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Degerli Meslektaslarimiz,

19. Ulusal Uludag Pediatri Kig Kongresi’ni 12 - 15 Mart 2023 tarihleri arasinda daha dnceki
yillarda oldugu gibi Uludag’da diizenlemek tizere hazirliklarimizi yaptik. Bunu duyurmak ve
sizleri kongremize davet etmekten biliylik mutluluk duymaktayiz.

Pediatrinin ¢esitli dallarindaki gelismeleri birlikte degerlendirmek igin {ilkemizin seckin
universitelerinin tip fakiiltelerinden c¢ok degerli bilim insanlarmi bilgilerini bizimle
paylasmalar1 igin davet edecegiz. Ayrica yurt disindan konuklarimiz olacak. Sizlere doyurucu
bir bilimsel program sunabilmek amaciyla ¢aligmalarimiza baglamis bulunmaktayiz.

Geleneksel hale gelen ve 6zlenen Uludag Pediatri Kis Kongremizde pediatrinin ¢esitli dallarini
iceren konularda panel, konferans, serbest bildiri, poster ve interaktif oturumlar yer alacaktir.

Kongremizde sunulmak iizere génderilen bildiriler bilim kurulu tarafindan degerlendirilerek bir
kismi serbest bildiri olarak sunulacak ve yine degerlendirme sonucu 6nemli bulunan ilk {i¢
bildiriye 6nemli tesvik ddiilleri verilecektir.

Giin boyu devam edecek bilimsel oturumlarin yaninda, dinlendirici bir sosyal program ile hosca
vakit ge¢irmenizi amaclamaktayiz. Uludag’in farkli atmosferinde bulugsmak ve bilimsel
zenginlik yaninda doganin giizelliklerinin tadina birlikte varabilmenin heyecanini duyuyor, sizi
kongremizde gormek istiyoruz. Katiliminiz bize gii¢ verecektir.

Kongremizde bulusmak iizere saglikli giinler diler, saygilar sunariz

Prof. Dr. Nihat Sapan
19. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi Baskam
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Dr. Ozlem Bostan
Dr. Solmaz Celebi
Dr. Birol Baytan
Dr. Halil Saglam
Dr. Hilal Ozkan
Dr. Bilal Yildiz
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BIiLIMSEL PROGRAM

12 Mart 2023, Pazar

14:00 -
16:00

17:00 -
17:30

17:30 -
18:00

18:00 -
19:00

21:00 -
22:00

A Salonu B Salonu

KURS 1: AKCIGER
ENFEKSIYONLARINDA
GORUNTULEME;
INTERAKTIF
DEGERLENDIRME

Oturum Bagkanlari:
Solmaz Celebi,
Mustafa Hacimustafaoglu

Cocuklarda Akciger
Enfeksiyonlarinda
Vazgegilmez Temel Tam
Yontemi: Akciger Grafisi
Figen Palabiyik

Cocuklarda Hangi
Hastalarda Ne Zaman
Akciger Tomografisi
Cekilmeli ve Nasil
Degerlendirilmeli?
Figen Palabiyik

Cocuklarda Akciger
Enfeksiyonlarinin
Degerlendirilmesinde Yeni
Yiikselen Trend: Akciger
Ultrasonu

Figen Palabiyik

Acihis Toreni

ACILIS
PANELI

Oturum
Baskanlar:
Nihat Sapan,
Sebnem Kili¢

Epitel Bariyer
Hipotezinde Yeni
Kanitlar

Cezmi Akdis

Allerjide
Tolerans
Gelisimi
Miibeccel Akdis

Mizah ve Tip
Kerim Giiler

C Salonu

KURS 2:
PUBERTE

Oturum
Baskanlar:
Omer Tarim,
Erdal Eren

Erken puberte
Ece Bober

Geg puberte
Ayla Giiven

Ara

D Salonu E Salonu

KURS 3: KURS 4:

COCUK ACIL HEMOGRAMDAN

VE YOGUN TANIYA

BAKIM

KURSU Oturum Baskani:
Unsal Giinay

Oturum

Baskanlar1: Birol Baytan

Caglar Odek Melike Sezgin Evim

Temel yasam

destegi .

Caglar Odek

Stk goriilen ritm

bozukluklar:

Fahrettin Uysal

Soktaki hastaya
yaklasim_
Caglar Odek

Travmal
hastaya yaklasim
Ayse
Giiltekingil



13 Mart 2023, Pazartesi

08:00 -
09:00

09:00 -
10:00

A Salonu

PANEL -2 YENIDOGAN (DR.
OGRETIM UYESI FATIiH
KILICBAY OTURUMU)

Oturum Bagkanlari:
Nilgiin Kéksal,
Merih Cetinkaya

Yenidogan Konvulziyonlarinda
Tedavi
Sule Yigit

Geg Pretermde Stk Goriilen Sorunlar
Salih Cagn Cakar

PANEL —4 COCUK ALLERJi

Oturum Baskanlari:
Zeynep Tamay,
Metin Aydogan

ISPA Tiirkiye Rehberinde Neredeyiz
Esra Ozek Yiicel

Nadir Gériilen Besin Allerjileri
Nursen Giinaydin

B Salonu

PANEL -3 COCUK
GOGUS HASTALIKLARI

Oturum Baskanlar:
Ugur Ozcelik,
Nihat Sapan

Ulusal Kistik Fibrozis Kayit
Sistemi
Deniz Dogru Ersoz

Kistik Fibrozis Dist
Brongektaziler
Biilent Karadag

PANEL - 5 COCUK
GASTRO
COCUKLARDA
PANKREATITE
YAKLASIM

Oturum Baskani:
Tanju Ozkan

Pankretatit, Etyoloji, Yaklagim
ve Yonetimi
Zarife Kuloglu

Kronik ve rekiirent pankreatit
Sinan Sar1

C Salonu

SOZEL BiLDIiRi
OTURUMU -1

Oturum Bagkanlari:
Ertugrul Kiykim,
Nur Arslan

SB22SEGAWA Hastaligi; Tek
Merkez TecriibesiTugba
Akbey Kocak, Sahin Erdol

SB54Ge¢ Tani Fenilketontiri
Hastalarinda Kraniyal
Manyetik Rezonans
Goriintiileme Skorlamast ve
Klinik Hliskisinin
Degerlendirilmesi

Kismet Ciki, Derya Bako

SB65Galaktozemi Olgu Serisi;
Klinik, Laboratuvar ve Genetik
Ozellikleri

Siimeyra irem Duran, Sevil
Dorum, Kaan Demirdren

SB23Ure Déngiisti Bozuklugu
Tanist Ile Eledigimiz
Olgularin Degerlendirilmesi:
Tek Merkez Deneyimi

Avydan Sezgin Ersoy, Sahin
Erdol

SOZEL BIiLDiRi
OTURUMU -2

Oturum Bagkanlarn:
Ece Bober,
Ayla Giiven

SB67Idiyopatik Santral Erken
Puberte Olgularimn
Degerlendirilmesi: Tek Merkez
Deneyimi

Digdem Bezen, Mahmut
Caner Us

SB79Cocukluk Caginda
Papiller Tiroid Kanseri Tanist
Alan Olgularimiz

Burcin Cicek, Asan Onder
Camas, Mervenur Hepokur,
Sibel Ergin Sahin, Banu
Nursoy Sirvan, Hamdi Cihan
Emeksiz



10:00 -
10:30

10:30 -
11:30

PANEL — 6 COCUK ALLERJi

HISILTILI BEBEKLER

Oturum Baskanlari:
Nihat Sapan,
Yakup Canitez

Huisilti Mi, Astim Mi?
Koray Harmanci

Husilti Tespitinde Wheezescan
Mustafa Arga

PANEL -7 COCUK
ENDOKRIN

Oturum Baskanlari:
Halil Saglam, Erdal Eren

Boy Kisalig
Filiz Tiitiinciiler Kokenli

Oberzite
Doga Tiirkkahraman

SB92Yeni Tam Alan Tip 1
Diyabetes Mellitus
Hastalarimin Ozelliklerinin
Degerlendirilmesi

Zekive Kiipcii, Aysenur
Yegnidemir, Biisra Bilim
Tiirkcan, Servet Yel

SB93Hipertiroidi Klinigi Ile
Bagvuran Olgularin Tan ve
Takip Ozellikleri

Yasemin Denkboy (")ngen,
Ozlem Kara

SB94Kiz Cocuklarinda
Puberte Degerlendirilmesinde
Pelvik Ultrasonografinin Yeri
Didem Helvacioglu, Erhan
Biyikh, Abdullah Bereket

SB91Konjenital Adrenal
Hiperplazi Taramas: Uludag
Universitesi Cocuk
Endokrinoloji Klinigi Birinci
Yil Sonuclar:

Hatice Nursoy, Kadriye
Cansu Sahin, Meltem Buhur
Pirimoglu, Sibel Baykut,
Zehra Kuscu, Erdal Eren,
Halil Saglam, Omer Faruk
Tarim

SOZEL BIiLDiRi
OTURUMU -3

Oturum Baskanlar:
Omer Faruk Beser,
Sinan Sar1

SB9Cocuklarda Son
Donemdeki Tehlike: Coklu
Miknatis Yutulmas
Onursal Varhkh, Mustafa
Alper Akay, Belkis ipekei

SB66nflamatuvar Bagirsak
Hastaligr Tanili Cocuklarda
Ila¢ Yan Etkilerinin
Degerlendirilmesi

Berra Nur Aksakal, Meltem
Onder, Yusuf Aydemir,
Zeren Bans




11:30 -
12:30

12:30 -
14:00

14:00 -
15:00

15:00 -
16:00

UYDU SEMPOZYUM -1

Tiirkiye'de Meningokok B ye Kars
Erken Korunmanmin Onemi
Eda Kepenekli Kadayifa

UYDU SEMPOZYUM - 2/
COCUK METABOLIZMA
OLGULARLA
MUKOPOLISAKKARIDOZLARA
YAKLASIM

Oturum Bagkanlari:
Nur Arslan,Sahin Erdoél

Lizozomal Hastaliklara Genel
Yaklasim Tani ve Tedavi
Nur Arslan

Olgularla Mukopolisakkaridoz
Tiplerinde Tam ve Tip-1l Tedavisi
Ertugrul Kiykim

PANEL - 8 COCUK
ROMATOLOJI
Oturum Baskanlari:
Osman Donmez,
Sebnem Kili¢

FMF Dust Periyodik Ates Sendromlart
Yelda Bilginer

Romatizmal Hastaliklarda Eklem Dist
Bulgular Bize Ne Soyler?
Ozgiir Kasapcopur

PANEL - 9 COCUK
GASTRO

AKUT KARACIGER
YETMEZLiGINDEN
KARACIGER NAKLINE
GIDEN SURECTE
PEDIiATRiI UZMANININ
YONLENDiRMESI

Oturum Baskanlari:
Ekrem Kaya,
Tanju Basarir Ozkan

Akut Karaciger Yetmezligi
Tanist
Vildan Ertekin

KC Yetmezliginden Nakle
Giden Siire¢
Cigdem Arikan

SB1014kut Karaciger
Yetmezligi ile Basvuran,
Wilson Tanist Alan Olgularda
Plazmaferez Deneyim

Enes Turan, Taner Ozgiir,
Ismail Erokutan, Ebru
Tayfun Sentiirk, Tanju
Miinevver Ozkan

SB73Eriskinde Mide
Kanserinin Stk Oldugu Dogu
Anadolu Bolgesi'nde Cocukluk
Caginda Helikobakter Pilori
Gastriti ve Gastrik Intestinal
Metaplazi Sikhig ve Ozellikleri

Duygu Demirtas, Serap
Dogan

SOZEL BIiLDIiRi
OTURUMU -4

Oturum Bagkanlarn:
Mehtap Yazicioglu,
Maleyka Karimova

SB8Bursa Il Merkezindeki
Likégretim Okullart
Osrencileri Arasinda Ilag
Allerjisi Stkligi

Kezban ipek Demir, Yakup
Canitez, Nihat Sapan

SB24Deri Prik Testleri Hangi
Hastalarda Tekrarlanmalidir?
Ezgi Topyildiz, Handan
Duman Senol, Ayse Aygiin,
Mehmet Geyik, Figen Giilen,
Esen Demir



16:00 -
16:30

16:30 -
17:30

PANEL - 10 COCUK ALLERJI

(UZ. DR. ADNAN YUCE
OTURUMU)
ALLERJIK ACILLER

Oturum Bagkanlari:
Nihat Sapan,
Cevdet Ozdemir

Akut Astim Atagi
Siikrii Cekic

Anafilaksi
Hikmet Tekin Nacaroglu

KONFERANS -1
COCUK ENFEKSIYON

Oturum Bagkanlari:
ibrahim Ildirim,
Mustafa Hacimustafaoglu

Olgularia, Sorunlu Atesli
Cocugun Yonetimi
Solmaz Celebi
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SB31Alerjik Rinitin Siddeti Ile
Dislipidemi Arasmdaki
Iliskinin Degerlendirilmesi
Fatih Cicek, Tark Kirkgoz

SB36Yumurta Alerjisi Tolerans
Faktorleri

Handan Duman Senol,
Mehmet Geyik, Ayse Aygiin,
Ezgi Topyildiz, Figen Giilen,
Esen Demir

SB37Cocuk Alerji
Poliklinigine Basvuran
Anafilaksi Tamli Hastalarin
Klinik Ozelliklerinin
Degerlendirilmesi

Ugur Altas, Zeynep Meva
Altas

SB89COVID-19 Pandemisinin
Atopik Cocuklarda Alerjen
Duyarlhiligina Etkisi

Yagmur Hazal Sadirvan

Oguzkaya, Siikrii Cekic,
Yakup Canitez, Nihat Sapan

SOZEL BIiLDiRi
OTURUMU -5

Oturum Bagkanlari:
Hiiseyin Giilen,
Sule Yigit

SB100Cocukluk Cagi Lenfoma
ve Solid Tiimérlerinde
Demografik Ozelliklerin
Degerlendirilmesi: Uludag
Universitesi Tip Fakiiltesi
Pediatrik Onkoloji Deneyimi
Avtiil Temuroglu, Yunus
Murat Akcabelen, Fatma
Aslan, Gokalp Aksoy, Metin
Demirkaya, Hiilya Oztiirk
Nazhoglu, Ulviye
Yal¢inkaya, Betiil Sevinir

SB14Katilma Nobeti Nedeni ile
Cocuk Néroloji Polikliniginde
Takip Edilen Hastalarin
Degerlendirilmesi

Fatih Mehmet Akif Ozdemir,
Halil Celik

SB12Yenidoganlarda
Transfontanel ve Abdominal
Ultrason Tarama Sonuglarimiz
Muhammed Yasar Kiling,
Siilleyman Sahin




SB75Yenidogan Yogun
Bakimda Izlenen Ileri Derece
Preterm Bebeklerde Tiroid
Fonksiyonlarinin Retrospektif
Olarak Degerlendirilmesi
ipek Giiney Varal, Gaffari

Tung, Selcan Gecioglu,
Ozlem Kara

SB105Prenatal Maternal
SARS-CoV-2 ile [liskili
Yenidogan Multisistem
Inflamatuar Sendrom (MIS-N):
Tiirkiye'de Ilk Vaka Serisi
Cansu Yildirim Sivrikaya,
Hilal Ozkan, Kevser Ustiin
Elmas, Fatma Kocael, Salih
Cagnr Cakar, Solmaz Celebi,
Mustafa Hacimustafaoglu,
Fahrettin Uysal, Ozlem
Mehtap Bostan, Nilgiin
Koksal

17:30 -
16:00 Poster Sunumlar

21:00 -  Nobel Odiillerinin Onemi
22:00 Tansu Salman

11



14 Mart 2023, Sah

A Salonu B Salonu C Salonu
08:00- PANEL -11 COCUK PANEL 12 - YOGUN BAKIM  SOZEL BIiLDiRi OTURUMU —
09:00  ALLERJi-GOGUS (PROF.DR. SEPSiSi NASIL 6
ESEN DEMiR EMEKLILiK YONETELIM?
OTURUMU) . Oturum Baskanlari:
COCUKLUK. CAGI . Oturum Bagkanlari: Kiirsad Tokel,
ALERJILERINE PRATIK Mustafa Hacimustafaoglu, Yakup Ergiil
YAKLASIMLAR Caglar (”)dekn
SB28Pediatrik Enfektif
Oturum Baskanlar1: Cocuk Acil Servisinde Endokardit Olgularimn
Esen Demir, Ayse Giiltekingil Retrospektif Degerlendirilmesi;
Haluk Cokugras 20 Yillik Tek Merkez Deneyimi
5 Hasan Tiirkmen, Mehmet Taha
Allerjik Rinit gzg::rygﬁtilgaklmda Kokbiyik, Abdiisselam Geng,
Figen Giilen Fahrettin Uysal, Ozlem Mehtap

Bostan, Solmaz Celebi, Ergiin
Uyku Apne Sendromu Cil, Isik Senkaya Signak
Ayse Ayzit Sakall

SB34Bursa llinde 6-18 Yas Arasi
Yarigmali Spor Yapan Lisansl
Sporcularda Elektrokardiyografik
Bulgularin Degerlendirilmesi
irfan Oz, Hasan Tiirkmen,
Abdiisselam Geng, Fahrettin
Uysal, Ozlem Mehtap Bostan

SB80Tam
Atriyoventriyoventrikiiler Bloklu
Olgularin Retrospektif Olarak
Degerlendirilmesi: 20 Yillik Tek
Merkez Deneyimi

Mevliide Turan, Abdiisselam
Geng, Hasan Tiirkmen, Mehmet
Taha Kokbiyik, Fahrettin
Uysal, Ozlem Mehtap Bostan,
Ergiin Cil

SB25Saglik Calisanlarina Yonelik
Siddet Degerlendirilmesi: Cocuk
Saghgr ve Hastaliklar Klinigi
Deneyimi

Emine Ozdemir

Kacer, Cengizhan Kilicaslan

09:00-  PANEL - 13 COCUK ALLERJI  PANEL - 14 YENIDOGAN SOZEL BiLDiRi OTURUMU —
10:00 COCUKLUK CAGI (UZM DR METIN BILIK 7

ALERJILERINE PRATIK OTURUMU)

YAKLASIMLAR Oturum Bagkanlari:
Oturum Baskanlar:: Ayca Kiykim,

Oturum Baskanlari: Eren Ozek, Alev Yilmaz

Nermin Giiler, Hilal Ozkan

Mehtap Yazicioglu
Yenidogan Canlandirmasinda

Kronik Urtiker Neler Degisti?

