu alanda belirgin difizyon kisitliligi
iZendi. Hastada trombis iZenmediginden antiagregan tedavi planlanmadi.
Hastanin mevcut durumunun trombus kaynakli olup olmadiginin ayirt edilmesi
acisindan hastaya MR anjiografi gekildi; “Sol MCAM3 dali ince kalibrede olup, akut
iskemi lehinedir.” olarak yorumland. Hastanin daha 6nce propan gaz inhalasyonu
Oyklsu olmasi nedeni ile mevcut durumunun uyusturucu madde kullanimindan
kaynaklanabilecegdi disunildu. Hastaya beyin 6demi agisindan hipertonik salin
tedavisi baglandi. Takibinde genel durumu diizelen, vitalleri stabil olan hasta
fizyoterapi planlanarak taburcu edildi.
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SONUG: Madde kullanimi ve ozellikle propan gaz inhalasyonu adolesan yas
grubunda serebrovaskiler olay gelisiminin akilda tutulmasi gereken 6nemli bir
sebebidir.
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Cocukluk Caginda Multipl Skleroz

Rabia Tiitiincii Toker, TMuhittin Bodur, TMehmetSait Okan

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Néroloji Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Multipl skleroz(MS) merkez sinir sisteminde enflamatuar yanitin eslik ettigi,
farkli demiyelinizasyon ve akson hasari alanlariyla belirgin, kronik bir hastaliktir.

MATERYEL ve METOD: Bu calisma Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk
Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Néroloji Bilim Dali poliklinigine Ocak
2006-Ocak 2016 tarihleri arasinda bagwuran ve Multipl Skleroz tanisi alan ve tedavi
baslanan toplam 24 olgunun dosyalari restrospektif degerlendirilmistir

BULGULAR: Gocuk Noroloji polikliniginden MS tanisi alan ve tedavi baglanan 19
olgunun 12'si kizZ(%63,1), 7'si erkek( %36,8) olarak saptanmistir, kizerkek
orani:1,7 olarak saptanmistir. Olgularda semptomlarin baslangig yasi ortalama
14,11 yil (3-17,83), ortalama tani yasi 15,27 yil (6,5-18,83), suanki ortalama yasi
19,31 yil (8,41-26,58), ortalama iZem stiresi 4,15 yil (0,83-8,91) olarak saptand..
Allede MS 0Oykusu 3 olguda (%15,7) poztif olarak saptandi. Hastalarimizin
baslangic semptomlarina bakildiginda bunlar tek semptomu olanlar yada ¢oklu
semptomu olanlar seklindeydi, 10 olgunun (%52,6) motor bulgularla (parez, pleji),
10 olgunun (%52,6) duyusal bulgularla (parestez, hipoestez), 5 olgunun (%26,3)
beyinsapi bulgulari (diplopi, nistagmus, vertigo), 1 olgunun(%5,2) serebellar
bulgularla (ataksi), 6 olgunun (%31,5) gérme bozukluguyla (optik ndrit) ilk bagwuru
yaptiklari gorildi. Hastalarin bagwrudaki MRI bulgular degerlendirildiginde 15
olguda(%78,9) subkortikal beyaz cevherde, 16 olguda (%84,2) periventrikiler
beyaz cevherde, 5 olguda (%26,3) serebellum, 6 olguda (%31,5) beyin sapi, 7
olguda (%36,8) medulla spinaliste tutulum iZenmistir.

SONUG: Multipl skleroz tanisinda 6zgil laboratuvar testi yoktur. Tanida klinik
bulgular dncelik tagir. Laboratuvar incelemeleri tani igin destekleyicidir. Nesnel
olarak desteklenen veya desteklenmeyen ve en az 24 saat stren norolojik islev
bozuklugu atak, norolojik islev bozukluklarinda en az 24 saat sliregiden diizelme
remisyon, kraniyal MRI, VEP ve benzeri incelemelerde saptanan bozukluklar
lezyonun paraklinik kanitiari, beyin omurilik sivsinda oligoklonal band varligi ve
artmis IgG Uretimi laboratuvar destek yontemleri olarak kabul edilmektedir.
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Cocukluk Gaginda inme

20zlem Unliigedik, "Rabia Tiitiincii Toker, Muhittin Bodur,
"Mehmet Sait Okan

TUludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Noroloji Anabilim Dali, Bursa
"Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dall,
Bursa

GIRIS ve AMAG:inme; beyin arter ve venlerindeki ani tikaniklik ve yrrtima sonucu
bdlgesel beyin hasari ve nérolojik kayiplarin gértldigu klinik tablodur. Damarlarda
tikanmaya bagli gelisen inmeler atardamara bagli iskemik inme veya 'stroke’ (Al)
veya sinovendz tromboz (SVT) olarak adlandirilirken damarlarda yirtiimaya bagli
gelisen inmeler hemorajik inme (Hi) olarak adlandirilir. Amag ¢ocukluk ¢aginda
inmenin bagwru semptomlarinin, risk faktorlerini, gorlintileme bulgularini
degerlendirmek ve baswuru sikayetleri agisindan dikkati artirmaktir.

GEREG ve YONTEM: Bu calismada Ocak 2010-Aralik 2015 tarihleri arasinda
‘inme’ tanisi ile Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk noroloji polikliniginde
iZenmis veya senvisinde yatmis olan 30 hasta baswru sikayeti, olayin ortaya
clktgr yas, cinsiyet, MTHFR mutasyonu, ndrolojik kayip, antiepileptik kullanimi
agisindan retrospektif olarak incelendi. Hastalar gorintileme yontemleri ile
incelenmisgtir.