Ceren Can Ozge Altun Kéroglu

Atopik Dermatit Prematiire Bebeklerde Asilama

Pinar Uysal Funda Tiiziin

12



10:00 -
10:30

10:30 -
11:30

PANEL — 15 COCUK GASTRO
— COCUK ALLERJi
OTURUMU

GiS BESIN ALLERJILERI

Oturum Baskanlari:
Fiigen Cullu Cokugras,
Ragsit Vural Yagc1

Gastroenteroloji goziiyle
Omer Faruk Beser

Allerjist Goziiyle
Handan Duman Senol

PANEL - 16 COCUK
NEFROLOJI

Oturum Baskanlari:
Sevgi Mir,
Osman Déonmez

idrar Yolu Enfeksiyonlarinda
(IYE) Profilaksi Yapiimali M1?
Onder Yavascan

Akut Bébrek Hasart (ABH): Tani
ve Tedavi
Bilal Yildiz

13

SB13Juvenil Skleroderma Taml
Cocuk Hastalarda Interferon Gen
Ekspresyonu ve Hastalik
Abktivasyon Iliskisinin
Arastirilmasi

Hiilya Kése, Abdurrahman
Simsek, Muhammed Ali
Kizmaz, Tugg¢e Bozkurt, Ferdi
Oztiirk, Ferah Budak, Hayriye
Saricaoglu, Sara Sebnem Kili¢

SB82 TNFRSF13B (TACI) Gen
Mutasyonu Saptanan
Hastalarimizin Degerlendirilmesi:
3.Basamak Deneyimi

Zuhal Karal, Yasin Karali,
Sara Sebnem Kili¢

SB20Cocuk Romatoloji Boliimiine
Tekrarlayan Ates Sikayeti ile
Basvuran Hastalarin Fenotipik
Ozellikleri

Tuba Kurt, Sefika Elmas
Bozdemir

SB7Cocukluk Caginda Sistin Tags
ve Sistintiri Tanilar ile Takip
Edilen Hastalarin Klinik
Sonuclar:

Hiilya Gézde Onal, Hiilya
Nalgacioglu, Demet Tekcan
Karah

SB39A4rtmis Serum Solubl
Endoglin Diizeyleri Kronik
Bébrek Hastaligi Olan
Cocuklarda Hipertansiyon I¢in
Bir Belirte¢ Olabilir

Nuran Cetin, Meltem Onder

SB59Ureteropelvik Bileske
Darligi Tanily Hastalarumizin
Hidronefroz Siddet Skorlamas ile
Degerlendirilmesi

Okan Akaci, izel Kahraman

SOZEL BiLDiRi OTURUMU -
8

Oturum Bagkanlari:
Yildiz Camcioglu,
Figen Giilen



11:30 -
12:30

12:30 -
13:30

UYDU SEMPOZYUM - 3/ GSK

Oturum Baskani:
Nihat Sapan

Agir Eozinofilik Astimda Anti IL-5
Tedavisi & Biyolojik Tedaviye Dair
Merak Edilenler

Siikrii Cekic

14

SB29Covid-19 Oncesi Donemde
Human Bokaviriis Enfeksiyonu:
Prevelanst ve Klinik Spektrumu
Fevziye Coksiier, Candan
Cicek, Handan Duman Senol,
Meral Barhk, Mehmet Mustafa
Ozaslan, Bahar Girgin Dindar,
Figen Giilen, Esen Demir

SB42Cocukluk Cagr Plevral
Efiizyonlarimin Klinik ve
Epidemiyolojik Ozelliklerinin
Degerlendirilmesi

Mahmut Can Kizil, Yal¢in
Kara, Meltem Onder, Nidai
Dalokay, Giirkan Bozan, Eylem
Kiral, Cigdem Oztunah,
Mehmet Surhan Arda, Tercan
Us, Hiiseyin ilhan, Omer Kilig,
Ener Cagr Dinleyici

SB86Pandemi Sonrasi Pediatrik
Invaziv Bakteriyel Enfeksiyon
Olgularimn Degerlendirilmesi
Berra Nur Aksakal, Yal¢in
Kara, Mahmut Can Kizil,
Giirkan Bozan, Eylem Kiral,
Melek Kezban Giirbiiz, Mehmet
Surhan Arda, Hiiseyin ilhan,
Tercan Us, Omer Kili¢, Ener
Cagri Dinleyici

SB99Cocuk Acil Serviste Akut
Otitis Media Tanis1 Alan
Hastalarda Antibiyotik
Tercihlerinin Degerlendirilmesi
Beste Devril, Taylan Celik,
Fatih Battal

SB90Grisel Sendromu Tanisi Alan
Vakalarumiz ve Literatiir
Tartismast

Fatma Dilsad Aksoy, Beyhan
Biilbiil, Cansu Turan, Mevliit
Ozgiir Taskapihoglu, Zeynep
Yazici, Solmaz Celebi, Mustafa
Kemal Hacimustafaoglu




13:30 PANEL -17 COCUK

- NEFROLOJI

14:30
Oturum Bagkanlari:
Enver Hasanoglu,
Osman Déonmez

Cocuk ve Hipertansiyon
Alev Yilmaz

Antenetal Hidronefroz (ANH)
Tanist Almis Bebek: Ne Zaman?
Nasil Izlenmeli?

Cengiz Candan

14:30 PANEL - 19 GENEL

- PEDIATRI

15:30
Degisen Diinya, Degisen
Enfeksiyonlar ve Tedaviler
Ates KaraHasan Tezer

PANEL - 18 COCUK
HEMATOLOJI
SORULARLA COCUK
HEMATOLOJI

Oturum Bagkanlari:
Hiiseyin Giilen,
Adalet Meral Giines

Sorularla Cocukluk Caginda
Transfiizyon
Ozlem Tiifekci

Sorularla Cocukluk Caginda
Trombositopeni
Yesim Oymak

PANEL - 20 COCUK
KARDIYOLOJi (PROF.DR.
ERGUN CiL EMEKLILIiK
OTURUMU)

OLGULARLA
COCUKLARDA SIK
GORULEN RiTiM
PROBLEMLERINE

YAKLASIM VE YONETIMIi

Oturum Baskanlari:
Ergiin Cil,
Kiirsad Tokel

Tasiaritmilere Yaklasim ve
Yonetimi
Yakup Ergiil

Bradiaritmilere Yaklagim ve

Yonetim
Fahrettin Uysal

15

SOZEL BiLDiRi OTURUMU -9

Oturum Bagkanlari:
Biilent Karadag,
Esen Demir

SB96Subkutan Venom
Immunoterapisinde Reaksiyonlarin
Degerlendirilmesi

Gozde Ozkan, Siikrii Cekic, Yakup
Canitez, Zuhal Karali, Nihat Sapan

SB114lerji Poliklinigine Atopik
Dermatit On Tanist ile Yonlendirilen
Hastalarda Skabiyez Sikligi

Miijde Tuba Cogiirlii, Ummiigiilsiim
Dikici

SB27Kistik Fibrozisli Cocuklarda
Aminoglikozid Kullanimimin Isitme
Uzerine Etkisi

Mehmet Mustafa Ozaslan, Goksel
Turhal, Mehmet Fatih Ogiit,
Handan Duman Senol, Meral Barhk,
Fevziye Coksuer, Bahar Girgin
Dindar, Figen Giilen, Esen Demir

SB30Bronsektazili Cocuklarda Gégiis
Fizyoterapisine Eklenen Osilatuar
Pozitif Ekspiratuar Basing (OPEP)
Cihazimn Etkinliginin Incelenmesi:
Randomize Kontrollii Calisma

Meral Barhk, Melih Zeren , Beyza
Nur Tosun, Esen Demir , Figen
Giilen

SB71Kistik Fibrozisli Hastalarda
CFTR Modiilatér Kullamim Deneyimi
Merve Korkmaz, Yakup Camtez



15:30
16:00
16:00

17:00

17:00

18:00

18:00

19:00

UYDU SEMPOZYUM - 4/
ORZAX

Beyin, Goz ve Kemik Gelisiminde
Temiz ve Giivenilir Yeni Destek:
Alg Yagi DHA

Hande Namal Tiirkyilmaz

KONFERANS - 2 COCUK
GASTROENTEROLOJI

Oturum Baskanlari:
Rasit Vural Yagcl,
Tanju Basarir Ozkan

Probiyotiklerin Pediatride
Kullanimu
Ener Cagri Dinleyici

PANEL - 21 COCUK
iMMUNOLOJI

Oturum Bagkanlari:
Yildiz Camcioglu,
Giinnur Deniz

Cocukluk Caginda Lenfopeniye
Yaklagim
Ayca Kiykim

KAHVE ARASI

KONFERANS -3 COCUK
ONKOLOJI

Oturum Baskanlari:
Betiil Berrin Sevinir, Metin
Demirkaya

Olgularla Pediatrik Onkolojik
Aciller
Bahar Geng

KONFERANS - 4 COCUK
NOROLOJi

NOROLOJIK YAKINMASI
OLAN COCUGA YAKLASIM

Oturum Baskani:
Mehmet Sait Okan

Muhittin BodurRabia Tiitiincii
Toker
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15 Mart 2023, Carsamba

09:00 -
10:30

10:30 -
11:00

11:00 -
12:00

12:00

A Salonu

COCUK HASTALIKLARINDA
ACILLER

Oturum Baskani:
Unsal Giinay,
Omer Tarim

Cocuk Acil Polikliniginde Pediatrik
Onkoloji Hastasina Yaklasim
Aytiil Temuroglu

Yogun Bakimda Coklu Organ
Yetmezliginde Tedavi
Didar Arslan

Notropenik Cocuga Yaklagim
Yasin Karah

AKILCI ILAC KULLANIMI
OTURUMU

Oturum Baskanlari:
Turgut Ozeke,
Nihat Sapan

Cocuk Gastroenterolojide Akilci Ilag
Kullanim
Taner Ozgiir

Bébrek Hastaliklarinda Akalcr Ilag
Kullanimu
Betiil Akkoyunlu

KAPANIS OTURUMU

Nihat Sapan

09:00 -
10:15

10:15 -
10:45

10:45 -
11:45

11:45 -
12:15
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B Salonu

HEMSIRELIK OTURUMU - 1

Oturum Bagkanlari:
Osman Donmez,
Yiiksel Karademirler

Pediatri Hemsireliginde Kiiltiirel Bakim Yaklagim
Giilbu Tanriverdi

Pediatri Hemgireliginde Inovatif Yaklasimlar
Nurcan Ozyazicioglu

Cocuklarda Hipertansiyon ve Hemsirelik Bakimi
Nuray Cigerdelen

HEMSIRELIK OTURUMU - 2

Oturum Baskanlar:
Caglar Odek,
Ayla Irem Aydin

Cocuklarin Hemsirelere Iliskin Algilamalar
Neslihan Beri¢

Deprem Bolgesinde Dogan, Sevk Edilen veya Bagvuran
Yenidoganin Yonetimi
Kevser Ustiin Elmas

HEMSIRELIK OTURUMU -3 5
OLUMCUL HASTALIGI OLAN COCUGUN VE
BAKIM VERENLERIN GUCLENDIRILMESI

Oturum Bagkanlari:
Melike Sezgin Evim,
Fatma Diizgiin

Cocugun ve Ailenin Giiclendirilmesi
Arzu Cirpan Kantarcioglu

Hemsgirenin Giiglendirilmesi
Pinar Kaya
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PUBERTE
Ece BOBER

Puberte, bireyin sekstiel gelisimini tamamlayarak {ireme yetenegini kazandigi doneme verilen
addir. Noroendokrin sistemdeki bir dizi degisiklikle baslayan bu donem genellikle adolesan
donemiyle esanlamli olarak kullanilirsa da adolesan yani ergenlik donemi g¢ocukluktan
yetiskinlige gecis donemi olarak fiziksel, zihinsel ve ruhsal tim degisimleri i¢ine alir ve
yasamin ikinci on yilin1 kapsayan bir donemdir. Puberte, yani erinlik dénemi adolesan
doneminin i¢inde yer alir.

Puberte hipotalamo-hipofizer gonadal aksin aktivasyonu ile baslar ve baglama zamani genis
fizyolojik varyasyonlar gosterir. Puberte baglama zamanini etkileyen baslica faktorler:
-Bireysel ve genetik ozellikler: Genellikle kiz ¢cocuklari, anneleriyle ayn1 yasta adet goriirler.
Tek yumurta ikizlerindeki gézlemler puberte zamaninin %80 genetik, %20 cevresel faktorlerin
etkisinde oldugunu gostermektedir. Son yillardaki genetik c¢alismalar puberte zamanini
belirleyen genlerin gonadotropin salgilatict hormon(GnRH)reseptor genleri ve KISS-1/GPR54
sistemi denilen reseptor genleri oldugunu gostermistir. Kisspeptin ve kisspeptin reseptor geni
aktive edici mutasyonlar;; MKRN3 geni fonksiyon kaybettirici mutasyonlarr; DLK1
mutasyonlar1 santral puberte prekoksla iligkilidir.

-Cografi farkhliklar: Ekvatordan kutuplara yani soguk iklimlere dogru gidildik¢e ve deniz
kenarindan yiiksek rakimli yerlere dogru gidildikge puberte baslama zamani daha geg
olmaktadir .Burada giines 15181nin melatonin tizerinden etkili oldugu sanilmaktadir.

-Irk ve etnik ozellikler: Amerika Birlesik Devletlerinde yapilan istatistiksel caligmalar Afrika
kokenli ve Latin Amerika kokenlilerde beyaz irka gore puberte baglama yasinin erkeklerde0,5;
kizlarda 1-1,5 yil kadar erken oldugunu gostermektedir.

-Sosyoekonomik gelisme: Yiizyillin egilimi (seculer trend) denilen bu durum kayitlarin
tutuldugu yirminci yiizyilin basindan beri kizlarda menars yasinin sitirekli olarak erkene
kaydigimi gostermektedir. Gozlemler bu erkene kaymanin gelismis iilkelerde ¢ok azalarak
durma noktasina geldigini ancak gelismekte olan {ilkelerde halen siirdiigiinii gostermektedir.
Bu durum sosyoekonomik ve ¢evresel kosullarin bireyin genel saglig1 ve beslenmesi agisindan
optimuma ulasmasi ile ilgili gériinmektedir.

Prenatal ve Postnatal Beslenme: Puberte baglama zaman1 beslenmeden etkilenmektedir .Bu
etki biiytik dl¢iide leptin iizerinden olmaktadir. Daha agir olan ¢ocuklarin puberteye daha erken
girdigi yaygin bir gézlemdir. Kizlarda viicut yag kitlesi ve menars arasinda dnceden ¢ok kabul
goren iliski de son ¢aligmalarla tartigmali bir hal almistir. Intrauterin biiyiime geriligi gdsteren
kizlarda erken adrenars ve ovarian hiperandrojenizm prevalansi yiiksek bulunmustur. Ancak bu
iligki erkeklerde yoktur.

Stres ve Asir1 Fizik Aktivite: Puberte baslama zamanini geciktirme ya da pubertenin
duraklamasina neden olmaktadir. Burada kortikotropin salgilatict hormon (CRH) ve interldkin-
I’in hipotalamo-hipofizer gonadal aksin inhibisyonundan sorumlu olduklar1 gézlenmistir.

Cevresel Endokrin Sistemi Bozucu Ajanlar: Bu ajanlarin erkekte hipospadias, kriptorsidizm,
azalmis sperm sayis1 ve testis kanseri ile iliskisi ile ilgili ¢ok sayida veri olmasina ragmen kizlar
ve puberte baslama zaman ile ilgili veri yoktur. Ancak {iglincii diinya iilkelerinden evlatlik
alinan ¢ocuklardaki erken pubertenin nedeni olabilecegi lizerinde durulmaktadir.
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Seksiiel Dimorfizm: Puberte baslama yasi ve temposu disilerde erkeklere gore Onemli
farkliliklar gosterir. Disilerde hipotalamo-hipofizer gonadal aks erkeklere gore daha ¢abuk
aktive olmaya hazirdir ve bu farklilik yasamin erken dénemlerinden itibaren vardir.Nedeni
muhtemelen prenatal donemde baslayan programlama farkidir. Androjene prenatal donemde
maruz kalan kizlarda puberte seyrinin erkek paterninde oldugu gosterilmistir.

HIPOTALAMO-HIPOFIZER GONADAL AKSIN FONKSIYONU

Intrauterin ddnemde GnRH iireten ndronlar primitif olfaktér plaktan koken alirlar ve daha sonra
medial bazal hipotalamusa go¢ ederler. Ilk trimestr sonunda beliren bu néronlar daha sonra
GnRH salgilamaya baslarlar. GnRH 10 amino asitli peptid yapisinda bir hormon olup yarilanma
omrii ¢ok kisadir.Hipotalamo-hipofizer portal sisteme episodik pulslar halinde
salgilanir.Buradan da on hipofizdeki gonadotropin salgilayan (gonadotrop) hiicrelere
ulasmaktadir.

Hipofizer gonadotropinler Follikiil Stimule edici Hormon (FSH) ve Luteinize edici
Hormon(LH) dur. Bunlar iki subiinitten meydana gelmis glikoproteinlerdir. Alfa subiiniti tiim
hipofizer glikoproteinler i¢in aynidir. Farkli beta subiinitler her bir hipofizer glikoproteinin
immunolojik ve biyolojik 6zgiinliiglinii belirler. Plasentadan salgilanan insan koriyonik
gonadotropini (hCG) LH’a 6zdes yapidadir ve biyolojik etkileri LH ile aynidir. FSH ve LH ayni
gonadotrop hiicreler tarafindan iiretilir. Bu hiicreler 6n hipofiz ig¢ine yaygin bir sekilde
yerlesmislerdir ve kapiller bazal membrana dayanarak sekresyonlarimi bu yolla sistemik
dolasima verirler.

GnRH’un pulsatil sekildeki salinimina bagli olarak gonadotropinler de dolasima pulsatil sekilde
verilirler. FSH’un yarilanma 6mrii LH’dan daha uzun ve metabolik klirensi daha yavastir.
Gonadotropin sekresyonu seks hormonlari tarafindan negatif feedback yoluyla inhibe edilir.
Ayrica gonadal bir peptid olan inhibin selektif olarak FSH’u inhibe eder.

LH testisde Leydig hiicrelerinin membran reseptoriine baglanarak testosteron sentezini saglar.
FSH ise testiste Sertoli hiicrelerindeki spesifik reseptorlere baglanir ve seminifer tubullerin
kitlesini artirir, spermatozoalarin gelisim ve maturasyonunu saglar.Ayrica inhibin sentezini
uyarir.

FSH overde granulosa hiicrelerinin proliferasyonunu saglar ve inhibin sentezini uyarir, ovumun
maturasyonunu saglar, LH reseptorlerini indiikler ve sayilarimi artirir. Ayrica 0Ostojen
sentezindeki son basamak olan hiicre i¢i aromataz aktivitesini saglar. LH overde kolesterolden
androstenedion basamagma dek seks sterodi sentezini saglar, siklusun ortasinda pozitif
feedback yoluyla artan LH ovulasyonu saglar.

Major erkek seks hormonu olan testosteron(T) bir dizi enzimatik doniisiimle kolesterolden
sentezlenir. Bu sentez basamaklar1 adrenal korteksteki ile aynidir. Testosteron dolagimda Seks
Hormon Baglayici Globulin (SHBG)’e baglanarak taginir ve hedef hiicrede aktif olan serbest
forma gecer. Testosteron hedef hiicrede 5-alfa rediiktaz ile dihidrotestosterona (DHT) doniistir
ve X kromozomunun q kolundaki bir gen tarafindan kodlanan androjen reseptoriine baglanarak
etki eder. Testosteronun etkisi dihidrotestosterondan bir miktar farklidir. Testosteron LH
supresyonunu saglar ve Wolfian yapilarin devamini temin ederken DHT eksternal genital
yapilarin virilizasyonundan ve pubertedeki sekonder seks karakterlerinin gelisiminden
sorumludur.

Ostojen overdeki follikiil hiicreleri tarafindan iiretilir ve iiretimi icin hem FSH hem de LH
gereklidir. En aktif formu Estradiol (E2)dur.Dolasimda SHBG’e baglanarak tasinir. Alfa ve
Beta seklinde iki farkli dstrojen reseptorii vardir. Baglica etkilerini meme, uterus, yag doku
dagilimi ve kemik maturasyonu iizerine gosterirler.

HiPOTALAMO-HiPOFiZER GONADAL AKSIN GELiSiMi
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Fetal yasamda ilk trimestr sonundan baglayarak hormon {iretimine gegcen ve aktif olan bu aks i¢
ve dis genital yapilarin olusumu ve erkekteki farklilagmasini saglar. Dogumda suprese olan bu
aks dogumdan birka¢ hafta sonra aktiflesir. Dolasimdaki gonadotropin ve seks steroidi
diizeyleri pubertenin erken evrelerindeki diizeylere ¢ikar. Mini puberte diye adlandirilan bu
donem erkeklerde 5-6 ay, kizlarda ise 1-2 yasmna dek siirer. Daha sonra dolagimdaki
gonadotropin ve seks steroidi diizeyleri tedricen azalir ve 6l¢iim sinirlarinin altina iner. Juvenil
duraklama ya da inhibisyon denilen bu dénem puberte baglamasina dek siirer. Ultrasensitif
assaylar ile yapilan dlgiimler bu inhibisyon doneminde de gonadotropin pulslarinin ¢ok diisiik
amplitiidlerde saliniminin devam ettigini gostermistir.

Pubertedeki fizik degisiklikler baslamadan 6nce GnRH pulslarinin amplitiidii artar. Bunu
sirastyla LH ve FSH amplitiidiindeki artis izler. Puberte dncesinde FSH un amplitiidii LH’dan
fazla iken pubertenin baslamasiyla LH pulslar1 6ne ¢ikar. Puberte doneminde LH diizeyleri her
iki cinste ayn1,FSH diizeyleri ise kizlarda daha yiiksektir.Puberte baslamasiyla beliren 6nemli
bir endokrin degisiklik daha d6nce ¢ok diisiik diizeylerdeki gonadotopin ile suprese edilebilen
GnRH pulslarimin feedback duyarliliginin azalmasidir.

Yapilan in vitro ¢alismalar hipotalamik GnRH iiretiminin spontan olarak bir puls jeneratorii
gibi calistiginm1 gostermektedir. Cocukluk doneminde inhibe olan bu sistem daha sonra
inhibisyonun kalkmasiyla aktif sekresyona baglamaktadir. Bu degisimi diizenleyen hipotalamik
modiilatorlerin en 6nemlileri gama amino biitirik asid (GABA) olup inhibisyonda anahtar rol
oynar. Diger iki néromodiilator olan beta endorfin ve melatonin de inhibisyonu yonetirler. Ama
bunlarin etkileri prepubertal degil daha ziyade peripubertaldir.Noropeptid Y ise GnRH-LH
sekresyonuna hem uyarici, hem de inhibe edici etkiye sahiptir. Glutamat ise aks1 santral uyarici
etkiye sahiptir. ProstoglandinE2, biiylime faktorleri, 6zellikle Transforming Growth Faktor alfa
(TGF-a) ve neuregulinler gibi néronalglial interaksiyonlar ve transkripsyon faktorleri puberte
baslama zamanini yonetirler.

PUBERTEDEKI ENDOKRIN DEGISIKLIKLER

ilk bulgu GnRH pulslarmin frekans ve amplitiidiindeki artis sonucu olusan LH pikleridir.
Puberte 6ncesinde kizlarda daha belirgin ama erkeklerde de dlgiilebilen diizeydeki FSH pulslari
olmasina ragmen LH heriki cinste de 6l¢iim sinirlarinin altindadir. Pubertenin baslamasiyla LH
pikleri Onceleri gece belirir. Puberte ilerledikce LH pulslarindaki artis giindiize dogru
yayilir.Puberte tamamlandiginda gonadotropin pulslar1 24 saat siirekli bir hal almistir ve bu
durum ileri yaglara dek boyle siirer.Gonadotropin diizeylerindeki bu LH dominant artisin
etkisiyle heriki cinste gonadlar biiylir ve seks steroidi salgilamaya baslarlar.Bu pulslarin
etkisiyle Onceleri sabaha karsi saptanabilen seks steroidi diizeylerindeki artig, pubertenin
ilerlemesiyle tiim giline yayilir. Seks steroidi diizeylerindeki ilerleyici artis i¢ ve dig genital
organlarin gelisimi ve bireyin cinse 6zgii dis goriiniim 6zelliklerini kazanmasini saglar.
Cocuklarda 6-8 yas civarinda serum DHEA-S ve androstenedion diizeylerinde artma baglar.
Bunun nedeni santral bir uyar1 olmayip adrenal korteksin androjen sentezinin yapildigr “zona
retikiilaris”in ~ maturasyonudur.Buna  “adrenars” denir.Serumdaki adrenal androjen
diizeylerindeki bu ilerleyici artis heriki cinste pubik killanma,ciltte sebase bezlerin salgilarinin
artmasityla meydana gelen akne olusumu ve erigkin tipi ter kokusunun olusmasindan
sorumludur. Hipotalamo-hipofizer-gonadal aksin aktivasyonuyla eszamanli olarak meydana
gelen bu degisiklikler aksin aktivasyonundan bagimsiz gibi gériinse de aralarinda heniiz isleyisi
tam bilinemeyen bir baglanti vardir. Ornegin adrenal yetmezlikli hastalarda pubertenin
baslamasi gecikirken, gonadal gelisim defekti ya da gonadotropin eksikligi olan olgularda
adrenars gecikmekte ve yetersiz olmaktadir.
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Pubertede kizlarda ostrojenin etkisiyle serum seks hormonu baglayici protein artar, boylece
dolagimdaki testosteronu baglayarak etkin form olan serbest testosteronun diismesine yol acar.
Pubertedeki bir bagka 6nemli degisiklik seks steroidlerinin etkisiyle meydana gelen Biiylime
Hormonu (BH)sekresyonundaki artistir. BH sekresyonundaki artigin yani sira gonadotropin
sekresyonlarinin direk etkisiyle pubertede serum IGF-I diizeyleri birkag¢ kat artar ve bu artis
“pubertal biiylime hamlesi”nden sorumludur.

PUBERTENIN DEGERLENDIRILMESI

Kizlarda ve erkeklerde puberte baglamasi ve gelisiminin degerlendirilmesinde Tanner’in
1960’11 yillarin sonunda gelistirdigi evreleme sistemi glinlimiizde halen kullanilmaktadir. Bu
sistemde kizlarda meme gelisimi ve pubik killanma, erkeklerde genital organ gelisimi ve pubik
killanma evrelendirilir.Degerlendirmede iki farkli parametre kullanilmasinin nedeni heriki
cinste de pubik killanmay1 baslatan hormonlarin adrenal korteks androjenleri olmasi ve bunun
hipotalamo-hipofizer -gonadal akstan bagimsaiz ¢alismasidir.

Tablo I’de kizlarda meme gelisimi ve Tablo II’de pubik killanma evreleri sematik olarak
gosterilmektedir.

MEME GELISIMI

0 Evre I: Puberte oncesidir. Sadece meme basi (papilla) gozlenir.

Evre II: Memelerde tomurcuklanma, meme bas1 halkasinda (areola) hafif genisleme
Evre III: Areola ve meme dokusunda biiyiime,konturlar1 belirgin degildir.

Evre IV: Areola meme dokusu iizerinde ikinci bir ¢ikinti meydana getirir.

Evre V: Areola ile meme dokusu ayni diizeyde, papillada belirginlesme.

0J B @ H|
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PUBIK KILLANMA

0 Evre I: Puberte oncesidir. Pubik kil yoktur. Pubis tlizerinde ince tiiy (vellis) olabilir.
0 Evre II: Labia majorlarin iizerinde seyrek, uzun, hafif pigmente killar belirir.

0 Evre III: Killar sayica artar, kalinlasir,uzar, kivrilma olur ve pubise yayilir.
J
J
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Evre IV: Kalin, kivircik ve pigmente killar eriskin seklini alir, kapladig: alan azdir.
Evre V: Erigskin formunda, ters tliggen seklinde tiim pubik boélgeyi kaplar, uyluk i¢
yliziine yayilir, gobege yayilim yoktur.

I 2 5

Tablo III’de erkeklerde genital gelisim ve pubik killanma evreleri gosterilmektedir.
GENITAL GELISIM

Evre I: Puberte dncesi. Testisler, skrotum ve penis boyutlar1 prepubertaldir.
Evre II: Testislerde biiyiime, skrotum derisinde incelme ve koyulagma.
Evre III: Testis voliimiinde ve penis boyutlarinda arts.

Evre IV: Penis ve glansda biiyiime, glansda belirginlesme

Evre V: Genital organlar erigkin seklini almistir.

[ A I A O A
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PUBIK KILLANMA

M Evre I: Puberte 6ncesidir. Pubik bdlgede ince tily (vellis) olabilir.
0 Evre II: Penis kokiinde seyrek, uzun, hafif, pigmente killar.
0 Evre III: Killar sayica artar, kalinlagir, uzar, kivrilma olur, pubise yayilir.

O Evre IV: Kalin, kivircik ve koyu renkli killar erigskin seklini almistir ancak kapladigi
alan eriskinden azdir.

0 Evre V: Killar erigskin formunda, eskenar dortgen seklinde tiim pubik bolgeyi
kaplar,uyluk i¢ yiiziine yayilir.

@
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PUBERTEDE MEYDANA GELEN DEGISIKLIKLER

I lestes

1.Kizlarda: Kizlarda pubertenin ilk bulgusu meme biiylimesidir. Meme biiyiimesinden
ortalama 6 ay sonra pubik killanma baslar. Populasyonun yaklasik %10-20’sinde ise pubik
killanma meme gelisiminden dnce baslamaktadir. Meme biiyiimesiyle birlikte kizlarda boy artis
hiz1 artar. Bliylime hiz1 6nceki doneme gore2-3 kat artar. Buna “Pubertal Biiyiime Hamles1”
denir ve yasamin siit ¢ocuklugu déoneminden sonraki en hizli biiyiime dénemidir. Bu hizli
biliyiime donemi pik yaptiktan bir siire sonra ve meme gelisiminin baslamasindan ortalama 2 yil
sonra, meme gelisimi evre III’lin sonlarinda menars (ilk adet kanamasi) olur. Menarstan sonra
biliyiime hiz1 giderek azalir ve biiylime plagindaki kikirdaklarin kemikleserek kapanmasiyla
ortalama 16 kemik yasinda biiylime tamamlanir.

Pubik killanmanin baslamasindan ortalama 2 yil sonra aksiler killanma baglar, ancak
bazilarinda aksiler killanma pubik killanma ile eszamanli ya da daha 6nce baslayabilir. Bu
durum patolojik kabul edilmez. Meme gelisimi de tek tarafli baslayabilir ve diger meme 6 ay
kadar sonra biiyiimeye baslayabilir. Adrenal androjenler pubik ve aksiler killanmanin yani sira
ciltte yag bezleri sekresyonunun artmasi, akne gelisimi ve ter kokusundaki degisiklikten
sorumludur.

Pubertede giderek artan Gstrojen diizeylerinin etkisiyle i¢ ve dis genital organlar biiyiir. Over
hacimleri 2,5 mL’den 10 mL’ye dek artar. Uterus uzun ¢ap1 Scm’in {izerine ¢ikar. Labia majora
ve minora’lar biiylir ve genital mukozay1 kaplayan tek katli yassi epitel yerini glikojenden
zengin ¢ok katli yass1 epitele birakir. Iskelette dstrojen etkisiyle pelvis genisler, meme ve
kalcalarda yagdoku birikimi olur. Deri incelir, kadina 6zgii dis gériinlim meydana gelir.

2. Erkeklerde: Erkeklerde pubertenin ilk bulgusu testislerin biiyiimesi ve hacminin 4 ml’ye ya
da uzun c¢apinin 2,5 cm’nin iizerine ¢ikmasidir. Bunu ortalama 6 ay sonra baslayan pubik
killanma izler. Pubik killanma eszamanli ya da daha once baslayabilir ve genellikle pubertenin
gozle goriilen ilk bulgusudur. Pubik killanmadan ortalama 2 y1l sonra aksiler killanma ve ondan
2 yil sonra da cevresel dagilimla sternum iizeri ve yiizdeki killanmalar baglar. Tanner evre
[II’de, testisler 10-12 ml’ye ulastifinda penis biiyiimesi belirginlesir. Erkeklerde pubertal
biiytime hamlesi bu donemde, yani pubertenin ortasinda baslar ve daha uzun siire devam eder.
Daha sonra biiyiime hiz1 azalarak kemik yas1i 18 civarinda biiylime kikirdaklarinin
kapanmasiyla tamamlanir.

Pubertenin ortalarinda artan serum testosteron diizeyine paralel olarak erkeklerde iskelette
toraks ve boyun kisimlarinda genigleme, buna baghh ses kalinlasmasi ve viicut
kompozisyonunda erkege 6zgii degisiklikler meydana gelir. Kemik mineral yogunlugu ve kas
kiitlesi artarken yagdokuda azalma olur. Sperm iiretiminin baglamasi (spermars) genellikle evre
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III sonlarinda olur. Semen analizi ya da erken sabah idrarinda sperm goriilmesiyle dokiimante
edilebilir.