BULGULAR: Bu galismada 30 hasta degerlendirilmistir. Taranan hastalarin 19'u
(%63.3) erkek, 11°ini(36.7) kiz hastalar olusturmaktadir. Yas dagiim araligi 0-18
arasinda olup, 23 hasta (76.6) 15 yas altinda idi. Ortalama yas 8'di. Hastalarin
20’inde (%66.6) ven tutulumu gézZenmis olup ,10'unda (%33.4) arter tutulumu
mevcuttu(3 hastada transvers sinls tutulumu mevcuttu).18 hasta (%60) nébet
sikayeti ile; %20 hasta ekstremitede gi¢ kaybi ile baswurmustu (4 hastada gérme
bozuklugu ve 2 hastada bas agrisi sikayeti mevcuttu). 9 hastada EEG bozuklugu
mevcuttu. Hastalarin 11'i(%35.4) antiepileptik tedavi baslanmisti. Risk faktori
olarak mthfr mutasyonu taranan hastalarin %73.3 ‘Gnde MTHFR mutasyon
bozuklugu mevcuttu (3 hastada homozgot)
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SONUG: Cocuklardaki inmenin risk faktorleri, eriskinlere gore ¢esitli farkhiiklar
gosterir. Cocuklarda serebral tromboz nadir gortlen bir hastaliktir. Erken tani ve
predispozan faktorlerin Onlenmesi, inmenin tekrarlama riskini azaltacaktir.
Gunumizde eski tanisal tekniklerin gelistiriimesi ve yeni tekniklerin uygulamaya
girmesiyle tani agisindan epey yol katedilmistir.iskemik hatta hemorajik inmeli
cocuklarin biyik kisminda bir veya daha fazZa risk faktorinin oldugu
gérilmektedir. inme gocuklarda élimciil seyretmesi nedeni ile klinik farkindaligs

artmistir.
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Fokal Nobetle Bagvuran Disembriyoplastik
Noroepitelyal Tumor Nadir Bir Olgu

'Esra Kogyigit, ZMehmet Sait Okan, Rabia Tiitiincii Toker,
"Muhittin Bodur, 3Betiil Berrin Sevinir, 3Metin Demirkaya,
4Hasan Kocaeli, “Ozgiir Tagkapilioglu, *Sahsine Tolunay,
SAyse Sayar, 'Enes Turan

TUludag L?niversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Hastaliklarn AD, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi Gocuk Hastaliklar Gocuk Noroloji AD,
Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hastaliklar Gocuk Onkolji BD,
Bursa

4Uludag Qniversitesi Tip Fakdiltesi Nérosirurji AD, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji AD, Bursa

GIRIS: Nobet, cocukluk déneminde en sik gériilen nérolojik tablodur. Fokal ndbet
ile gelen hastalarin yaklasik %0,02-0,03'inde SSS timorleri gorilmektedir. SSS
timorler, cocukluk caginda I6semiden sonra en sik gértlen ikinci timarddr.

OLGU: 9yas erkek hastadogum &ykiisti ve néromotor gelisimi normal olan hasta 1
aydir her giin olan ve giin icinde tekrarlayan basini ve gézerini sola gevirme
seklinde kisa streli nobetle baswrdu. Yapilan fizk muayenesinde 6zellik yoktu,
ndrolojik muayenesi normal, taraf bulgusu yoktu. Hastanin bakilan géz dibi
normaldi. Tamkan sayimi ve biyokimyasal parametreleri normaldi. Cekilen EEG si
sol hemisferden kaynaklanan epileptiform anomali olarak sonuglanmisdi. Hastaya
karbamezepin tedavisi baslandl. Cekilen kranial MR'da sol oksipitoparietal
yerlesimde T1 serilerinde hipointens, T2 serilerinde hiperintens sinyal yapisinda
kitle lezyonu tespit edildi. Olgu beyin cerrahisi tarafindan glial timor 6n tanisi ile
opere edilip kitle total olarak cikarldi. Histopatolojik degerlendiriimesi
Disembriyoplastik noroepitelyal (DNET) olarak raporlandi. Operasyon sonrasi 15.
GUnde ndbetgecirmesi nedeniyle fakiiltemizacil servisine bagvuran hastanin aldigi
antiepileptik tedavisi tekrar diizenlendi. Benzodiazepam tedavisi eklendi. idemde
nobeti gdZzenmeyen hastanin takibi devam etmektedir.
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TARTISMA: Nobet, gocukluk ve ergenlik déneminde en sik karsilagilan norolojik
bozuktur. Nobetlere neden olan timarlerdahayavas seyirlidir. Acil servise nébetile
baswran c¢ocuk hastalarin énemli bir kisminin akut semptomatik ndbet
gegirebilecegi akilda bulundurularak dyki ve muayeneleri dikkatlice yapilmali; SSS
enfeksiyonlari ve akut metabolik bozukluklar 6n planda diistintlmeli, SSS timarleri
unutulmamalidir.

DNET Daumas-Duport tarafindan 1988 yilinda tanimlanmigtir. WHO siniflamasina
(2000) ‘a gdre, DNET s néronal kategorisinde yer almakta, olup Grade | timord(ir.
Cocuklarda ve geng eriskinlerde gortiimektedir. DNET tipik olarak yavas blyur,
invazf degildir hastalar antiepileptiklere direngli ndbet ile baswrur. Daha ¢ok
temporal lobta gorullr. En iyi tedavi ise cerrahi rezeksiyondur. Subtotal
rezeksiyonlarda, total rezeksiyonlara gére ndbetlerin devam ettigi gortimuUstir.
Postoperatif nébet sikliginda en 6nemli etkenin, timoriin rezeksiyon derecesidir.
Total rezeksiyonun ndbetsizik icin en dnemli prediktif deger oldugu wrgulanmistir.
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Hemolitik Uremik Sendroma Bagli ishalli Olgu
ve Beklenmedik Bir Durum

THakan Erdogan, 'Nevin Kilig, 'Gokce Nur Askin

1Yiiksek lhtisas Egitim Arastirma Hastanesi

OLGU: 2.5yasinda erkek hasta, 2 giindirolanishal, kusma sikayeti ile acil servise
baswurdu. Laboratuar tetkiklerinde Hb: 8.4 g/dl, Lokosit: 10.000 /mm3, PIt: 53.000
Imm3, BUN: 41 mg/dl, Kreatinin: 2.6 mg/dl. Yatisinin 17. giininde Hemograminda
tombositdegerleri normal oldugu halde, Hb degeri 6 g/dl saptandi. Hastaya eritrosit
stspansiyonu planlandi. Transflizyon sirasinda olguda solunum sikintisi ve
hipertansiyon gelisti. Fizk muayenesinde tasipnesi olan olgunun solunum sayisi
70/dk, akciger dinleme bulgularinormaldi. Kan basinci 105/72 mmHg (<90p), sPO2
85 mmhg olarak saptandi. Arteriyel kan gazinda pH:7.35, pO2 30 mmHg olarak
saptandi. Transflizon sonlandiridi. Transflzyon reaksiyonu dustnilerek
antihistaminik ve steroid tedavisi uygulandi ancak klinik bulgularinda gerileme
olmadi. Transfizyonun verilme hiz ile ilgili on yik artigi olasiligi sebebi ile 1 mg/kg
furosemid uygulandi, ancak yanit alinamadi. Akciger grafisinde kalp gélgesi
silinmis, parakardiak infiltrasyon saptandi.