ERKEN PUBERTE (PUBERTE PREKOKYS)

Cesitli Avrupa iilkeleri ve Amerika’da yapilan populasyon ¢alismalar1 puberte baglama yasinin
kizlarda ortalama 10, erkeklerde 12 yas oldugunu gostermektedir.Bunun — 2,5 standart sapmast
ise kizlarda 8, erkeklerde 9 yas olup puberte bulgularinin s6zkonusu yaslardan 6nce baslamasi
erken puberte olarak kabul edilir ve ileri inceleme gerektirir. Son yillarda yapilan bazi
gozlemler Ozellikle kizlarda puberte baslama yasinin erkene kaydigini gostermektedir. Bu
nedenle Amerika Endokrin Cemiyeti 2001 yilinda aldig1 bir kararla beyaz kizlarda erken
puberte yasin1 7°ye ve siyah kizlarda 6 yasa ¢ekmis olup bu yaslardan sonra baslayan puberte
bulgularinda ileri inceleme ve tedaviye gerek gormemistir. Avrupa’daki calismalar ise bu
gozlemlerin aksine puberte baslama yasi ve menars yasinda son 30 yilda kaydadeger bir
degisiklik olmadig1 yoniindedir. Erkeklerde ise puberte baslama yasinda anlamli bir geriye
kayma saptanmamustir.

Erken puberte hipotalamo-hipofizer-gonadal aksin erken aktivasyonu sonucu olusmus ise
“Santral ya da Gergek Puberte Prekoks” olarak adlandirilir. Tiim degisiklikler normal
pubertedeki gibidir. Bazi durumlarda ise aksin aktivasyonu olmadigi halde endojen ya da
eksojen nedenlerle seks steroidlerine maruziyet sonucunda puberte bulgular1 baslayabilir. Buna
“Yalanci ya da Periferik Puberte Prekoks denir. Burada puberte bulgular1 farkli sekillerde ve
sirada goriilebilir ya da karsi cinse ait puberte bulgular1 gozlenebilir (Heteroseksiiel Puberte
Prekoks).

PUBERTE PREKOKS NEDENLERI

I.Santral Puberte Prekoks

1.1diyopatik (sporadik ya da ailevi)

2.SSS anomalileri (dogumsal ya da edinsel)

3. Tiimorler (kraniofarenjiom, gliom, ependimom, LH salgilayan adenom vb)
4.Seks steroidlerine kronik maruziyete sekonder

I1. Periferik Puberte Prekoks
1.Genetik mutasyonlar : - Konjenital Adrenal Hiperplaziler (erkekte)
-McCune-Albright Sendromu
-LH reseptor aktive edici mutasyonlar (erkekte)
-Jeneralize glukokortikoid direnci
2. Ttmorler . -Ostrojen salgilayan over ya da adrenal tiimorleri
-Androjen salgilayan adrenal ya da testis tiimorleri
-Gonadotropin salgilayan tiimorler (erkekte)
3. Sinirl ve geriye donebilen durumlar : -Primer Hipotiroidi
-Eksojen sex steroidine maruziyet
- Overde basit follikiil kistleri
Puberte prekoks olgularinin %80-90’1n1 kizlar olusturmakta, ancak olgularin ¢ogu idiopatik
santral puberte prekoks olup organik ve diger nedenler nadir goriilmektedir. Erkeklerde ise
puberte prekoks nadir goriilmekte ancak altindan genellikle organik bir neden ¢ikmaktadir. Sik
karsilagilan bir baska durum da erkene kaymis ve yavas ilerleyen puberte olup kizlarda sikc¢a
gbzlenen bu durum genellikle tedavi gerektirmemektedir.
Tanisal Degerlendirme
Oykiide motor mental retardasyon, gegirilmis SSS enfeksiyonlari, ndbetler, hipoksik durumlar
ve beyin felci dikkatle sorgulanmali, annenin menars yas1 6grenilmelidir. SSS’deki her tiirli
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patolojinin ¢ocukluk donemindeki fizyolojik juvenil inhibisyonu bozarak hipotalamo-
hipofizer-gonadal aksi1 aktive edebilecegi bilinmelidir.

Fizik incelemede puberte bulgularinin yani sira norolojik muayene ve gormenin
degerlendirilmesi dnemlidir. Derideki makiil ve hipo-hiperpigmente alanlar nérofibromatozis,
McCune- Albright, tuberoskleroz gibi hastaliklarin tanisint koymamizi saglar. Santral erken
puberteli kizlarda pubertal biiyiime hamlesinin de baglamasi nedeniyle boy artisinin ve kemik
maturasyonunun ileride olmasi 6nemli bir klinik bulgudur.

Laboratuvar incelemelerinde random bakilan bazal seks steroidi ve gonadotropinlerin diigiik
olmasi santral pubertenin erken evresinde sik¢a karsilagilan bir bulgudur. Bu nedenle GnRH
testi yapilarak hipotalamo-hipofizer-gonadal aksin aktivasyonu degerlendirilmelidir. Aksin
aktivasyonu saptanan ya da norolojik muayene veya gorme alaninda patoloji gosteren
hastalarda kranial MR ile santral patoloji arastirilmalidir. Periferik puberte prekoksta ise bazal
seks steroidi diizeyleri yiiksek ve gonadotropinler genellikle baskilanmistir. Bu olgularda
abdominopelvik USG ile tiimoérler arastirilmaly, ilgili timor belirtecleri kanda aranmalidir.
Koriyonik gonadotropin (f HCG) salgilayan tiimorler yalniz erkeklerde erken puberteye neden
olurlar ve karaciger, beyin, mediasten veya testis yerlesimli olabilirler. Kizlarda pelvik USG
over ve uterus boyutlari ile overlerdeki asimetrik genisleme ve follikiil kistlerinin taninmasinda
onemli bulgular verir.

Erkek Konjenital Adrenal Hiperplazi (KAH) olgularinin iyi tedavi edilemedigi ya da geg tani
aldig1 durumlarda dolasimdaki androjenlerin aksi aktive ederek santral puberte prekoksa da
neden olabilecegi unutulmamali ve gonadotropinler bakilarak gerekirse GnRH testi
yapilmalidir.

Iyi tedavi edilmemis primer hipotiroidide dolasimdaki yiiksek TSH diizeyleri alfa
subiinitlerinin benzer olmasi nedeniyle FSH reseptorleriyle etkilesime girmekte ve kizlarda
meme biiylimesi ve galaktore, erkeklerde testis biiyiimesi gibi inkomplet puberte bulgularina
yol acabilmektedir. Bu olgularda lineer biiylime ve kemik maturasyonunun geri olacagi
unutulmamalidir.

Tedavi: Santral erken pubertede gerekiyorsa etiyolojiye yonelik cerrahi, radyoterapi ve
kemoterapinin yani sira aktive olmus aksin supresyonu ic¢in uzun etkili GnRH analoglar ile
tedavi gereklidir. Bu ilaglar gonadotropin reseptorlerine baglanarak pulsatil gonadotropin
sekresyonunu geri doniisiimlii olarak durdururlar. Oldukca etkili ve emniyetli ilaglardir.
Periferik erken pubertede tedavi etiyolojiye yoneliktir. Tiimorlerde cerrahi, radyoterapr ve
kemoterapi, KAH olgular1 ve glukokortikoid direncinde glukokortikoid tedavisi uygulanir.
Primer hipotiroidide tiroid replasman tedavisi bulgular1 diizeltir. McCune-Albright sendromu
ve LH reseptoér mutasyonu gibi genetik problemlerde seks steroidi sentezini ya da etkisini bozan
ketokonazol, aromataz inhibitorii, Ostrojen reseptor antagonisti gibi ilaglar kismen etkili
olmaktadir.

PUBERTE VARYANTLARI
Prematiir Telars

Kizlarda beraberinde pubertal biiyliime hamlesi, kemik yas1 ileriligi gibi diger sistemik
puberte bulgular1 olmaksizin goriilen izole meme gelisimidir. En sik 2 ve 6 yas civarinda
goriiliir. GnRH testinde prepubertal ve FSH dominant yanit vardir. Tedavisiz izlem Onerilen
bu olgularin ¢ogunda meme gelisimi 3-6 iginde gerilerken bazi olgularda puberte prekoks
geligebilir.

Prematiir Adrenars

Pubik yada aksiler killanmanin erkekte 9 kizlarda 8 yasindan 6nce baglamasidir. Daha
cok kizlarda goriiliir. Obesite ve diisiik dogum agirligr ile ilgili oldugunu gdsteren ¢ok sayida
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gozlemsel arastirmalar vardir. Non-klasik konjenital Adrenal Hiperplazilerin ilk bulgusu erken
ve egzajere adrenars olabileceginden ayirici tanist mutlaka yapilmalidir. Prematiir adrenarsi
olan kizlarin erken meme gelisimi ya da erken menars olduklarina dair bir veri yoktur.
Genellikle 1limli kemik yas1 ileriligi gozlenen bu olgularin izlemi 6nerilmektedir. Kiz olgularin
ileride polikistik over ve hiperandrojenizm riski tagidiklarini1 gosteren calismalar vardir. Obes
olgularda ileride metabolik sendrom riski bulunmakta ve bu olgularin insiilin direnci ve tip 2
diyabet riski anlatilarak kilo kontrolii saglanmalidir.

Pubertal Jinekomasti

Erkek adolesanlarda pubertenin erken evrelerinde gozlenen meme biiylimesi degisik
calismalarda % 40’a varan oranlarda bildirilmektedir. Ostrojen/ testosteron oranindaki gegici
yiiksekligin olaydan sorumlu oldugu diisiiniilmektedir.Genellikle selim bir seyir gosterir ve
pubertenin ilerlemesi ve dolasimdaki testosteron diizeylerinin artmasiyla 1-3 yilda regrese olur.
Gerileme gostermeyen ve kozmetik sorun yaratan olgularda biiylime ve puberte
tamamlandiktan sonra plastik cerrahi onarimi (meme dokusunun ¢ikarilmasi) onerilir. Patolojik
jinekomasti yapan durumlardan ayirim 6nemlidir. Bunlar spironolakton, dijital vb. ilaglar ile
marivhana vb. madde kullanimi, Klinefelter sendromu, primer ve sekonder hipogonadizm,
testosteron biyosentez defektleri, aromataz aktivitesinin artimi Sertoli hiicre tiimorleri gibi
durumlardir.
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YENIDOGAN KONVULSIiYONLARINDA TEDAVi
Sule YIiGIT
Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi

Konvulsiyon yenidogan doneminde en sik goriilen (1-5/1000 canli dogum) nérolojik acil
durumlardan biridir. Yenidogan donemindeki konvulsiyonlarin g¢ok biiyiik bir kisminin
hipoglisemi, hipokalsemi, hipoksi vb gibi akut bir hastalik veya sorun nedeniyle ortaya ¢iktigi
bilinmektedir. Yenidoganlarda video- elektroensefalografinin (Video- EEG) kaydi tani i¢in ¢ok
onemlidir. Video EEG olanagmin olmadig1 yenidogan iinitelerinde amplifiye EEG (aEEG)
bilinen kisitliliklart olmakla birlikte bu amagla kullanilabilir. International League Against
Epilepsy (ILAE) tarafinda 2021 yilinda yenidogan konvulsiyonlarinin siniflamasi tekrar gozden
gecirilmis ve 6zellikle tanida EEG nin 6nemi vurgulanmistir. Yeni siniflamaya gore nobetler
otomatizm, klonik nobetler, epileptik spazmlar, myoklonik ndbetler, tonik ndbetler, otonomik
nobetler, davranislarin durmasi, ardisik ndbetler ve elektrografik nobetler olarak siniflanmastir.
Bu smiflama nobetleri klinik sekillerine gore gruplandirirken mutlaka EEG ile kanitlanmasi
gerektigini, klinik ndbet olmasa bile EEG de epileptik aktivite saptanmasi durumunda tedavi
verilmesini onermektedir.

Yenidogan konvulsiyonlarinin tedavisinde temel prensip konvulsiyona neden olan sorunun
tedavi edilmesidir. Hipokalsemi, hipoglisemi veya diger tedavi edilebilir metabolik nedenler
oncelikle tedavi edildikten sonra antikonvulsif tedavi baglanmalidir. Yenidogan
konvulsiyonlarmin tedavisinde ilk secenek olarak fenobarbital 20mg/kg 1V yiikleme yapilarak
verilmeli, bir saat sonra kan diizeyi bakilmalidir. Konviilsiyon tekrarlar ise ek doz 10-20mg/kg
fenobarbital yiikleme yapilabilir. Ikinci ilag gerektiginde giiniimiizde levetirasetam
kullanilmaktadir. Levetirasetam 20-50 mg/kg dozda yiiklenmelidir. Konviilsiyon devam eden
hastalarda piridoksin, piridoksal fosfat, folinik asit ve biotin tedaviye eklenebilir. Ikili
antikonvulzan tedaviye ragmen kontrol altina alinamayan ndbetlerde midazolam 0,15 mg/kg
bolus, 1 mikrogram/kg/dak inflizyon baglanabilir.
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GEC PRETERMDE SIK GORULEN SORUNLAR
Salih Cagr1i CAKIR

Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi

Geg preterm terimi, 34%7 ve 36%7 gebelik haftas1 (son adet tarihine gore gebeligin 239 giin-259
giin) arasinda dogan bebekleri tanimlamak igin kullanilmaktadir (1,2). Fizyolojik olarak
maturasyonunu tamamlamamis olan ge¢ preterm bebeklerin sorunlari, bu bebeklerin kilo ve
boy olarak terme yakin olmalar1 nedeniyle ge¢ degerlendirilmistir. Tarihsel siiregte term
bebeklerden biraz kiigiik olarak kabul edilmis olmalari nedeniyle dogum sikliginda artis
olmustur. Yillar igerisinde preterm dogum siklig1 artis géstermis olup, prematiire bebeklerin
%70-75’ini ge¢ preterm bebekler olusturmaktadir (3). Ancak daha yiiksek morbidite ve
mortaliteye sahip olduklar1 konusundaki farkindaliklarin artmasi ve 39 haftadan once yapilan
elektif sezeryanlarin azaltilma cabalariyla, siklig1 2007 yilindan sonra azalmistir. Genel olarak
gec preterm dogum sikligi tilkelere ve yillara gore degiskenlik gostermekte olup ABD’de son
verilere gore %7,6 olarak bildirilmektedir (4). Etiyolojisi multifaktoriyel olup; riskli
durumlarda olusabilecek olumsuz sonu¢ ve 6lii dogum endiselerini azaltmak i¢in yapilan
sezaryen oranlarinda artis olmasi énemli bir etkendir. Geg preterm bebeklerin term bebekler
gibi degerlendirilmemesi gerektigi ile ilgili son zamanlarda artan farkindaliga ragmen, halen bu
haftalardaki endikasyonsuz sezaryen dogumlar devam etmektedir (5). Ayrica yardimer lireme
tekniklerinin gelismesine bagli olarak cogul gebeliklerin sayisindaki artis ve gebe
takiplerindeki iyilesmeler sonucu; intrauterin biiyiime geriligi olan, fetal anomalisi olan ve
intrapartum asfiksideki riskli fetuslarin ge¢ preterm haftasina kadar dogumlarinin
ertelenebilmesine bagli olarak da dogum siklig1 aratabilmektedir (6). Annede kanama ve
hipertansiyon varligi neonatal morbidite riskini daha da arttirmakta olup neonatal morbiditeler
term bebeklerden 7 kat daha fazladir (7). Ayrica ge¢ preterm yenidoganlar, tanimlanmis
herhangi bir maternal veya fetal risk faktorii olmadigi durumda bile yiiksek morbiditeye
sahiptirler (8). Bu bebeklerde, hipotermi, hiperbilirubinemi, hipoglisemi, solunum sikintisi,
apne, beslenme giigliigii, enfeksiyon gibi sorunlar term bebeklere gore daha sik goriilmektedir
(6). Ayrica bu bebeklerde perinatal mortalite ve nérolojik morbidite oranlar1 da ytiksektir (9).
Uzun donem etkileri agisindan geg¢ preterm bebeklerin 24. ay mental ve psikomotor gelisim
skorlar1 term bebeklerden daha diisiik olarak saptanmis olup MDI skorlar1 70 altinda olan
bebeklerin orani termlerden daha fazladir (10). Ayn1 zamanda gec pretermlerde erken ve geg
doénem o6liim riski term bebeklere gore daha yiiksektir (11,12). Erken dogum igin antenatal risk
faktorleri varliginda, erken dogumun bebege getirecegi ek riskler diisiiniilerek dogum karar1
alinmalidir. Anne yaninda izleme alinan gec¢ preterm bebekler solunum sorunlari, beslenme
sorunlar1, hiperbilirubinemi, hipoglisemi ve hipotermi agisindan yakin takip edilmelidir.
Ayaktan izleme alinan ge¢ preterm bebekler, 40 haftaya ulasana kadar hastaneye yatis
gerektirebilecek sorunlar agisindan yakin takip edilmelidir. Geg preterm bebeklerdeki mortalite
ve morbiditelerinin azaltilmasi i¢in, bu bebeklerin dogum sonrasi hastaneden taburculuklari
sirasinda bazi kriterlerin kullanilmasi Onerilmistir (2). Bu kriterler sunlardir: Gestasyonel
haftasinin dogru belirlenmesi, anne ve babanin olasi riskler hakkinda bilgilendirilmesi, ev igin
cevresel ve sosyal risk faktorlerinin gdzden gecirilmesi, aile egitiminin tamamlanmasi,
hastanede anne yani izleminde olasi riskler agisindan yeterli siire takibinin yapilmis olmasi,
taburculuktan 6nceki 24 saat boyunca giysili iken agik yatakta; aksiller viicut 1sis1m1 36,5-37,4
C arasinda koruyabilmesi, solunum sayis1 60/dk altinda olmas1 ve kalp hiz1 100-160/dk olmasi,
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24 saat basarili bir sekilde anneyi emmeyi veya biberonla beslenmeyi gerceklestirmesi, en az
bir kez mekonyum ¢ikisinin olmasi, kilo kaybinin giinlik %2-3’ten fazla ve dogum agirliginin
%7’sinden fazla olmamasi, bilirubin diizeyinin normal sinirlarda olmasi, taburculuktan sonraki
24-48 saat igerisinde olacak sekilde kontroliin planlanmasi, araba koltugunun hazir olmasi. Tiim
prematiire dogumlarin azaltilmasinda oldugu gibi ge¢ preterm bebek dogumlarinin da
azaltilmasi i¢in kadin dogum ile ortak protokollerin yiiriitiilmesi ve ge¢ pereterm bebeklerin
olas1 prematiire sorunlar1 ag¢isindan yakin izlenmesi 6nem tagimaktadir.
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MONOGENIK VE SENDROMIK OBEZITE
Doga TURKKAHRAMAN
Saglik Bilimleri Universitesi, Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi
A. Monogenik Obezite

Monogenik obezite, obezite iligkili tek bir genin mutasyonu sonucu olusan, Mendeliyen kalitim

sekli gosteren, erken baslangicli ve genellikle asiri, kontrol edilemeyen yeme diirtiisii
(hiperfaji) ile karakterize ciddi obezite tipidir. Herhangi bir sendromun pargcasi olabilecegi gibi
(sendromik obezite), izole de olabilir (non-sendromik obezite).

Hipotalamusta bulunan leptin/melanokortin yolagi insanlarda besin aliminin ve istahin
kontroliinde 6nemli ve merkezi bir rol oynar. Giiniimiize kadar bildirilmis monogenik obezite
iligkili mutasyonlarin ¢ogu bu yolakta islev goren proteinleri ve reseptorleri kodlayan genlerde
yer almaktadir. Bu yolaktaki mutasyonlara bagli gelisen obezitenin genel 6zellikleri erken yasta
baslamasi, hiperfajinin bulunmasi ve genellikle santral nedenli hormon eksikliklerinin eslik
etmesidir. Leptin/melanokonortin yolagi yag dokusundan leptin, pankreastan insiilin ve
mideden ghrelin salgilanmasi ve bu hormonlarin arkuat niikleustaki ilgili reseptdrlerine
baglanmasi sonucu aktive olur (1).

Glinlimiize kadar insanlarda leptin/melanokortin yolaginda veya daha {ist kortikal
merkezlerde rol alan ve obeziteye yatkinlik sagladigi diisiiniilen bircok gen saptanmasina
ragmen dogrudan iliskisi net olarak gosterilmis ve Mendelian kalitim 6zelligi tasiyan alt1 adet
gen tanimlanmustir, bunlar; leptin, leptin reseptorii, SH2B1, POMC, PCSK1 ve MC4R dir. Bu
genlerin hepsi MC4R ve iist yolaginda (upstream) islev gérmektedir. MC4R sonrasinda
(downstream) islev goren 6nemli genler SIM1, BDNF ve NTRK2 dir.

MCH4R iist yolak (upstream) islev bozukluklar
1. Konjenital Leptin Eksikligi

Leptin, endokrin bir organ olan yag dokusundan salgilanan ve 167 aminoasitten (16-kD)
olusan peptid bir hormondur. Insanlarda leptin geni (LEP) 7. kromozomda (7931.1) bulunur.
Leptin geninde olusan homozigot mutasyonlar monogenik obezitenin en agir formu olan
konjenital leptin eksikligine (KLE) neden olmaktadir. KLE hastalarinin dogum kilosu normal
olmasina ragmen obezite ve baskilanamayan istah (hiperfaji) genellikle yasamin ilk 6 ayimndan
once ortaya ¢ikmaktadir. Serum leptin diizeyleri genellikle 1 ng/ml’nin altindadir. ilerleyen
yaslarda dislipidemi, hiperinsiilinemi ve karaciger yaglanmasi sik olarak goriilmektedir. Santral
(hipotalamik) hipogonadizm ve santral hipotiroidi, T-hiicrelerinde sayisal ve fonksiyonel
bozukluklar sebebiyle sik ve agir gegirilen solunum yolu enfeksiyonlar1 KLE’ nin diger
Ozellikleri arasinda sayilabilir. KLE hastalarinda lineer biiylime normaldir (2).

Literatiirde yer alan ilk mutasyon 1997 yilinda, akraba evliligi olan Pakistanli bir ailede
tanimlanmistir. Daha sonra 1999 yilinda ayni ailede ilk kez rekombinant leptin tedavisi
basariyla kullanilmigtir (3). Tedavi ile birlikte istah ve yeme diirtiisii belirgin olarak azalmakta,
haftalar igerisinde ciddi bir kilo kayb1 gézlenmektedir. Kilo kaybina ek olarak hastalarin varsa
immiin bozukluklar1 diizelmekte, ¢ocuklarda spontan puberte baslamakta, ST4 diizeyleri
artmakta ve erigskinlerde hipogonadizm ek bir tedaviye gerek kalmaksizin diizelebilmektedir.

2. Leptin Reseptor Eksikligi

Leptin reseptor (LEPR) geni insanlarda kromozom 1p31°de lokalizedir. Leptin reseptor
eksikligi (LRE) otozomal resesif kalitilmakta ve homozigot mutasyonlara sahip bireyler klinik
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olarak KLE’ye ¢ok benzemektedir. Literatiirde yer alan ilk mutasyon 1998 yilinda, akraba
evliligi olan Cezayir asilli bir ailede tanimlanmistir (4). Mutant bireylerin serum leptin
diizeyleri kontrol obez gruba gore belirgin olarak daha yiiksektir. KLE’ye benzer sekilde bu
hastalarin dogum kilolar1 normaldir ve yasamin ilk aylarindan itibaren hizli kilo almaya
bagslarlar. Ciddi hiperfaji ve agliga tahammiilsiizliik en belirgin 6zellikleridir. Bazal viicut 1s1s1
ve metabolik hizlar1 normaldir. Santral (hipotalamik) hipogonadizm ve santral hipotiroidiye
ilaveten immiin disfonksiyon bu hasta grubunda da goriilebilir. Leptin yiiksekligi LRE i¢in her
zaman tan1 koydurucu bir 6zellik degildir. Eksojen obez bireylerde yag dokusunun artisina bagli
serum leptin yiiksekligi zaten beklenen bir bulgudur.

3. SH2B1 Eksikligi

SH2B adaptor protein 1 (SH2B1) hipotalamusta tirozin kinaz iliskili reseptorlere baglanarak
JAK2 aktivitesi artirir ve JAK2/IRS1/2 kompleksini olusturarak post-reseptor leptin
sinyalizasyonunda ve insiilin duyarliliginin olusumunda gorev alir. Insanlarda yapilan ilk
calismada Doche M ve ark. 2012 yilinda 300 morbid obez hastada SH2B1 gen varyasyonlarin
taramis ve bes hastada dort farkli heterozigot mutasyon saptamislardir (5). Bu hastalarin genel
ozellikleri erken baslangicli obezite, hiperfaji, ciddi hiperinsiilinizm ve davranis bozukluklari/
konusma geriligi gibi psikososyal bozukluklarin bulunmasidir.

4. Proopiomelanocortin (POMC) Eksikligi

POMC, insanlarda kromozom 2p23.3’de bulunan POMC geni tarafindan kodlanir ve
PC1/PC2 tarafindan farkli enzimatik basamaklarda parcalanarak ACTH, alfa-, beta-, gama-
MSH, ve beta-endorfine dontisiir. ACTH, adrenal kortekste bulunan reseptoriine (MC2R)
baglanarak kortizol sentezini baslatirken, alfa-MSH, sa¢ ve deride bulunan melanositlerdeki
reseptoriine (MCIR) baglanarak melanin sentezini tetikler. Beta-MSH, alfa-MSH ile beraber
hipotalamusta bulunan MC4R’ne baglanarak enerji balansini ve istahi1 kontrol eder.

POMC gen mutasyonu ilk kez 1998 yilinda Krude ve ark. tarafindan tanimlanmustir.
Homozigot POMC mutasyonuna sahip bu bireylerde yenidogan doneminde ACTH eksikligine
bagli hipokortizolemi, hipoglisemi, kolestaz ve uzamis sarilik bildirilmistir. Hipokotizolemiye
ragmen hiperfaji ve morbid obezite yasamin ilk yillarindan itibaren goriilebilir. Hastalarda
MSH eksikligine bagli olarak 6dmelanin/feomelanin orani artmistir, bu da cilt renginin agik,
saclarin ise sari/kizil renkli olmasina neden olur (6).

Selektif MC4R agonisti olan setmelanotid, POMC eksikligi olan hastalarda basariyla denemis
ve istahin baskilanmasinda ve kilo vermede oldukca etkili oldugu gosterilmistir (7).
Setmelanotidin homozigot LEPR ve PCSK1 gen mutasyonyonlari, Bardet-Biedl ve Alstrom
sendromu gibi MC4R iist yolak bozukluklarina bagli gelisen obez hastalarda kullanimi
konusundaki ¢alismalar halen devam etmektedir.

5. Prohormone Covertase-1 (PC1) Eksikligi

PC1, proprotein convertase 1/3 olarak da isimlendirilir, ndroendokrin ve enteroendokrin
sistemde bulunmakta ve bir¢cok inaktif prohormonun biyolojik olarak aktif peptidlere
doniisiimiinde rol almaktadir. PC1 enzimi insanlarda kromozom 5q15°de yerlesik proprotein
convertase subtilisin/kexin type 1 (PCSK1) geni tarafindan kodlanmaktadir. PCSK1 geninde
olusan homozigot mutasyonlar erken baglangicli morbid obezite, santral hipogonadizm, POMC
islenme bozukluguna bagli ACTH eksikligi (santral adrenal yetmezlik) ve proinsiilin/insiilin
doniisiimiinlin azalmasi sonucu postprandiyal hipoglisemi ile karakterize konjenital PC1/3
eksikligine neden olmaktadir. ilk kez 1997 yilinda Jackson RS ve ark. tarafindan rapor
edilmistir (8). Bu hastalarin 6nemli bir boliimiinde yenidogan déneminde baslayan fakat yillar
icerisinde kendiliginden diizelen israrct malabsorptif diyare mevcuttur. Bu agir ve 1srarci
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diyarenin enteroendokrin sistemde bulunan bazi hormonlarin (progastrin, proglucagon,
glucagon-like peptide gibi) aktif forma donlismesindeki bozukluktan kaynaklandigi
diistiniilmektedir (9). Baz1 hastalarda santral hipotiroidi, santral diyabetes insipidus ve biiyliime
hormonu eksikligi de goriilebilmektedir. Genetik testlerin haricinde tanida artmis serum
proinsiilin/insiilin diizeyleri de yol gosterici olabilir.

6. Melanocortin-4 receptor (MC4R) Eksikligi

MCA4R, 332 aminoasitten olusan, 7 transmemran gecisi olan G-protein coupled reseptor
ailesindendir ve insanlarda kromozom 18q22’de bulunan tek ekzonluk MC4R geni tarafindan
kodlanmaktadir. Reseptoriin endojen agonistleri alfa- ve beta-MSH, antagonisti ise AGRP’dir.
Homozigot MC4R mutasyonlarinin 6nemli 6zellikleri arasinda erken baslangigli morbid
obezite, hiperfaji ve biiylimede hizlanma sayilabilir. Bu hastalarin kemik yaslar1 belirgin olarak
ondedir ve kemik mineral yogunlugu artmistir. Fakat puberte baslangict normaldir. GH/IGF1
aks patolojisi yoktur. Belirgin hiperinsiilineminin biiylime hizlanmasinda rolii oldugu
diistinilmektedir. Hipotalamik hipogonadizm ve hipotiroidi gibi diger endokrinopatiler MC4R
mutasyonlarinda goriilmez.

MC4R mutasyonu toplumda en sik goriilen obezite iligkili mutasyondur. Farooqi ve ark. 500
erken baslangigchh morbid obez bireyde yapmis oldugu bir calismada siklik %35,8 olarak
bildirilmistir. Kalitim sekli otozomal co-dominant’dir (10).

MCH4R alt yolak (downstream) islev bozukluklart
1. Single-minded 1 (SIM1) Eksikligi

SIM proteini basic helix-loop—helix (bHLH) transkripsiyon faktoriidiir ve embriyolojik
hayatta hipotalamusta bulunan PVN ve supraoptik niikleuslarin (SON) gelisiminde 6nemli bir
rol oynamaktadir. Geni, SIM1, 6q16.3de yerlesiktir. Insanlarda heterozigot SIM1 mutasyonu
tasiyan bireylerde erken baslangiglhi morbid obezite ve hiperfajiye ilaveten bazi vakalarda
gelisme geriligi, emosyonel bozukluklar ve atipik otizm bildirilmistir. SIM1 genini igeren 6q
delesyonlarinda Prader-Willi benzeri fenotip goriilebilmektedir (11).

2. Brain-derived neurotrophic factor (BDNF) Eksikligi

BDNF geni ile ilgili giiniimiize kadar bir¢ok klinik/laboratuvar arastirma yapildiysa da
insanlarda mutasyonu gosteren yayinlar son derece kisithdir. Gray J ve ark. tarafindan 2006
yilinda bildirilen ilk vakada BDNF genini kapsayacak sekilde olusan 850 kb’lik de novo
kromozomal inversiyon sonucu BDNF haplo-yetmezligi gelismistir. Hastada erken yasta
baslayan morbid obezite, hiperfaji, mental retardasyon, ciddi hiperaktivite, 6grenme ve hafiza
sorunlart mevcuttur (12).

3. Tyrosine kinase receptor B (TrkB)

BDNF bir noral biiyiime faktoriidiir (ndrotrofin) ve etkisini bir tirozin kinaz reseptorii olan
TrkB’ye baglanarak gosterir. TrkB, 9q21.33’de bulunan NTRK2 (neurotrophic tyrosine
receptor kinase) geni tarafindan kodlanmaktadir. Heterozigot NTRK2 gen mutasyonu (Y722C)
saptanan bir ¢ocukta erken yasta baslayan morbid obezite, hiperfaji, mental retardasyon, otizm
benzeri bulgular, 6grenme ve hafiza sorunlar1 oldugu bildirilmistir (13).

Monogenik obezite mutasyonlarinin goriilme siklig

Monogenik obezite prevelansit ilkeler ve 1rklar arasinda Onemli farkliliklar
gosterebilmektedir. O toplumdaki akraba evliliginin siklig1 prevalansi etkileyen onemli
faktorlerden biridir. Yapilan toplum bazli ¢aligmalarda morbid obezitede en sik goriilen
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mutasyonun MC4R genine ait oldugu saptanmigdir. Akinct A ve ark. Tirkiye’de yapmis
olduklar1 ¢ok merkezli bir ¢alismada, erken baslangicli (<7 yas) ve morbid obez (VKI-SDS >3)
105 ¢ocuk ¢alismaya alinmis ve 41 obezite iligkili gen taranmistir. Calisma sonucunda 6 hastada
(%5,7) patojenik MC4R mutasyonu, 2 hastada (%1,9) patojenik SIM1 mutasyonu ve 3 ayri
hastada birer patojenik heterozigot POMC, PCSK1 ve LEPR mutasyonlar1 saptanmustir.
Kohortta monogenik obezite siklig1 yaklasik %10 olarak bildirilmistir (14).

B. Sendromik Obezite

Obeziteye mental gerilik, dismorfik bulgular ve organ spesifik anomalilerin eslik etmesi
“sendromik obezite” olarak tanimlanmaktadir. Sendromik olmayan monogenik obezitede
oldugu gibi obezite erken baslangighdir (<10 yas) ve hiperfaji belirgindir. Hipotalamik
disfonksiyon ve santral kaynakli endokrinopatiler eslik edebilir. Glinlimiize kadar 30 civarinda
sendrom obezite ile iligkilendirilmistir, bunlardan bazilar1 Tablo 1’de 6zetlenmistir (15). Bu
sendromlar kromozomal anamaliler, genis delesyon/duplikasyonlar, metilasyon bozukluklari
ve tek gen mutasyonlart sonucu olusabilmektedir. Asagida en sik goriilen iki obezite iliskili
sendromdan ayrintilar1 ile bahsedilmistir.

1. Prader- Willi Sendromu (PWS)

PWS en sik goriilen obezite iliskili sendromdur, prevelansi 10.000-30.000 canli dogumda 1
olarak bildirilmektedir. Dogumdan itibaren baslayan agir hipotoni, beslenme giicliigii ve kilo
alamama sorunlar1 1 yasindan sonra hizla diizelerek yerini hiperfaji ve ciddi obezetiye birakir.
Cocukluk doneminde boy kisaligi, ciddi davranis problemleri ve 6grenme giicliigii olabilir,
ortalama 1Q: 65 civarindadir. Endokrin sorunlar arasinda hipogonadizm (genelde santral
kaynakli) ve tip 2 diyabet goriilmekle beraber, bliyiime hormonu eksikligi, santral adrenal
yetmezlik ve santral hipotiroidi de goriilebilmektedir. Dismorfik klinik bulgular1 arasinda;
badem-goz, ince iist dudak, asag1 doniik agiz koseleri, dar yiiz, kiigiik el ve ayaklar, skolyoz ve
genital hipoplazi (mikropenis, inmemis testis, labial veya klitoral hipoplazi) sayilabilir (16).