Shigatoksin iligkili hemolitik tremik sendrom (STEC-HUS) tanisi olan olguda
tasipnenin transflizyon sirasinda aniden baslamasien dikkatgekici klinik bulgudur.
Hastanin tasipnesi ve SpO2’nin diistik oldugu bu dénemdeki en dnemli laboratuvar
bulgusu arteriyel kan gazindaki pO2'nin dusik olmasiydi. Diger olasiliklar
elendikten sonra transfizyon sirasinda gelisen klinigi, Akciger grafisindeki
goérinimu ve arteriyel kan gazindaki pO2’nin disuk olmasi sebebiyle olguda
Transflizyon iligkili akciger hasari (T RALI) disundldd.

YORUM: Transfuzyon iligkili akut akciger hasari (T RALI); plazma veya plazmadan
zengin kan drtnlerinin verilmesi ile gelisen, ancak nadir gorilen bir transflizyon
komplikasyonudur. Transflizon sonrasi mortalite ve morbiditenin en dnemli
sebeplerinden biridir (1) . Bizm vakamizda, trasflizyonu takiben 2. saatte takipne
gelismis, Oncesinde akciger patoloji olmayan hastanin, akciger grafisinde
parakardiyak bilateral infiltratif gérinim olusmustur. Hastanin tranflizyon dncesi ve
transfuzyon sirasinda yiiklenmeye ait klinik ve laboratuvar bulgu saptanmamistir.
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Uygun dozda uygulanan antihistaminik, antiinflamatuar ve ditiretik tedaviye yanit
alnamamasi ve solunum sikintisi diginda ek bulgunun olmamasi, akut hemolitik
transfizyon reaksiyonu ve akut pulmoner 6dem tanisini ekarte ettirmigtir.
Transflizon sonrasi tekrarlanan crossmatchte uyumsuzuk saptanmamistrr.
Tekrarlayan kan arinU verilmesinin TRALI riskini arttirdigi uzun zamandan beri
bilinmektedir.

SONUGC: Hemolitik Gremik sendrom, sik kan driinleri tranflizyonu gerektirebilen bir
hastaliktir ve transfiizyonlar esnasinda TRALI gelisme riski géz 6niinde
bulundurulmalidir.
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Karbonmonoksit Zehirlenmesiyle Bagvuran Ailevi
Methemoglobinemili Iki Olgu

'Nesrin Ozding Kizilay, 'Doruk Ozbing6l, 20kan Akaci, 3Melike Evim,
3Birol Baytan, 20sman Dénmez

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklari ABD
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklan ABD, Cocuk
Nefroloji Bilim Dal

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklar ABD, Cocuk
Hematoloji Bilim Dali

GIRIS: Methemoglobinemi, hemoglobindeki iki degerli demirin (Fe++) oksidan
maddelerle temas sonrasi lig degerli (Fe+++) duruma gegmesiyle olusur. Olusan
methemoglobin hemoglobin-oksijen dissosiasyon egrisini sola kaydirarak dokulara
daha az oksijen veriimesine yol agar. Methemoglobinemi olgularinda kan
methemoglobin dlzeyleri ile iligkili degisen derecede siyanoz saptanabilmektedir.
Bu yazida karbonmonoksit (CO) zehirlenmesi nedeniyle acil servisimize getirilen,
iZiemlerinde klinik bulgulari ve karboksihemoglobin dlzeyleri diizelmesine ragmen
siyanoze gortnumleri ve methomoglobin yiksekligi sebat eden 2 kuzen hastada
ailevi methemoglobinemi tartigiimistir.

OLGU-1: Ondortyas kiz olgu, CO zehirlenmesi nedeniyle acil servisimize getirildi.
Hastanin ilk muayenesinde genel durumu iyiydi, glaskow skoru 15 olarak saptand.
Muayenede kardiyak veya solunumsal bir patolojiye rastlanmadi. Maske ile oksijen
uygulanmasina (8 L/dk) ragmen oksijen saturasyonu: %75 in Ustline gikmayan
hastanin ilk bakilan kapiller kan gazinda pH: 7,29, pCO2: 31,2 mmHg, HCO3:
15,9mEq/l, COHgb: %7,1 ve methemoglobin: %6,2 saptand..

OLGU-2:Onyas erkek olgu diger kuzeni ile birlikte CO zehirlenmesi nedeniyle acil
senvise getirildi. Hastanin ilk muayenesinde genel durumu iyi, glaskow skoru 15
olarak saptandi. Fizk muayenede kardiyak veya solunumsal bir patoloji
saptanmadi. Maske ile oksijen uygulanmasina (8 L/dk) ragmen oksijen
saturasyonu: %55 in Ustiine ¢ikmayan hastanin llk bakilan kapiller kan gazinda pH:
7,40,pC0O2:30 mmHg,HCO3:20,4mEg/l COHb: %7,1 ve methemoglobin: %12,2
saptandl.
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Her iki hastaninda genel durumlari iyi, vital bulgulari stabil ve kangazinda COHgb
duzeyleri normal olmasina ragmen siyanoze gorinumleri, oksijen saturasyon
diisiikligii ve methemoglobin yiikseklikleri devam etti. ikinci olgunun daha sonra
acil servise gelen annesinden alinan ayrintili anamnezde anne tarafindaki bir gok
aile bireyinin yuz, dudaklar ve parmaklarin mor renkte oldugu ve hicbir sikayetleri
olmadan yasadiklari dgrenildi. Hastalarin elektrokardiyografi ve ekokardiografisi
normal saptandi. Rutin laboratuvar incelemelerinde biyokimyasal veya hematolojik
patoloji saptanmadi. Her iki hastayada maske ile oksijen veriimesine ragmen
siyanoze gérimlerinde diizelme olmadigi igin doksijen tedavileri sonlandirildi.
Genel durumlari iyi, vital bulgular stabil olan her iki olguda ailevi idiyopatik
methemoglobinemi (AIM) distiniildii ve takip énerisiyle taburcu edildiler.