PWS kromozom 15’in uzun kolundaki ql1-q13 bdlgesinin c¢esitli nedenlerden dolayi
fonksiyon kayb1 sonucu olusmaktadir. Bu nedenler arasinda en sik paternal delesyonlar (%65-
75), maternal uniparental dizomi (MUPD) (%20-30) ve daha nadir olarak yetersiz ‘imprinting’
(%1-3) yer almaktadir. PWS kliniginden sorumlu olan 15q11-ql3 bolgesinde bulunan ve
paternal aktarilan en 6nemli genler MKRN3, MAGEL2, NDN ve SNURF-SNRPN 'dir. Meydana
gelen genetik hasara bagl olarak ne kadar ¢ok gen bolgesi etkileniyorsa hastaligin klinigi de o
derece farkli veya agir olmaktadir.

2. Bardet-Biedl Sendromu

Bardet-Biedl sendromu (BBS), otozomal resesif kalitilan nadir bir siliyopatik sendromdur.
Prevalans: yaklagik 1/125.000 olarak bildirilmektedir, ancak toplumlar arasinda degisiklik
gosterebilmektedir. Kuzey Avrupa’da siklik en fazla 1/160.000 iken akraba evliliginin yogun
oldugu toplumlarda prevalans1 1/65.000’e kadar ¢ikabilmektedir. Erken baslangicli obezite,
retinal distrofi, pigmenter retinopati, postaksiyel polidaktili, ekstremitelerde distrofi (sindaktili,
brakidaktili), bobregin yapisal veya fonksiyonel bozukluklari, genitoiiriner malformasyonlar
(hipoplastik uterus/dverler, parsiyel/komplet vajinal atrezi vb), hipogonadizm ve 6grenme
giicligii ile karakterizedir. Klinik bulgular1 ayni aile i¢inde bile farkli olabilen heterojen,
pleiyotropik bir sendromdur, otozomal resesif kalitilmasina ragmen nadiren oligogenik kalitim
da olabilmektedir. BBS tanis1 genellikle klinik bulgulara dayanmakla birlikte molekiiler genetik
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testler ile de tan1 konulabilmektedir. BBS nin klinik tanisi, Beales ve ark. tarafindan olusturulan
kriterlere gére en az dort major 6zellik ya da li¢ major ve en az iki mindr 6zellik varligina
konulmaktadir (17).

BBS, siliyer fonksiyonlarla iligkili birgok proteini kodlayan BBS genlerindeki mutasyonlar
sonucunda meydana gelmektedir. Bu sendrom siliyer disgenezi veya disfonksiyonu olmasi
nedeniyle “siliyopatik sendrom” olarak adlandirilmaktadir. Simdiye kadar 22 farkli genin BBS
klinigine sebep oldugu tespit edilmistir. Bununla beraber hastalarin yaklasik %20’sinde
mutasyon saptanamamaktadir. BBS ve diger siliyopatilerde goriilen erken baslangich
obezitenin gelismesinde leptin sinyal yolagi patolojileri 6nemli rol oynamaktadir. Hipotalamik
POMC néronlarinda bulunan silyalarin spesifik kayb1 leptin reseptor sonrasi sinyalizasyonu
bozmakta sonug olarak hiperfaji ve obezite gelismekte, serum leptin seviyelerinde ise artisa
neden olmaktadir.

Monogenik obeziteye tanisal yaklasim

Ozellikle erken baslangicl ve hiperfajinin eslik ettigi cocukluk ¢agi obezitesinin (<5 yas)
monogenik olma olasilig1 oldukca fazladir. Bunun yaninda ailede akraba evliliginin olmasi,
anne veya babada erken baslangicli obezitenin varligi bize monogenik obeziteyi diisiindiirecek
diger onemli Ozellikler arasinda yer almaktadir. Tipik klinik veya laboratuvar bulgularinin
varliginda aday gen varsa Sanger sekanslama halen altin standart olarak kullanilmaktadir. Fakat
1yl se¢ilmis vakalarda bile tan1 koyma oran1 %46 civarinda kalmaktadir (18). Bu nedenle
giderek yayginlasan ve ucuzlayan bir yontem olarak Next generation sequencing (NGS) 6n
plana ¢ikmaktadir. Erken baslangi¢cli obeziteye gelisim geriligi veya 6grenme giigliigii eslik
ediyorsa olas1 delesyon ve duplikasyonlar1 dislamak adina ilk etapta kromozomal microarray
yapmak daha akilcil bir yaklagim olabilir. En sik goriilen obezite iligkili sendromlardan biri olan
PWS i¢in spesifik FISH ve bir sonraki basamakta MUPD tespiti i¢cin metilasyon caligmalari
yapilabilir.
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Tablo 1. Bazi obezite iligkili sendromlarin genetik ve klinik 6zellikleri.

Hastahk Prevalans Kalitim modeli Gen veya bolge Temel klinik 6zellikler
Neonatal hipotoni, beslenme zorlugu, bir yasindan
. Ailesel kalitim ve de sonra hiperfaji ve ciddi kilo alimi, morbid obezite,
Prader-Willi Sendromu | 1/10.000-30.000 15911.2-q13
novo zeka geriligi, boy kisaligi, hipogonadizm, kiigiik el
ve ayaklar, badem goz
I 6q del L
Prader-Willi-like Ailesel kalittim ve de PWS benzer bulgular, kalp anomalileri, epilepsi,
- (SIM1 ve MRAP2
Sendrom novo o isitme kayb1
genlerini kapsayan)
Erken baslangich morbid obezite, cone-rod
) 1/13.500- Otozomal/oligogenik distrofi, postaksiyel polidaktili, sindaktili,
Bardet-Biedl Sendromu ] BBS1-BBS22
160.000 resesif genitoiiriner anomaliler, hipogonadizm, 6grenme
glicliigi
Obezite, cone-rod distrofi, renal anomaliler,
1/110.000- )
Alstrom Sendromu 1.000.000 Otozomal resesif ALMS1 senseriyondral isitme kaybi, boy kisaligi,
S kardiyomiyopati, hipogonadizm
Dismorfik yiiz, mikrosefali, zeka geriligi, hipotoni,
Cohen Sendromu <1/1.000.000 Otozomal resesif VPS13B gec obezite, retinopati, gegici konjenital ndtropeni,
eklem laksitesi
) 16p11.2
16p11.2 mikro-delesyon ) . | Erken baslangicli morbid obezite, hipotoni, zeka
- Otozomal dominant (SH2B1 genini
Sendromu geriligi, otizm, epilepsi, sizofreni
kapsayan)
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Mental  gerilik,  Epilepsi,  Hipogonadizm/

MEHMO Sendromu <1/1.000.000 X-bagli resesif EIF2S3 hipogenitelya, Mikrosefali, erken baslangigh
morbid Obezite, dismorfik yiiz
11p13-p14.1 del Wilms timorti, Anridia, Genitotiriner
WAGR-O Sendromu 1/1.000.000 Otozomal dominant (BDNF genini | malformasyonlar (stipheli genitalya), mental
kapsayan) Retardasyon, Obezite, otizm
MOMO Sendromu <1/1.000.000 | Otozomal dominant | LINC00267 Makrosefall,  Obezite, - Makrosefall, - Ofciler

anomaliler, boy kisalig1, otizm
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SEPSiSi NASIL YONETELIM?
Caglar ODEK
Bura Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocuk acil servisinde septik sok veya sepsis iliskili organ disfonksiyonu tanisi konulan hasta
stvi ve inotrop tedavisi diizenlendikten sonra ¢ocuk yogun bakima transfer edilir. Takip ve
tedavinin sonraki kismi ileri yogun bakim tedavilerini icermektedir.

Rehber, hemodinamik monitorizasyonda kan basincit hedefi i¢in Oneride bulunmamakla
birlikte, genel uygulama ortalama arter kan basincinin o yasa gore 5-50 persentil arasinda veya
>50 persentilde tutulmas: seklindedir. Hastalarin perfiizyon basincinin (ortalama arter basinci
— santral venoz basing [CVP]) takip edilmesi yararli olabilir. Yatak basinda sicak/soguk septik
sok ayriminin yapilmasi artitk Onerilmemektedir. Eger miimkiinse ileri hemodinamik
monitdrizasyon yontemleri olan kardiyak debi, sistemik vaskiiler direng, santral ven6z oksijen
satiirasyonu (ScvO2) gibi parametrelerin izlemi Onerilir.

Rehberde kesin bir oneri bulunmamakla birlikte genel uygulama sivi refrakter, katekolamin
direngli septik soku olan hastalarin entiibe edilmesi seklindedir. Adrenal yetmezlige sebep
olabileceginden entiibasyon oncesinde etomidat kullannrmindan kaginilmalidir. Sepsis iliskili
PARDS varliginda se¢ilmis olgularda noninvaziv ventilasyon denenebilir. Entiibe edilen
PARDS olgularinda ihtiyaca gore yiiksek PEEP uygulanabilir. Akciger agma manevralarinin
rutin kullanimi 6nerilmez. Prone pozisyonu faydali olabilir. Inhale nitrik oksit rutin olarak
kullanilmamali, tiim tedavi yontemleri denendikten sonra hipoksemisi devam eden hastalarda
kurtaric1 tedavi olarak uygulanmalidir. HFOV kullanilmasi ya da kullanilmamasi yoniinde
kesin oneri bulunmamaktadir. PARDS varliginda ihtiyag¢ halinde kas paralizisi uygulanabilir.

S1v1 ve inotropik tedavi ile hemodinamik stabilizasyon saglaniyorsa iv hidrokortizon kullanimi
onerilmemektedir. Hemodinamik stabilizasyon saglanamiyorsa kullanilabilir. Kan sekeri
hedefi olarak 140-180 mg/dL aralig1 tercih edilmelidir. 140 mg/dL’ nin alt1 hedeflenmemeli,
hipoglisemiden kag¢inilmalidir. Ozellikle inotrop destegi alan hastalarda normal serum kalsiyum
diizeyleri hedeflenir. Levotiroksin rutin olarak kullanilmamalidir.

Beslenme konusunda 6neri miimkiin oldugunca enteral yoldan beslenmenin saglanmasi
seklindedir. Genel olarak erken, trofik olarak baslanip kademeli olarak arttirilir. Enteral
beslenmede gastrik yol tercih edilmelidir. Total parenteral nutrisyon uygun hastalarda ilk yedi
giin boyunca ertelenebilir. Lipid emiilsiyonlarinin rutin kullanimi 6nerilmemektedir. Gastrik
rezidiiel volim Ol¢limii rutin olarak yapilmamalidir. Selenyum, glutamin, arginin, ¢inko,
askorbik asit, tiamin ve D vitamininin rutin olarak kullanilmasi 6nerilmemektedir.

Eritrosit transfiizyonu i¢in esik hemoglobin degeri hemodinamisi stabil olan hastalarda 7 g/dL,
hemodinamisi bozuk olanlarda ise 10 g/dL’ dir. Profilaktik trombosit ve taze donmus plazma
transfiizyonu yapilmasi Onerilmez: Ekstrakorporeal tedavi yontemlerinden olan terapotik
plazma degisimi (TPE) TAMOF varliginda kullanilmalidir. Renal replasman tedavileri sivi
yikiinii Onlemek ve/veya gidermek icin yapilmali, yontem olarak standart volim
hemofiltrasyon tercih edilmelidir. Sepsis iliskili PARDS olgularinda refrakter hipoksemi
varliginda venovendz ECMO, refrakter septik sok varliginda ise venoarteriyel ECMO
kullanilmas1 6nerilmektedir.

Intravendz immiinglobulin rutin olarak kullanilmamali, immiin yetmezligi olan hastalarda
tercih edilmelidir. Stres iilseri ve derin ven trombozu profilaksileri yine rutin olarak
kullanilmamali ve riskli hastalarda uygulanmalidir.
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KRONIK URTIKER
Ceren CAN

Urtiker, dermisin iist tabakalari tutan deriden kabarik, basmakla solan, pembe veya kirmizi
renkte, sinirlar1 belirgin, genellikle ¢evresinde eritem halkasi bulunan 6dematdz papiil/plaklarla
karakterize deri lezyonudur. Urtikerde lezyonlar alt1 haftadan daha kisa siirede gegerse akut
iirtiker, alt1 haftadan uzun siirerse ve hemen herglin gozlenirse kronik firtiker olarak
adlandirilmaktadir. Cocuklarda akut tirtiker, kronik iirtikere gore daha siktir.

Kronik iirtiker, en stk geng erigkin yasta goriilmektedir. Kadinlarda erkeklere oranla 2-4 Kkat
daha siktir. Kronik iirtiker, toplumdaki bireylerin % 0,5-5’in1 etkilemektedir. Cocuklarda
kronik trtiker prevalans1 <%1 olarak bildirilmistir.

Kronik frtiker, kronik spontan iirtiker ve kronik uyarilabilir tirtiker olarak iki gruba
ayrilmaktadir. Kronik iirtiker olgularmin % 50-75’ini kronik spontan iirtiker (KSU), yaklasik
1/3’iinii ise kronik uyarilabilir iirtiker (KUU) olusturmaktadir. Kronik spontan iirtikerli
olgularin yaklasik yarisinda otoimmiinitenin patogenezde rol oynadigimi destekleyen
otoantikorlar saptanmistir. KUU; semptomatik dermografizm, soguk iirtikeri, gecikmis basing
iirtikeri, solar tiirtikeri, sicak tirtikeri, vibratuar anjioddem, kolinerjik tirtiker, kontakt {irtikeri ve
aquajenik tirtiker olarak alt gruplara ayrilmaktadir.

Kronik {irtiker tanisinin ilk basamagini, 6ykii, fiziki muayene, tam kan sayimi, C-reaktif protein
ve sedimentasyon gibi temel laboratuvar testlerinin degerlendirilmesi olusturmaktadir. Ileri
tetkiklerin, klinigi uzun siiredir devam eden, siddetli ve/veya persistan semptomlara sahip
hastalarda yapilmasi 6nerilmektedir.

Tedavide tetikleyici faktorlerden kaginma, H1-antihistaminler, direngli olgularda omelizumab
kullanim1 6nerilmektedir. Omalizumab, monoklonal anti-IgE antikoru olup ililkemizde kronik
iirtiker tedavisinde 12 yas tlizeri hastalarda kullanilabilmektedir.

Kaynaklar

1-Zuberbier T, Abdul Latiff AH, Abuzakouk M, Aquilina S, Asero R, Baker D, et al., The
international EAACI/GA?LEN/EuroGuiDerm/APAAACI guideline for the definition,
classification, diagnosis, and management of urticaria. Allergy. 2022;77(3):734-766.

2-Caffarelli C, Paravati F, El Hachem M, Duse M, Bergamini M, Simeone G,et al. Management
of chronic urticaria in children: a clinical guideline. Ital J Pediatr. 2019;15;45(1):101.

3-Tamay Z. Urtiker Anjioddem. In: Cocukluk Caginda Alerji Astim Immiinoloji. Editor:B.
Sekerel. ADA basim yayin Itd.sti. pp.523-531: 2015.