TARTISMA ve SONUG: Klinikle methemoglobinemi konjenital veya akkiz
nedenlere bagh olarak ortaya ¢ikmaktadir. Akkiz methemoglobineminin
cocuklardaki en sik nedenleri basta lokal anestezik ilaglar olmak Uzere CO
zehirlenmesi, stlfonamidler ve nitrat igceren sebzelerdir. AM ise ilk defa 1943
yilinda Ingiliz bir ailenin iki bireyinde tarif edilmistir. AM’nin 3 alt tipi mevcuttur.
Otozomal resesif kaliim gésteren sitokrom b5 rediiktaz enzim eksikligi AM’li
olgularin birgogundan sorumlu tutulmaktadir. Yine otozomal resesif kalitim
gbsteren sitokrom b5 eksikligi ise bugline kadar sadece 1 vakada tanimlanmigtir.
AM'nin iigtincii alt tipi hemoglobin M (Hb M) hastaligi olarak bilinir ve otozomal
dominant gegis gostermektedir. Bu hastaligin olusumunda hemoglobini olugturan
globinin alfa ve beta zincirlerindeki mutasyonlar rol oynamaktadir. Sundugumuz bu
olgularin aile agacinda kusak atlamadan benzer fenotipte bireylerin var olmasi bize
oncelikle otozomal dominant gegisli Hb M hastaligini distindirmustir. Hastalarin
genetik analizeri planlanmigtir.

Sonug olarak; cocukluk caginda methemoglobinemi gogu kezakkiz sebeplere bagli
olarak ortaya g¢lkmaktadir. Ancak nadiren de olsa ailevi nedenlerle ortaya
¢lkabilecegi unutulmamalidir.
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Renal Transplantasyon Sonrasi Tacrolimus
Kullanimina Bagh Psodotumor Serebri Gelisen
lki Olgu

"Merve Topcu, "Meltem Kaya, 20kan Akaci, 3Muhittin Bodur,
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"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagiligi ve Hastaliklari Ana Bilim
Dali, Bursa

2Jludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dall, Bursa
3Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Psddotiimér serebri (PTS) intrakranial basing artmasiyla birlikte bas agris,
gérme alani kaybi ve papil 6demi ile karakterize bir sendromdur. Bu yazida bobrek
nakli yapilan ve tacrolimus kullanirken PT S gelisen 2 olgu sunulmustur.

OLGU-1: Hemolitik Uremik sendroma sekonder KBY nedeniyle anneden bobrek
nakli yapilan 15 yasindaki kiz olgu bdbrek naklinden 14 ay sonra son bir haftadir
var olan bas agrisi, bulant-kusma ve ¢ift gorme yakinmasi ile bagwrdu. Bu
dénemde tacrolimus, mycophenolate mofetil ve prednizolon almaktaydi. Yapilan
fizk muayenesinde agirlik 35 kg (<3p), boy 132 cm(<3p), kan basinci 120/80
mmHg (3-25p) olarak saptandi. Halsiz g6riinimde olan olgunun, sa§ g6zde ice
kayma ve disa bakis kisitiligi gortldu. Laboratuvarinda Hb 11.2 g/l
sedimentasyon 28 mm/h, CRP <1.8 mg/dI, tre 34 mg/d|, kreatinin 1.1 mg/dI, diger
biyokimyasal parametreler normal degerlerde bulundu. Tacrolimus kan diizeyi 4
ng/dl (N:3-8) olarak saptandi. Yapilan MRG 3. ve yan ventrikilerde genisleme
mevcuttur, ancak aktifbir hidrosefali gériinimi saptanmadi, kafa igi basing artisina
bagl olarak serebellar tonsillerin ektopiye ugradigi distntimektedir olarak
yorumlandi. Hastaya asetozolamid tedavisi bagland. Yatiginin 7. glininde tansiyon
yuksekligi, bradikardisi ve siddetli bas agrisi devam eden hastanin papil staz
bulgulari devam etmesi Uzerine tacrolimus kesilerek tedaviye azatiopurin eklendi.
Bu tedavi degisikligini takiben yatiginin 10. gliniinden sonra hastanin nérolojik
bulgularinda duzelme oldugu gérildi ve hasta higbir sekel kalmaksizin hasta
taburcu edildi.
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OLGU-2: Reflli Nefropatisine sekonder KBY nedeniyle babadan preemptif renal
transplantasyon yapilan 10 yasindaki erkek hasta nakilden 10 ay sonra son 2
glndr olan ishal ve basagrisi sikayetleriyie baswurdu. Nakil sonrasiidame tedavi
olarak tacrolimus, mycophenolic asit ve prednizolon almaktaydi. Yapilan fizik
muayenesinde agirlik 37kg (50p), boy 134cm (50p), kan basinci 110/90 mmHg (3-
25p) olarak saptandi. Laboratuvar degerlerinde Hb 11g/dl, CRP 2.02 mg/dl, ire
33mgl/dl, kreatinin 0.85mg/dl, diger biyokimyasal parametreler normal degerlerde
bulundu. Tacrolimus kan diizeyi 4.1 ng/dl (N:3-8) olarak saptandi. Non-spesifik
AGE'i olan olgunun basagrisi, halsizik ve uyku hali olmasi nedeniyle yapilan g6z
dibi incelemesinde bilateral optik disk sinirlari silik ve kabarik olarak olarak
bulundu. Kranial gériintilemesinde herhangi bir bulguya rastianmayan olgu PTS
olarak degerlendirildi. Hastanin almakta oldugu tacrolimus tedavisi kesilerek
siklosporin-A bagland. Siklosoprin—A tedavisi baslandiktan 4 gin sonra hastanin
klinik bulgulari geriledi ve hasta taburcu edildi.

SONUGC: Renal transplantasyon uygulanan ve tacrolimus igeren tedavi protokoli
alan olgularda bas agrisi, ¢ift gorme, strabismus gibi bulgular olmasi durumunda
PTS de akla gelmeli ve tedavideki gecikmenin gorme kaybina yol agacagi
unutulmamalidir.
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Karbamazepin intoksikasyonunda Karbon
Hemoperfuzyonun Etkinligi: Olgu Sunumu
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GIRIS: Karbamazepin (KZ), giiniimiizde oldukga sik olarak kullanilan antiepileptik
bir ajandir. llacin kolay ulasiimasi ve yaygin kullanm alani nedeniyle KZ ile
zehirlenmeler acil senvislerde sik karsilagilan, yasami tehdit eden bir durumdur. KZ
zehirlenmelerinde notolojik ve kardiyak yan etkiler en acil sorunlardr. ilacin plazna
proteinlerine ylksek oranda baglanmasi nedeniyle hemodiyaliz tedavisi KZ
zehirlenmelerinde etkili degildir. Bu olgu sunumunda suisidal amagli yiiksek doz KZ
aldiktan sonra acil servimize getirilen getirilen ve karbon hemoperfiizyon
yaplldiktan sonra kliniginde dramatik olarak diizelme olan bir olgu sunulmustur.