4- Atopik dermatit tan1 ve tedavisine yaklasim: Ulusal Rehber 2018 ve Urtiker tan1 ve tedavisi
giincel durum raporu. Harmanci K edt. Astim Allerji Immiinoloji. Cilt 16, Ek Say1: 2, Ekim
2018.
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NOROLOJIK YAKINMASI OLAN COCUGA YAKLASIM
Rabia TUTUNCU TOKER

Beyin sapt hasari ile ilgili hangi klinik 6zellikleri anamnezde saptanabilir? Kranial sinir
tutulumu semptomlar1 beyin sapt hasarmi gosterirler. Beyin sapi iginde kranial sinirlerin
yerlestirildigi spinal korddur. Bu nedenle kranial sinir tutulum belirtileri ile birlikte spinal kord
hasar1 semptomlarinin bir ¢oguna sebep olabilir. Beyin sapinda spinal kordtaki gibi korteksten
baslayip kaslara kadar giden motor yollar ve asagidan gelen derin ve ylizeysel duyu liflerini
talamusa tasiyan lifler mevcuttur. Beyin sapindaki kranial sinirleri etkileyen lezyonlarda
Kranial sinirler III/IV/VI: Diplopi; kranial sinirler V/VII/XII: Emme gii¢liigii, kranial sinirler
IX/X: Yutma gii¢liigli; kranial sinirler IX/X/XII: Dizartri ve disfaji; kranial sinir V: Yiiz
duyusunda azalma; kranial sinir VII: Yiizde gii¢ ve mimiklerde azalma; kranial sinir VIII:
Isitme kaybi, bas donmesi; kranial sinir XI: Boyun ve omuzda kuvvet kayb1. Hangi sorularla
kranial sinirler ve uzun traktuslarin kombine disfonksiyonu saptanabilir? Uzun traktus tutulumu
isaretleri: Hastanin hemiparezisi veya bir viicut yarisinda duyu kayb1 varligi, Kranial sinir
tutulum isaretleri; Diplopi, dizartri, disfaji, bas donmesi, isitme kayb1 veya yiiziinde duyu veya
glic kaybi, capraz isaretler. Traktuslarin gaprazlasip kranial sinirlerin ¢aprazlasmadigi burada
hatirda tutulmalidir. Bu nedenle beyin sap1 lezyonlarinda genellikle yiiziin bir yarisinda ve
caprazlasmaya bagl olarak viicudun karsi yarisinda semptomlar ortaya ¢ikar (6rnegin fasial
sinir ve piramidal yolu etkileyen pons lezyonunda ayni taraf yiiz ve karsi taraf viicut yarisinda
gligsiizliik goriiliir). Beyin sapinda fizik muayene bulgular1 bir matematik denklemi gibidir.
Kranial sinirlertuzun traktuslar=beyin sap1 hasari. Kranial sinir muayenesinde pitoz, pupil
anormallikleri, ekstraokiiler kas paralizileri, azalmis korneal refleks, ylizde giigsiizlik ve
hissizlik, isitme kaybi, vertigo, dizartri, disfaji, yumusak damakta giigsiizliik, dilin gii¢siizliigii
saptanabilir. Uzun traktiis anormallikleri ise pozitif babinski isareti, spastisite, parezi, pleji,
hiperrefleksidir. Viicut yarisinda tiim duyu modalitelerinde kayip goriilebilir. Serebellum hasar1
ile ilgili hangi klinik &6zellikleri anamnezde saptanabilir? Istemli hareketlere incelik
kazandirmasi, diizglinlestirmesi ve koordinasyonundan sorumlu oldugundan Serebellar
hastaliklarda inkoordinasyon, beceriksizlik ve tremor goriiliir. Alt ekstremitede beceriksizlik,
hastada sarhogvari bir yiirliylis (ataksik, genis adimli, sendeleyici), st ekstremitede
beceriksizlik goriiliir. Hasta ataksik, sendeleyerek ve genis adimli yiiriir. Alt ekstremiteler diiz
bir ¢izgi lizerinde ylriime gibi koordinasyon gerektiren hareketleri yapamazlar. Serebellar
tremor st ekstremitelerde daha belirgindir ve parmak burun testi gibi hedefe yonelik
hareketlerin yapilmasi sirasinda ortaya c¢ikar. Hizli, ardi sira hareketlerin hiz ve ritmi
diizensizdir. Insan beyninin dis yiizeyi olan korteks 4 kisimdan olusur: Frontal lob, Pariyetal
lob, Temporal lob, Oksipital lob. Frontal lob (Birincil (primer) motor korteksi-viicut
hareketlerinin istemli kontroliinden sorumlu, prefrontal korteks -algilamada ve kisilik
olusumunda 6nemli ). Temporal lob (Duyusal girdilerin organize edilmesinde, dil ve konusma
islevlerinde, hafiza iliskilendirilmesi ve olusturulmasinda). Frontal lob (Birincil (primer) motor
korteksi-viicut hareketlerinin istemli kontroliinden sorumlu, prefrontal korteks -algilamada ve
kisilik olusumunda 6nemli ). Temporal lob (Duyusal girdilerin organize edilmesinde, dil ve
konusma islevlerinde, hafiza iligkilendirilmesi ve olusturulmasinda). Beyin lezyonlarinda hangi
defisitler goriiliir? Dominant hemisferdeki beyin (kortikal) hasarin en degerli semptomu
afazidir. Mental motor kapasitede kisithlik. Suur seviyesinde degisikliler. Konviilsiyonlar.
I.motor ndron bulgulari. Frontal lobda (Gyrus frontalis inferior’da) yer alan Broca alam
(Brodmann’in 44 ve 45. alan1), Komsu alanlar tarafindan iiretilmis olan seslerin, konusulan dil
bicimine doniistiirtilmesine yardimct olmaktir. Dominant hemisfer’de yerlesmistir. Temporal
lobda, Superior temporal giriisiin arka yarisinda ve iist ylizeyde yer alan Wernicke alani
(Brodmann’i 22 nolu) Isitme ile ilgili dnemli bir assosiasyon merkezidir, isitilen veya okunan
kelimelerin anlamlarint degerlendirme ile ilgilidir. Dominant hemisfer’dedir. Tutuk (Broca)
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Afazi (Motor Afazi): So6zli veya yazili olarak anlatmak istediklerini bilirler ancak, kelimelere
dokerken baglag dahi kullanmadan kisa ifadelerle anlatmaya calisirlar. Karsisindakinin
konustuklarin1 anlamada zorluk yasamazlar. Frontal lob ayni zamanda motor hareketleri
yoneten bolim oldugundan tutuk afazi vakalarinda viicudun sag tarafinda felg ya da giigsiizliik
goriiliir. Akict (Wernicke) Afazi- Sensoriyel Afazi:Okuma ve duymada sorun yasamazlar, asil
sorun anlama gl¢liigiidiir. Hasta bireyler tarafindan; gereksiz, yeni iiretilen ve anlamsiz
kelimeler kullanilir. Konusmalar1 akicidir, ancak anlasilmaz oldugu gibi karsisindakinin
konustuklarini anlamada da zorluklar yasar. Ancak bu eksikligin farkinda degillerdir. Global
Afazi: Bir motor afazi tiiri olup, afazinin en siddetli tiirii olarak kabul edilir. Beynin dil
alanlarinda meydana gelen yogun hasar sonucu ortaya ¢ikar. Hasta bireyler ciddi iletisim
yetersizligi yasarlar, konusma ve anlama gii¢liigii ile birlikte okuma ve yazma becerilerini de
kullanamazlar. 1.motor néron bulgulari: Kortekste frontal lobun 4. motor alanindan baslar
M.spinalisin 6n boynuzunda veya beyin sapindaki kranial sinirlerin motor ¢ekirdeklerinde
sonlanir ve istemli hareketleri saglar. Hastalifinda Parezi ve pleji (gilicsiizliik ve felg); Kas
tonusunda artma; Derin tendon reflekslerinde artma; Patolojik reflekslerin belirmesi; Yiizeyel
reflekslerin kaybi; Sekonder kas atrofisi goriiliir. Sonug olarak nérolojik yakinmasi olan bir
cocukta dogru taniya gidebilmek i¢in ayrintili ve iyi alinmig bir anamnez, dogru ve yeterli bir
gbzlem, planl bir sekilde eksiksiz olarak yapilan sistemik muayene, sinir sisteminin neresinin
tutuldugu (lokalizasyon tanisi), etkenin ne oldugu (etiyolojik tan1), n taniya yonelik gerekli ve
yeterli tetkikler ve elde edilen bulgularin dogru bir sekilde yorumlanmas1 gerekir.
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COCUK ACIL POLIKLiNiGINDE PEDIATRIK ONKOLOJi HASTASINA
YAKLASIM

Aytiil TEMUROGLU
Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi

Kanser tedavisi ve destekleyici bakim 6nlemleri, kanserli pediatrik hastalarin genel sag kalimin
biiylik 6l¢iide iyilestirmistir. Cocuk onkoloji hastalar1 tan1 aninda, tedavi siirecinde ve tedavi
sonrasinda olmak iizere ¢ocuk acil servisine basvuru ihtiyact duymaktadir. Acile bagvuran
cocuk onkoloji hastalar1 genellikle acil bakim gerektirir.

Tan1 aninda birgok bulgu ile basvurabilirler. Bu bulgular ates, dokiintii, halsizlik, kusma, kilo
kayb1, davranis degisikligi gibi onkolojik hastalar i¢in nonspesifik olabilir. Ote yandan tiimor
biiyiikliigiine sekonder olusan superior vena kava sendromu, spinal kord basisi ve tiimor
hiicrelerinin lizisi sonucu olusan timor lizis sendromu ile de bagvurabilirler. Bu durumlar ¢ok
hizli tan1 ve acil miidahale gerektirir.

Superior vena kava sendromu ilk olarak 1757’de William Hunter tarafindan bir aort
anevrizmasi olan olguda tariflendi. En sik neden %80-90 malign infiltrasyondur. (T hiicreli
lenfoma ve 16semi en sik) Etyopatogenezinde kitle basisina sekonder olarak sag atrium’a dénen
kan azalir, list ekstremite, bas ve boyun vendz drenaji engellenir. En sik 6kstiriik, hisilti, dispne
ve ortopne gibi semptomlarla bagvurur. Hastalarin yiiziinde sislik, pletore, boyun venlerinde
genisleme olabilir. Semptomlar pozisyonla degisiklik gosterir: Bu nedenle supine
pozisyonunda iglem yapilirsa veya anestezi verilirse hasta kétiilesebilir ve kaybedilebilir.

Spinal kord basist nadir goriiliir (%5) ancak kalic1 ndrolojik sekel birakma ihtimali oldugu i¢in
cok acil miidahale edilmelidir. Olgularin %67’si tan1 aninda goriiliir. En sik extradural tiimorler
nedeniyle olusur. Metastatik tiimorler olabilecegi gibi sadece o bolgeye lokalize hemanjiomlar
gibi benign durumlarda olabilir. Hastalar en sik sirt agrisi olmak iizere, ilerleyici giigsiizliik,
parapleji veya quadripleji, duyu anormallikleri, fekal veya iiriner inkontinans basvururlar.
Spinal kord basisi diisiiniilen olgulara acil manyetik rezonans goriintiileme yapilip kord basisi
tespit edildiginde beyin cerrahi konsiiltasyonu yapilmalidir. Cerrahi yapilmayanlar yakin
norolojik muayene ile takip edilmelidir.

Timor lizis sendromu ¢ok sayida tiimor hiicresinin pargalanmasiyla ortaya ¢ikan onkolojik
acildir. En sik non hodgkin lenfomalar ve 16semilerde gozlenir. Drt major bulgusu vardir.
Bunlar hiperfosfatemi, hiperkalemi, hiperiirisemi ve hipokalsemidir. Kontrol altina alinamazsa
bobrek yetmezligi ve dliimle sonuglanabilir. Bu nedenle acil hidrasyon, hiperiirisemi tedavisi,
semptomatik olgularda hipokalsemi tedavisi ve gerekirse diyaliz ile yakin takip edilmesi
onemlidir.

Tedavi siirecinde en sik bagvuru nedenleri febril nétropeni, mukozit, agri, bulanti, kusma ve
kanamadir. Hastalik ve tedavi rejimleri bu hastalar1 sepsis gibi ¢ok ciddi durumlarla karsi
karstya birakabilir. Tedavi ile survival oranlar giderek artmaktadir ancak enfeksiyon hala 6ltim
nedenleri arasinda ilk siralarda yer almaktadir. Atesi ve santral kateteri olan onkoloji hastasinin
hizl1 degerlendirilip acil antibiyoterapi baslanmasi gereklidir. Literatiirde ilk bir saat i¢inde
antibiyoterapi baglanmasinin mortaliteyi 6nemli dl¢iide azalttig1 belirtilmektedir.

Tedavi bittikten sonra onkoloji hastalar1 relaps bulgulariyla ve terminal donemdeyse destek
tedavileri igin acil servise basvurabilir. Ozellikle terminal dénem hastalarinda agr1 en sik
semptomlardan biridir. Agr1 sadece terminal donem hastalarinda degil kemoterapi alan
hastalarda da olabilir. Hafif olgularda non-opioid ilaglar, orta ve agir vakalarda opioid tiirevleri
tercih edilebilir.
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Acil serviste calisan hekimlerle yapilan calismalarda acil hastalara miidahale konusunda
kendilerini yeterli hissettikleri ancak acile bagvuran ¢ocuk onkoloji hastalarina miidahale
konusunda yetersiz hissettikleri goriilmiistiir. Bu olgulara yaklagim igin yeterli algoritmalar
gelistirilirse acil hekimleri kendilerini daha rahat hissedeceklerdir.
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YOGUN BAKIMDA COKLU ORGAN YETERSIZLiGi VE TEDAVISi

Didar ARSLAN
Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi

Coklu organ yetersizligi es zamanlt >2 organ yetersizliginin bulunmasi olarak tanimlanir.
Sepsis, travma, yanik, pankreatit, transplantasyon gibi farkli etyolojilere bagl agir, sistemik,
kontrolsiiz bir inflamasyon ve buna eslik eden diger patofizyolojik mekanizmalar sonucunda
ortaya ¢ikar. Kritik cocuk hastalarda mortalitenin 6nde gelen nedenidir.

Organ sistemleri arasindaki etkilesim 1900’ 1i yillarin basinda farkedilmis, 1930 ve 1960 yillar1
arasinda Ozellikle savas yaralanmalar1 sirasinda gozlemlenmis, 1973 ve 1975 yillarinda
yayinlanan iki makale ile erigskinde tanimlanmistir. Cocuk hastalarda ise 1986 yilinda
Wilkinson ve arkadaslari tarafindan tanimlanmistir. Baslangigta coklu organ yetmezligi olarak
isimlendirilmigse de giiniimiizde c¢oklu organ disfonksiyon sendromu (MODS) olarak
anilmaktadir.

Coklu organ disfonksiyon sendromunun patofizyolojisinde dogal ve adaptif immiin yanit,
mitokondriyal disfonksiyon, mikrosirkiilatuar disfonksiyon, iskemi-reperfiizyon hasari,
epitelyal disfonksiyon ve ndrohumoral yanit yer alir. Immiin sistem patofizyolojisi 1996 yilinda
Roger C. Bone tarafindan “immiinolojik uyumsuzluk” olarak tanimlanmis, pro-inflamatuar ve
anti-inflamatuar sitokinlerin asir1 miktarda salinimina bagli olarak kontrolsiiz bir immiin yanit
gerceklestigi One siiriilmistiir. TNFa ve IL-1 endotel aktivasyonu sonucu protrombotik,
antifibrinolitik bir ortam yaratirlar. ICAM ve VCAM gibi adhezyon molekiilleri kan akiminda
yavaglamaya sebep olurlar. Doku faktorii ve plazminojen aktivatér inhibitor-1 (PAI-1)
aktivitesi artar. 1L-6 ise VWF multimer proteaz olan ADAMTS-13’ ii inhibe eder ve sonugta
TAMOF olarak isimlendirilen trombotik mikroanjiyopati tablosu ortaya ¢ikar. Monositlerde
HLA-DR ekspresyonu azalmasi ile antijen sunumu bozulur, TNFa yanitinin azalmasi ile de
enfeksiyonlara yatkinlik olusur. Bu tabloya ise immiin paralizi ismi verilir. Ozellikle sepsiste
mitokondrilerin ATP {retimindeki azalmaya bagli olarak enerji krizi gelisir. Hasarl
hiicrelerden salinan mtDNA inflamasyonu arttirir ve serbest oksijen radikalleri ile de
mitokondrilerin daha da hasarlandigi kisir dongii olusur.

MODS fenotipleri TAMOF, IPMOF, SMOF, sekonder hemokromatozis MOF, makrofaj
aktivasyon sendromu, sepsis iliskili MODS, travma iligkili MODS, postoperatif MODS ve
primer organ yetmezligi iliskili MODS’ tur. Bu fenotiplerden TAMOF, IPMOF ve SMOF
sepsis ile iliskilidir.

Cocuk hastalarin %14-30° unda CYBU vyatis giiniinde MODS mevcuttur. CYBU yatisi
sirasinda gelisen yeni MODS insidanst ise %22- 39 olarak bildirilmistir. Cocuklarda en sik
MODS nedeni sepsis olup, diger sik goriilen nedenler travma, yanik, pankreatit, dogustan
metabolizma hastaliklar1 ve transplantasyondur.

Cocuklarda MODS tani kriterleri 1986-87 yillarinda Wilkinson ve arkadaslari, 1996’ da Proulx
ve arkadaslari, 2005° te ise Goldstein ve arkadaslari tarafindan belirlenmistir. Goldstein
kriterleri (IPSDCC) giiniimiizde halen kullanilmaktadir. Ortaya ¢ikis zamanina gore
siniflandirildiginda ise glintimiizdeki en 6nemli MODS tipi yeni gelisimli ve progresif MODS
(NPMODS) olup kétii prognoz ile iliskilidir.
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MODS tedavisi ¢ogunlukla destekleyici ve organ spesifiktir. Ama¢ mevcut tabloyu
sinirlandirmak ve NPMODS gelisimini engellemektir. Sokun erken tedavisi, enfeksiyonun
kontrolii, kanamalarin kontrol altina alinmasi, akciger koruyucu ventilasyon yapilmasi organ
yetmezliginden daha kisa siirede ¢ikmay1 saglayabilir. Uygulanan tedaviler organ spesifik ve
sistemik olmak iizere ikiye ayrilir. Organ spesifik tedaviler genellikle tek organi hedefler ancak
ikincil fayda ile diger organ sistemlerine de etki edebilir. Sistemik tedaviler ise MODS’ u ortaya
cikartan ana mekanizmay1 ortadan kaldirmak i¢indir. Organ spesifik tedavilere sivi ve vazoaktif
ilag destegi, renal replasman tedavisi ve akciger koruyucu ventilasyon (plato basinci, siiriicii
basing, diisiik tidal voliim, sedasyon, prone pozisyonu) Ornek olarak verilebilir. Sistemik
tedaviler ise antibiyotik, nutrisyonel destek, glisemik kontrol, IVIG, anakinra, tocilizumab,
rituximab, eculizumab, GM-CSF (IPMOF), plazma degisimidir (TAMOF, MAS).

Giliniimlizde ¢ocuklarda gorilen MODS ile ilgili en biiyiik problem tani kriterleri ve
skorlamalarin ¢ok giivenilir olmayisidir. Bu kriterlerin higbiri verilere dayali olmayip, uzman
goriigiidiir. Tani kriterlerindeki 6nemli farklar mevcuttur (degerlendirilen organ sistemleri ve
sayist, organ yetmezliginin farkli araglar kullanilarak degerlendirilmesi, farkli esik degerler
kullanilmasi gibi). Bu nedenle literatiirde MODS epidemiyolojisi, etkilenen organ sistemleri ve
sayist ile sonuclar ¢ok farkli ¢ikmaktadir. 2015 yilinda temelleri atilan ve Ocak 2022’ de
yaymnlanan PODIUM arastirmasi ile 11 farkli organ disfonksiyonu i¢in yeni kriterler
belirlenmistir. Yeni kriterlerin organ disfonksiyonunu belirlemede ve 28 giinliik mortalite
iliskisini gostermede oldukga etkili oldugu, Goldstein kriterleri ile karsilastirildiginda ise
performansinin daha iistiin oldugu goézlenmistir. PODIUM c¢alismasi sonrasinda ¢ocuklarda
MODS tani kriterleri ve skorlamalarinda yenilige gidilmesi olasidir.