OLGU: On yedi yasinda kiz hasta acil servisimize 112 vasitayla konugsmada
bozulma cift gérme ve takiben uyku hali sikayetleriyle getirildi. Fizk muayenesinde
bilinci konfu olan hastanin kooperasyonu ve oryantasyonu yoktu. Pupilleri izokorik
ve fiks dilate idi, 1sik refleksi bilateral aliniyordu. Hasta kasilarak anlamsiz el kol ve
vilcut hareketleri yapmaktaydi. Gonderilen toksikasyon panelinde karbamazepin
dlzeyi 33 mg/L (n: 4-12 mg/L) olarak geldi. Aile detayh olarak sorgulandiginda
hastanin evde dedesinin nevralji sebebiyle karbamezepin 300 mg’lik tabletlerden
kullandi§i 6grenildi. Hastaya nazogastrik sonda takilarak mide lavaji yapildi ancak
aspiratta ilag partikili olmadigi goruldi. Hastaya aktif komur tedavisi (1g/kg)
verildi, hidrasyonu saglandi ve idrar ¢ikisini izemek icin mesane kateterizasyonu
uygulandi. Hastanin iZeminde nérolojik bulgularin devam etmesi ve serum KZ
dlzeyinin ylksek olmasi nedeniyle 11F femoral diyaliz kateteri takilarak 45 dakika
karbon hemoperfiizyon uygulandi. Hemoperflizyon sonrasi hastanin klinik durumu
hizia dizeldi. KZ diizeyi 24,6 mg/L bulundu. Olgunun 48 saat sonra kontrol KZ
duizeyi 10,9 mg/L bulundu. Psikiyatri Anabilim dali ile konsiilte edilen hasta major
depresyon tanis ile tedavisi baglanarak taburcu edildi.
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TARTISMA: KZ'ne bagh akut dozagimlarinda gértlen semptom ve bulgular doza
bagimlidir ve serum dizeyleri ile orantilidir. Semptomlar siklikla nérolojiktir ve
gastrointestinal sistemden emilim siresine bagli degisiklikler gosterir. 20 mg/kg
Uzerinde alinan miktarlarda semptomlar genellikle nérolojik (ataksi, nistagmus,
midriyazs, hareket bozukluklari, antikolinerjik toksidrom) iken, 50 mg/kg Uzerindeki
dozarda santral sinir sinir sistemi depresyonu bulgulari(biling kaybi, koma, nébet)
ve Kkardiyotoksisite (EKG'de min6r degisiklikler) gortimektedir. Serum
konsantrasyonu 40 mg/L (zerinde oldugunda ise genellikle fatal seyretmektedir.
Hastamizda alinan doz tam olarak bilinmemektedir. Ancak serum KZ dlizeyinin
yuksek olmasinedeniyle boyle birhastada nérolojik semptomlarin yani sira takiben
intubasyon gerektirecek dlizeyde santral sinir sistemi depresyonu riski nedeniyle
erken dénemde hemoperflizyon uygulanmistir. Hemoperflizyon uygulamasi,
hastamizda gelismesi muhtemel kalicisantral sinir sistemi yan etkilerini 6nlemis ve
hastanin yogun bakim Unitesinde kalig stresini en azda tutmustur.

SONUGC: Akut KZ zehirlenmeleri doza bagli semptomlar olusturmaktadir. Ainan ilag
miktari, Olgulen serum KZ dlzeyi ve hastada saptanan semptom ve bulgular
tedavide belirleyicidir. Tekrarlayan dozarda aktif komir ve erken dénemde
uygulanacak olan karbon hemoperfiizyon hayat kurtaricidir.

186



13- 16 Mart 2016, Uludag

PB79 / Nefroloji

Ellis Van Creveld Sendromulu Bir Hastada Iga
Nefropatisi: Olgu Sunumu

1Serpil Korkmaz, Nuray Kurt, Teslime Ersoy Kuzucu, 20Okan Akacl,
20sman Dénmez

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagiligi ve Hastaliklar Ana Bilim
Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Bursa

GIRI$: Bir kondroektodermal displazi olan Ellis Van Creveld sendromu otozomal
resesif gegisli, siklig1 yaklasik 1/7.000.000 olarak bildirilen nadir bir hastaliktir. EVC
sendromu, kisa uzuMu ciicelik, el bilek kemiklerinde malformasyonlar, polidakiili,
tiraklarda distrofi, yarik damak-dudak ve kalp malformasyonlari ile karakterizdir.
Hastaliktan sorumlu EVC geni 4.kromozomun kisa kolunda (4p16) yer almaktadir.
Bu olgu sunumunda PRES sendromu ile yogun bakima yatirilan ve ileri tetkikleri
sonucunda IgA nefropatisi tanisi konulan EVC sendromlu bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: EVC sendromu tanisi ile takipli olan hasta tarafimiza, ayni glin
baslayan sendeleme, bas agrisi, suur bulanikligi, gérme kaybi ve akabinde nobet
gecirme sikayetleriyle tarafimiza baswrdu. Cekilen kraniyal MRG'de foramen
magnumda siddetli stenoz ve oksipital lobda PRES ile uyumlu gériiniim saptanan
hasta yogun bakim Unitesine alinarak sodyum nitroprussid inflizyonu basland.
Hipertansiyonu kademeli olarak digen hastanin iv tedavisi kesilerek oral tedavisi
dlzenlendi. Nefrotik dlizeyde proteinurisi sebat eden hastanin bdbrek biyopsisi IgA
nefropatisi ile uyumlu olarak bulundu.

SONUG: EVC tanisi klinik semptom ve bulgularin taninmasina dayanir. Molekiler
tanida yapilabilmektedir. Vakalarin prognozunu respiratuar ve kardiyak problemler
belirler. EVC Sendromunun klinik spektrumu iyi belilenememistir ve literatlirde
bildirilen EVC'lu olgu sayisi oldukga azdir. Sundugumuzbu olgu literatirde EVC ile
birlikte IgA nefropatisinin birlikte oldugu ilk vaka olma 6zelligini tagimaktadir.
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Solunum Sikintis1 Sikayeti Olan 3 Aylik
Bebekte Jarcho Levin Sendromu:
Olgu Sunumu

'Muhammet Hamza Halil Toprak, 20zlem Unliigedik, 'Fahrettin Uysal,
10zlem Mehtap Bostan, 3Tahsin Yakut, 'Ergiin Cil

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji BD, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik ABD, Bursa

GIRIS: Jarcho Levin Sendromu, vertebra ve kostalarda eksiklik ve yapisal
anomalilerin bulundugu ve solunum sikintisina sebep olan nadir gorilen bir
sendromdur.

OLGU: 3 aylkk kiz hasta. Ozgecmisinde dogumdan sonra solunum sikintis
nedeniyle 25 giin Yenidogan Yogunbakim Unitesinde yatis dykiisi mevcut.
Taburculuktan 2 ay sonra solunum sikintisi sikayetile baska bir merkeze
g6turiimus. Burada yapilan Ekokardiyografide Pulmoner Hipertansiyon saptanan
hasta tarafimiza yonlendirilmis. Fizk muayenede sol hemitoraksta yalnizca 3 adet
Kosta ele geliyordu. Sol hemitoraks klgUktl ve “Yenge¢ GOrlnim0” mevcuttu.
Akcigerlerde bilateral krepitan ralleri vardi. Dispne ve tagipne mevcuttu. Pulmoner
odakta 2/6 siddetinde sistolik dfiirim duyuluyordu. Cekilen Akciger Grafisinde solda
yalnizca 3 kosta gorildi. Yapilan Ekokardiyografide sag bosluklar ve pulmoner
arter genis iZendi. Pulmoner arter ortalama basinci artmist. interatriyal septumda
kiguk sekundum bir ASD vardi. Bu bulgularla hastaya primer pulmoner
hipertansiyonu diglamak amaciyla kateter anjiografi yapildi. Anjiografide ana
pulmoner arter basinci sistolik 46 mmHg, diyastolik 11 mmHg ve ortalama 25
mmHg idi. Sag ventrikiil basinci 50 mmHg olarak dl¢ldi. Bu sonuglarla hastada
sekonder pulmoner hipertansiyon dustnulerek Torax BT cekildi. Torax BT de sol
hemitoraksta 4. ve 5. ile 8. 9. ve 10. kostalarda flizyon izZendi. 6. ve 12. kotsalar
iZenmedi. 7. Kosta rudimenterdi. Vertebralarda multipl anomaliler ve akciger
parankiminde yaygin atelektazler vardi.

Bu bulgularla hastaya Jarcho Levin Sendromu tanisi kondu. Hastaya pulmoner
hipertansiyon tedavisi baglandi. Takiplerinde solunum sikintisi gerileyen hasta
ayaktan izeme alinarak taburcu edildi.
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SONUG ve TARTISMA: Jarcho-Levin sendromu vertebral agenez, kelebek
vertebra, kama vertebra, hipoplastik vertebra, hemivertebra ve kostovertebral
flizyon defektlerinin sik gértldigu bir sendromdur. Buna néral tlip defektleri (NTD),
kardiyak, renal ve gastrointestinal anomaliler de eslik edebilir. Bu sendromun, ve
spondilokostal dizostoz olmak Uizere iki alt tipi vardir. Spondilotorasik dizostozun
prognozu daha koétidir ve vakalarin ¢ogu solunum yetmezigi ya da enfeksiyon
nedeniyle kaybedilmektedir.
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Lenfomali Hastalarda Tedavi Seyrinde Geligsen
Avaskiiler Nekroz
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"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Onkoloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali, Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi Anabilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Femur basi avaskiiler nekrozu(AVN); femur basini besleyen
damarlarin tkanmasi veya farkli nedenlerle femur basina yeterli kan ulasamamasi
sonucunda femurbasinda gelisen osteonekroza verilen isimdir. AVN, kortikosteroid
tedavisinin iyi bilinen bir komplikasyonudur. Etyolojik faktorler, travmatik olan ve
olmayan olarak ki temel gruba, travmatik olmayan faktorler de oldukga genis bir alt
gruba ayrilirlar. Hodgkin disi lenfoma (NHL) nedeniyie kortikosteroidli kemoterapi
protokoll alan ve AVN gelisen iki olgu sunulmustur.

OLGU 1: Ondort yasinda erkek hasta solunum sikintisi nedeniyle baswrdu.
Mediasten kitlesi saptanan hastanin  tru-cut biyopsisinin  histopatolojik
degerlendirmesi NHL olarak raporlandi. Eweleme tetkikleri sonrasi evre 3 olarak
degerlendirildi ve BFM-NHL 95 protokoliine gdre kemoterapisi baglandi. Hastaya
protokole gdre kumdulatif steroid dozu, metil prednizolon 2400 mg/m2,
deksametazon 300 mg/m2 kullanildi. idame tedavi baslangicinda her iki kalgada
agri, topallama sikayetleri gelisti. Pelvis direk grafisi bilateral AN ile uyumlu idi.
Manyetik rezonans gortintilemeleri “bilateral femur baslarinda deformasyon,
siglasma, skleroz ve demarkasyon hatti mevcuttur. Bulgular avaskiler nekroz ve
buna sekonder kronik degisiklikler olarak degerlendirilmistir ” seklinde raporlandi.
Cerrahi olarak tenotomi ve dekompresyon uygulandi. idame kemoterapisini
tamamlayan hasta tedavisiz remisyonda iZzemdedir. AWN'ye bagli olarak sol
bacakta kisalik ve ylirime bozuklugu ile izenmektedir.

OLGU 2: Onbes yas erkek hasta, boyunda kitle nedeniyle baswurdu. Muayene ve
tetkikler sonrasi yapilan biyopsi sonucu “T hicreli Hodgkin disi lenfoma” olarak
raporlandi. BFM-NHL 95 standart risk grubu protokolii baglandi. Hastaya protokole
gbre kimdulatif steroid dozu, metil prednizolon 2400 mg/m2, deksametazon 300
mg/m2 kullanildi. idame tedavisi sirasinda sag diz ve her iki kalcada agr,
topallama sikayetleri gelisti.
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Pelvis direk grafisi “Her iki femur baginin sferik formunda bozulma, her iki femur
basinda skleroz ve IUsensi artisi mevcuttur, femur boyunlari kalinlagmigtir. Bulgular
bilateral avaskuler nekroz ile uyumlu olarak degerlendirilmistir” seklinde raporlandi.
Cerrahi olarak dekompresyon uygulanan hasta halen remisyonda ve idame tedavisi
almaktadir. Hastanin operasyon sonrasi agrilari gegmekle beraber halen yirime
bozuklugu devam etmektedir.

SONUG: Avaskuler nekroz genis bir klinik spektrumda karsimiza ¢ikabilir. Hastalar
asemptomatik olabilecegi gibi kemik agrisi, fonksiyon kaybi gelisebilir ve total
eklem replasmanina ihtiyag duyulabilir. Bu nedenle steroid tedavisi uygulanan
hastalarda AVN gelisebilecegi bilinmelidir.
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Atipik Prezantasyon ve Yerlesimli Germ Huicreli
Tumor: Olgu Sunumu
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GIRIS: Germ hiicrelerinin gécii sirasinda yolda kalan veya farkli bolgelere gog
edenlerinin malign transformasyonu ile gonad disi germ hucre timorleri (GHT)
gelisir. Gonad disI yerlesimde en faza presakral bolge olmak Uzere orta hat
yerlesimi siktir. Daha az siklikla yerlesim yerleri boyun, on mediasten, retroperiton,
beyin, kalp, farinks ve plevradir. Kliteromegaliile bagwuran ve atipik yerlesimli GHT
tanisi alan olgu sunulmustur

OLGU: Ug yas kizhasta 2 aydir gelisen, labium majus ve perine bdlgesinde sislik,
kliteromegali nedeniyle bagwrdu. Baswurudaki fizk muayenesinde genital bélgede
klitoris belirgin sekilde buylk, diger sistem muayeneleri normaldi. Laboratuvar
incelemelerinde albumin:5.0 gr/dl, Laktat Dehidrogenaz459 IU/L, Sodyum:139
mmol/L, Potasyum:4.12 mmol/L idi. Hormonal tetkiklerinde LH:0.03 mIU/mL,
FSH:2.3 mIU/mL, estradiol:<10 pg/mL, progesteron:0.1 ng/mL, 17-OH progesteron:
0,354 ng/mL, total testesteron: < 0.45 ng/mL, androstenedion: <0.30 ng/mL, DHEA-
SO4: 3 pgldL, ACTH:31.9 pg/mL ve ACTH uyan testi normaldi. Timor
belirteglerinden AFP:1255 ng/mL, B-HCG:<2 ng/mL saptandi. Yapilan ylizeyel doku
ultrasonografisinde (USG) Klitorisin belirgin hipervaskuler oldugu ve boyut artigi
saptanirken, batin USG normaldi. Abdomen manyetik rezonans gorintiilemesi
“klitoriste belirgin biylimeye yol agan, simfizis pubis altindan geriye dogru uzanan,
arkada levator ani kaslarina dayanan 45x27x29 mm boyutunda, kontrast tutan ve
icinde nekrozalanlariolan yumusak doku kitlesi izendi. Hormonal tetkikleri normal
olan,virilizasyon bulgularigdézenmeyen hastanin kliteromegalisinin kitle nedeniyie
gelistigi ve AFP yiiksekligi nedeniyle de germ hicreli timor olabilecegi dustntldi.
Kitleden alinan biyopsinin histopatolojik degerlendirmesi GHT olarak raporlandi.
Toraks BT’sinde her iki akcigerde degisik loblarda daginik yerlesimli nodiller
metastaz olarak degerlendirildi. Hastaya kemoterapi baglanarak takibe alindi.
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SONUG: GHT ler en sik ilk 3 yasta veya 12 yas tzerinde gorulur ve yaklasik olarak
2/3'0 ekstragonadal yerlesim gosterir. Cocukluk ¢agi GHT 'lerinin gogunda alfa-
fetoprotein (AFP) ya da human koryonik gonadotropin (HCG) salgilanir. Bu serum
timor belirleyicilerinin gerek tani gerekse hastaligin takibinde dnemi blyuktr.
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Hodgkin Lenfomali Bir Olguda Paraneoplastik
Nefrotik Sendrom
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GIRIS: Paraneoplastik sendrom, timor yikii, invazyonu veya metastaz ile
dogrudan ilgili olmayan ancak timérden salgilanan hormonlar, blyime faktorleri,
sitokinler ve timor antijenleri gibi timor hicresi drinlerin salgilanmasindan
kaynaklanan klinik belirtilerden olusur. Cocukluk ¢agi kanselerinde paraneoplastik
nefrotik sendrom nadirdir. Hodkin lenfoma (HL) tanisi alan ve es zamanli nefrotik
sendrom saptanan hasta sunulmustur.

OLGU: 13 kiz hasta oksiriik, bacaklarda ve géz kapaklarinda sislik nedeni ile
baswrdu. Fizk muayenesinde sag supraklavikular bolgede 3x3 cm, sag aksiller
bolgede 2x3cm lenfadenopati, géz altlarinda (++), pretibial (+++) 6demi vardi.
Akciger grafisi ve toraks BT'de 6n mediasten kitlesi mevcuttu. Laboratuar
tetkiklerinde; ESR: 79 mm/h, total protein:4,5 gr/dl, albumin:1,5 gr/dl, total
kolesterol:380 mg/dl, trigliserid:182mg/dl saptandi. Tam idrar tetkikinde protein:
+++, protein atilimi; 370 mg/m2/saat idi. Batin ultrasonografisinde barsak anslari
arasinda minimal sivi gérildi, organomegali yoktu. Supraklavikuler bélgedeki lenf
nodundan yapilan biyopsi sonucu nodiler sklerozan tip klasik HL olarak raporlandi.
Hastaya kemoterapi baslandi [Adriamisin, bleomisin, vinblastin, dakarbazn
(ABVD)] baslandi. Kemoterapi sonrasi sikayetleri gerileyen hastanin 6demleri ve
proteindirisi kayboldu. Kemoterapi sonrasi radyoterapi alan hasta halen remisyonda
ve iZemine devam edilmektedir.

SONUG: Nefrotik sendrom, HL'li cocuklarda nadir gérllen bir paraneoplastik
durumdur. Primer hastaliyin remisyonu ile nefrotik sendromun da diizelecegi
bilinmelidir.
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Germ Hiicre Tiimérlii Olgularin Ozellikleri ve
Tedavi Sonuglari
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AMAG: Germ hcreli timor (GHT) tanisi alan hastalarin genel dzellikleri, yasam
analizeri ve sagkalima etkili faktorlerin degerlendirilmesi amaglandi.

HASTALAR ve YONTEM: 1998-2014 yillari arasinda merkezimizde GHT tanisi
alan hastalar retrospektif olarak degerlendirildi. Klinik ve laboratuvar verileri,
uygulanan tedavi, sagkalim ve prognostik faktorler belirlendi.

BULGULAR: 102 (40 erkek, 62 kiz) hastanin tanida ortalama yasi 62,37 (3 gtin -
213 ay) aydi. Erkek/kiz orani 0.64 bulundu. Hastalarin timor yerlesimine gore
dagilimi; 52 (%50,9) gonad, 39 (%38,2) sakrokoksigeal, 2 (%1,9) gonad disI
abdomen, 2 (%1,9) mediasten, 3 (%2,9) intrakranial, 4 (%3,9) diger bélgelerde idi.
Olgularin %18,6 si (n=19) antenatal usg ile, %50 (n=51) si kitle ile, % 6,8 (n=7)i
rastlantisal, % 24,5 (n=25)i ise nonspesifik gsikayetler nedeni ile yapilan
incelemelerle tani aldu. ilk tanida hastalarin %82,3 (n=84)'(ine total eksizyon,%6,8
(n=7)'ine subtotal eksizyon, %10,7 (n=11) sine biyopsi yapildi. Bakilabilen
hastalarda preoperatif AFP degerleri %49 (n=50) hastada yas araligina gére
normalden ylksek, %24,5 (n=25) hastada ise normaldi. Patoloji sonucuna gére
%52,9 (n=54) hasta malign, %47 (n=48) hasta benign tanialdi. Histopatolojiye gore
hastalarin dagilimi; matr teratom %47 (n=48), immatir teratom %9,8 (n=10),
endodermal sinls tumord %20,5 (n=21), embriyonel karsinom %5,8 (n=6), mikst tip
%58 (n=6), germinom %10,7 (n=11) idi. Tani aninda %82,3 (n=84) hastada
metastaz yokken, %17,6 (n=18) hasta metastatikti. TUm hastalara cerrahi tedavi
uygulanirken, malign olan 46/54 hasta cerrahi sonrasi kemoterapi, baslangicta
benign tani alan 1 hasta ise nilks sonrasi kemoterapi aldi. 4 hastaya ise ayni
zamanda radyoterapi uygulandi. Hastalarin %9,8 (n=10) inde farkli zamanlarda
niiks gorildu. Hastalarin %85,2 (n=87)'i sa§ ve izemde, %5,8 (n=6)'i iZzemsiz,
%8.,8 (n=9)'i ise kaybedildi.
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Malign GHT tanisi alan hastalarda 2 yilik genel yasam hizi (OS) %91, olaysiz
yasam hizi (EFS) %89 saptandi. Tani aninda metastatik olan hastalarda OS %75
iken, non-metastatik olanlarda %97 idi.

SONUGC: GHT gocukluk ¢agi tiimérlerinin %2-3 kadarini olusturmaktadir. T imér
belirtegleri tani ve takipte yol gostericidir. Cerrahi ve endike olan vakalarda
kemoterapi ile yasam oranlari ylksektir.
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Karinda Dev Kitle Nedeni: Over Kisti
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GIRIS: Karin ici kitleler, dzellikle retroperitoneal bdlgedekiler, biyiik boyutiara
ulagincaya kadar gozden kagabilir. Karin sisligi nedeniyle bagwuran ve ¢ok buyik
boyutlarda kitle saptanan iki hasta sunuldu.

OLGU 1: Onyedi yas kiz hasta iki ay dnce baslayan karinda sislik yakinmasi ile
baswrdu. Fizk muayenesinde karin sol tarafta yumusak kivamli kitle palpe edildi,
diger sistem muayeneleri normaldi. Laboratuvar degerlendirmesinde hemogram ve
biyokimya degerleri normaldi. T imor belirtegleri AFP:3,27 u/uL, B-HCG <1,2 u/uL,
CEA: 1,24ng/mL, CA-125: 17,8u/mL, Ca 19-9: 8u/mL saptandi. Yapilan USG’de
batin Ust kadrandan mesane Ust komsuluguna kadar uzanim gésteren yaklasik
143x72x132 mm boyutlarinda kalin cidarli anekoik kistik kitle saptandi. Manyetik
rezonans gorintilemesinde sol over parankimi izenmedi, pelvik fossayi dolduran,
suprapubik bolgeye uzanan 20x15x9 cm, solid komponenti olmayan, septasiz kistik
lezyon olarak tanimlandi. Cocuk cerrahisi tarafindan sol dev over kistine
laparoskopik enukleasyonu uygulandi. Histopatolojisi seréz kistadenofibrom olarak
raporlandi. Hasta sorunsuzizemdedir.

OLGU 2: Onalti yas kiz hasta, yaklasik 1 yildir karinda sislik yakinmasi mevcuttu
ve son bir ayda sikayetinde artis olmasi nedeniyle bagwrdu. Fizk muayenesinde
tim batini dolduran ve sinin net belilenemeyen, agrisiz kitle palpe edildi.
Laboratuvar degerlendirmelerinde hemogram ve biyokimya degerleri normaldi.
TUmor belirtegleri AFP: 1,85 u/uL, B-HCG < 1,2 u/pL bulundu. Batin US'de
epigastrium dlzeyinden baslayip pelvise kadar tim batini dolduran kistik kitle
saptandi. Yapilan MRI'da pelvik fossayl dolduran Ust abdomene dogru uzanan
tamamiinceleme alanina girmeyen kistik lezyon olarak raporlandi. Gocuk cerrahisi
tarafindan sag overden kaynagini alan tim batini dolduran 30x40 cm kistik kitle
eksize edildi. Histopatolojisi “ser6z epitelle doseli basit kist’ olarak raporlandi.
Hastamiz sorunsuzizemdedir.
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SONUG: Over kistleri sik goriilmekle beraber dev boyutlara ulasanlari nadirdir.
Kistin lokalizasyonu, buyuklugu ve basisina bagli olarak hastalar akut batin tablosu
ile bagwrabilir. Karindaki pir kistik kitielerde benign hastaliklar 6n plandadir.
Cerrahi ve kitlenin histopatolojik degerlendiriimesi ile kesin taniya gidilebilir.
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