Kaynaklar:
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BOBREK HASTALIKLARINDA AKILCI iLAC KULLANIMI

Betiil AKKOYUNLU
Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi

Bobrekler viicut agirliginin %1°1 kadar olmalarina ragmen kardiyak debinin %20’sini alirlar.
Bobreklerin baslica gorevleri homeostazin korunmasi, sivi ve elektrolit dengesi, endokrin
fonksiyon ve endojen atik {riinlerin atilmasidir. Bu nedenlerle diger organlarla
karsilastirildiginda bobrekler toksik hasara daha duyarhidir.

[laglarn sik rastlanan yan etkilerinden biri nefrotoksisitedir. Nefrotoksisite akut tiibiiler
nekroz(ATN), akut interstisyel nefrit, intratiibiiler obstriiksiyon(kristal formasyonu) seklinde
goriilebilir.

[laglarin bobrekten atilimini en ¢ok etkileyen faktor bobrek fonksiyon bozuklugunun evresidir.
Kronik bobrek hastaliginin evrelemesi glomeriiler filtrasyon hizina(GFR) gore yapilir. GFR
nekadar diisiik ise ila¢g atilimi okadar azalacaktir. GFR pratik olarak Schwartz Formiili
kullanilarak hesaplanabilir:

eGFR=0.413x(boy(cm))/(plazma Cr(mg/dl))

Bobrek hastaliklarinda doz ayarlamasi ii¢ sekilde yapilabilir. Uygulanan doz azaltilabilir,
uygulanan doza dokunmadan doz araligi uzatilabilir veya hem ila¢ dozu hem de doz araligi
degistirilebilir. Yiikleme dozunda degisiklik yapilmas1 genellikle &nerilmez. Idame tedavisinde
verilen doz KBH evresine gore diizenlenir. Kan diizeyi dlgiilebilen ilaglarda doz diizenlemesi
kan konsantrasyonuna gore yapilir. ilacin genis bir terapotik indeksi varsa, tedavi siiresi
kisaysa, doz diisiikse doz diizenlemeye gerek olmayabilir.

Ozet olarak bdbrek hastalarinda ilag kullanirken, yiiksek riskli hastay1 belirlenmeli, miimkiinse
nefrotoksik ilaglardan kacinilmal, ilag etkilesimi olasilig1 varsa alternatif ilaglar kullanilmali,
ilag dozlar1 hastanin bobrek fonksiyonlarina gore hesaplanmali, yeterli hidrasyonu saglanmali,
renal fonksiyonlar diizenli kontrol edilmelidir.

Nefrotoksik ilaglardan bazilar1 ve bobrekteki etkileri:
NSAII: AIN ve glomeruloneftit

Asetaminofen: kronik interstisyel nefrit

Lityum: kronik interstisyel nefrit

Aminoglikozidler: tiibiiler nekroz ve interstisyel nefrit
Asiklovir: kristal nefropati ve akut interstisyel nefrit
Kalsinorin inhibitorleri: ABH ve trombotik mikroanjiopati
ACEI ve ARB: hemodinamik degisimle ABH

Sisplatin: akut tiibiiler nekroz

Metotreksat: kristal nefropati

Proton pompa inhibitorleri: akut interstisyel nefrit
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DEPREM BOLGESINDE DOGAN SEVK EDIiLEN VEYA BASVURAN
YENIDOGANIN YONETIiMI REHBERI

Kevser USTUN ELMAS
Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi

Glinlimiizde dogal veya insan-kaynakli afetlerin siklig1 tiim diinyada artig gostermekte olup,
gebeler ve yenidoganlar afetlere oldukca duyarlidir. Gebelerde afet doneminde meydana gelen
fizyolojik ve duygusal bozukluklar preterm dogum eylemine neden olabilmektedir.

Afetler yenidogan yogun bakim {initelerinin 1s1, 151k, nem, oksijen ve hava gibi ¢evresel
koruyucu sistemleri ile tlnitelerde kullanilan tibbi cihazlarda arizalara yol acarken, izlenen
bebeklerin de tanisal siire¢ ve tedavilerinde bozulmaya neden olabilmektedir. Tiim bu nedenlere
bagli olarak afet donemlerinde yenidogan bakimi 6nem arz etmektedir.

Kalite standartlarina gore her bir merkezin hastane afet ve acil durum planm1 olusturmasi
gerekmekte olup, her iinitenin de kendilerine 6zel acil afet planlamasi olmalidir. Afet
durumlarinda hizli bir sekilde organize olmali ve en az 96 saat boyunca bebeklerin ve
calisanlarin ihtiyaglarin1 karsilayabilecek sekilde planlanmalidir. Afet ve Acil Durum Alt
Komitesi olusturulmali, bu ekip i¢inde yenidogan uzmani, sorumlu hemsiresi ve diger yardimci
personeller yer almali, gérev ve sorumluluklar belirlenmeli, hastalar i¢in tahliye formu ve
yeterli mobil miidahale ¢antasi iinitelerde olusturulmalidir.

Nakil oncesinde bebek ve anne ad1 ve soyadinin yazili oldugu bileklikler takilir. Bebek adi-
soyadi, miimkiinse ebeveyn isimleri, telefonlar1 ve ebeveyn TC numaralarinin yazildig: bilgi
notu hasta ile birlikte gonderilir. Delil niteligi tasiyan bilgiler nota yazilir. Nakil 6ncesi bebegin
fotografinin ¢ekilmesi 6nerilmektedir.

Yenidogan ve Ozellikle prematiire bebekler diisiik viicut agirliklar, fizyolojik olarak immatiir
organ sistemleri, 1s1y1 koruyamama potansiyelleri, oksijen, besin ve fizyolojik destek
ihtiyaclari, kardiyolojik ve solunumsal sistem sorunlar1 nedeni ile artmis risk altindadirlar.

Tirk Neonatoloji Dernegi, Cocuk Nefroloji Dernegi ve Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 ve
Bagisiklama Derneginin katkilar1 ile hazirlanmis olan rehber Kahramanmaras ve Hatay basta
olmak tizere 10 ilimizi etkileyen biiylik depremler sonrasi bolgede dogan, sevk edilen veya
ayaktan aile refakatinde saglik kuruluslarina bagvuran yenidogan bebeklerin sahada ve yogun
bakim takiplerinde yol gosterici olmak ve ayn1 zamanda bundan sonraki olas1 afet durumlarinda
kullanilmak iizere hazirlanmistir.

Kaynaklar:

1. Esin Kog, Merih Cetinkaya, Ahmet Yagmur Bas ve ark. Tiirk Neonataloji Dernegi,
Deprem bolgesinde dogan, sevk edilen veya bagvuran yenidoganin yonetimi rehberi
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NOROLOJIK YAKINMASI OLAN COCUGA YAKLASIM

Muhittin Bodur

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 AD.
Cocuk Noroloji Bilim Dali

»
»
»
»
»
»
»

Dikkatli 6ykii ve fizik muayene ile bozulmus norolojik fonksiyonun taninmasi
Etkilenen sinir sistemi boliimiiniin tanimlanmasi (Lokalizasyon)
En olasi etiyolojilerin tanimi, sekli ve hizi, hastaligin gelisimi ve diger organ
sistemlerinin tutulumu ile ilgili ge¢cmis ve aile oykiileri (Ayirict Tani)
Farkli olas1 etiyolojilerden hangisinin mevcut oldugunu belirlemek i¢in laboratuvar
testlerinin ve diger teshis teknolojilerinin kullanilmasi
Engellilik derecesinin degerlendirilmesi
Miimkiinse, potansiyel riskler ve faydalar tartildiktan sonra tedavinin baglatilmasi
[k basamak
— Ayrintili bir anamnez ve
- Fizik-norolojik muayene den olusan sistematik bir degerlendirmedir
Sinir sisteminin bir¢ok hastaliklarinda
Hastanin yakinmasi,
Belirtilerin baslayis sekli ve Kronolojik gidisi
Hastanin diger bazi 6zellikleri
Birlikte degerlendirildiginde
Anatomik lokalizasyon ve
Etyoloji yoniinden problemi biiyiik 6l¢iide aydinlatir
Klinik yaklagim:
Sinir sisteminde tutulan yer (lokalizasyon)
Etkenin ne oldugu (etiyoloji) sorgulanir

Merkezi sinir sisteminde hastaliklarin bir kismi

Sadece gri maddeyi,

Sadece ak maddeyi,

Hem gri hem ak maddeyi tutabilirler

Norolojik hastaligin belirtileri

Negatif (islev kaybi)

Pozitif (asir1 eksitasyona bagli anormal belirtiler) olabilir
Sinir sistemindeki lezyonlar

[rritatif (ndronlarm islevlerini patolojik bigimde arttiran)
Destriiktif (néronlarin islevlerini baskilayan) nitelikte olabilir

Norolojik tabloya yol acan siirecler

Yerlesim alanlarina gore
Fokal siirecler; tek ve topografik sinirlart belli olan bir lezyona 6zgii bulgular1 gosterir
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— Multi-fokal siiregler; sinir sisteminde birka¢ farkli noktayr ya da alami etkileyen
tablolardir

— Yaygin siirecler; siklikla toksik ya da metabolik hastaliklarda gézlenen durumlardir,
yaygin klinik tablolara yol agarlar

Norolojik tabloya yol agan siiregler

. Lezyonun lokalizasyonuna gore

— Lezyon: Merkezi ya da periferik sinir sisteminde sinirli disfonksiyon anlaminda
kullanilir

. Anatomik (yapisal) ya da

. Fizyolojik (anatomik bir bozuklugun gdsterilemedigi) olabilir

— Bir lezyonun yeri 2 eksende belirlenir

. Beyin-kas ekseni: Norolojik belirti ve bulgular derlenerek sinir sisteminde hangi yollar

ve / veya cekirdeklerle iligkili olduklar1 belirlenir

. Transvers eksen: Beyin ya da omuriligin transvers kesiti lizerine yerlestirme yapilir
Norolojik tabloya yol acan siiregler

. Lezyonun lokalizasyonuna gore

— Lezyonun lokalize edildigi 4 belli basl anatomik bdlge vardir

1-Supratentoriyel diizey

2-Posterior fossa diizeyi

3-Spinal diizey

4-Kranyum ve vertebral kolonun disinda yer alan tiim néromiiskiiler yapilar bu gruba girerler
HASTALIK SEYRINE GORE

AKUT

. Paroksizmal hastaliklar: Ataklar halinde gelen ve ara donemlerde hastanin normal
oldugu ya da atak o6ncesi doneme geri dondiigli durumlardir

- Epilepsi, migren

. Baskilanma-alevlenmelerle giden hastaliklar: Multipl skleroz ve ¢esitli otoimmiin
hastaliklar1 igeren bu grupta, ataklar genellikle paroksizmal hastaliklarda goriilenlerden daha
uzun stirelidir

. Subakut progresif hastaliklar; haftalar ya da aylar i¢inde ilerleme gosteren hastaliklardir
— subakut sklerozan panensefalit (SSPE), kronik enfeksiyonlar (6rn. tbc menenyjit), yiiksek
dereceli gliomlar

KRONIK

. Kronik progresif hastaliklar: tedavi olanaklarinin heniiz gelismemis oldugu, ilerleyen
gidisli

— Sinir sisteminin dejeneratif hastaliklar1, 16koensefalopatiler, yavas ilerleyen tlimorler
. Kronik nonprogresif: yerlesmis hastaliklar

- Gelisim gerilikleri, serebral felg

. Klinik degerlendirme sonrasi

— Gereksinim duyulan tetkikler se¢ilmeli,

- Secilen tetkiklerin

. Tanisal destek degerini,

. Cocugun maruz kalacagi ruhsal ve/veya
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. Fiziki travmatik etkileri

. Tetkikin masraf-yarar hesabinin diisiiniilmesi gerekir

. Biyokimyasal, metabolik, noro-endokrin testler

. Gortintiileme yontemleri

. Kraniyal MRG, kraniyal BT, USG, PET, SPECT

. Elektrofizyolojik testler

. VEP, BAEP, EEG, video-EEG, EMG

. BOS incelemeleri

. Noro-oftalmolojik ve noro-otolojik testler

. Kas ve sinir biyopsileri

. Genetik testler

. Laboratuar tetkiklerini degerlendirirken

. Normal sonuglarin hastalik olmadig1 anlamina gelmedigidir

. Ornegin, epilepsi 6n tanistyla yapilan bir EEG tetkikinin normal bulunmasi o hastada
epilepsi olmadiginin kanitt sayilamaz

. Istenen bir tetkikte goriilen bir bulgunun klinik tabloya yol agan neden olmasi gerekli
degildir

NOROLOJIK SORUNLU COCUKTA

cevaplanmasi gereken ilk soru nedir?

LEZYON NEREDE ?

. Norolojik yaklagim diger disiplinlerden farkli olup anatomik perspektiftendir

. Buradaki ilk adim spesifik olarak lezyonu sinir sisteminde lokalize etmektir
LEZYONU NASIL LOKALIZE EDERIZ?

. Sinir sistemindeki lezyonlarin ¢ogunu ANAMNEZ VE FiZIK MUAYENE ile lokalize
etmek miimkiindiir

. Diger organlarla kiyaslandiginda BEYIN YUKSEK DERECEDE OZELLESMIS BIR
ORGANDIR

. PERIFERIK SINIRLERIN, OMURILIGIN ve BEYNIN her parcasi belli fonksiyonlara
Ozellesmistir

. Bu bolgelerden herhangi birinde meydana gelen hasar, o boliime 6zgii klinik belirti ve
bulguya sebep olacaktir

. Spesifik belirti ve semptomlarin tanimlanmasi, bazen sinir sisteminin ayri
bolgelerindeki lezyonlarin saptanmasinit miimkiin kilar

Degisik ve uygun sorularla olayin

. Sadece Sinir Sistemini veya

. Sinir Sistemi ile Birlikte Diger Sistemleri tutup tutmadigi 6grenilmelidir

. Sinir sistemi lezyon ve belirtilerinin  santral veya periferik sinir sistemini tutup
tutmadiklar1 saptanmali

. Bulgularin santral veya periferik sinir sistemi icerisindeki yeri lokalize edilmeye

calisilmalidir (piramidal sistem bulgulari, serebellar sistem, medulla spinalis bulgular1 gibi)
ANATOMIK LOKALIZASYON

acisindan dnemli bolgeler nerelerdir?

1. KAS
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. NOROMUSKULER BILESKE
. PERIFERIK SINIR
KOK
. SPINAL KORD
. BEYIN SAPI
. SEREBELLUM
.BEYIN
Bir hastanin norolojik incelemesindeki en 6énemli kisstm ANAMNEZ’dir
. Norolojik muayene sirasinda tam olarak lokalize edici bilgiler alinabilse de, anamnez
sirastnda DOGRU SORULARI SORMAK da bir ¢ok nérolojik lezyonun lokalize edilmesine
olanak saglar

. Tan1 i¢in en uygun sistem
. Hastaya distalden proksimale dogru
. KASLAR,

. NOROMUSKULER BILESKE,
. PERIFERIK SINIRLER,

. KOKLER,

. SPINAL KORD,

. SEREBELLUM,

. BEYIN SAPI VE son olarak da

. BEYIN olmak {izere

noro-anatominin her bélgesiyle ilgili sorular sormaktir
. Bu bolgesel sorgulama sayesinde hastay1 bastan sonra degerlendirebilmek miimkiindiir
. Her bir anatomik bolgeyi igeren dikkatli bir anamnez sonrasinda hala lezyonun

lokalizasyonu tam olarak belirlenememisse fizik muayeneye gegmeden once tekrar doniip, daha
iyl bir ANAMNEZ alinmaya calisilmalidir

KAS HASTALIKLARI nin

hangi 6zellikleri anamnezle saptanabilir?

Kas hastaliklar1 PROKSIMAL KAS GUCSUZLUGU ne sebep olurlar

Sorular bu semptomlari ortaya ¢ikarmalidir

—~ PROKSIMAL ALT EKSTREMITE giigsiizliigii; hastanin ¢omeldigi yerden,
sandalyeden kalkip kalkamadigi

— PROKSIMAL UST EKSTREMITE giigsiizliigii; hastanin okul ¢antasini, defter veya,
aligveris posetini tasiyip tastyamadigi

— Giligsiizliik varsa bunun SIMETRIK/ASIMETRIK olup olmadig: sorgulanmalidir
Anamnezde KAS HASTALIGI diisiiniilen olguda

FIZIK MUAYENE de

. Proksimal simetrik gii¢siizliik

. Kaslarda ilerleyen donemlerde atrofi

. Kas tonusunun normal veya hafif¢e azalmis olmasi
. DTR ler normal veya azalmis

. Fasikiilasyonun olmamasi

. Duyu kayb1 olmamas1 gerekir

52



19. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

NOROMUSKULER BILESKE HASTALIGI nin
hangi klinik 6zellikleri ANAMNEZ de saptanabilir?

. Yorgunluk (en belirgin semptom)
. Giigsitizlik

. Proksimallerde ve simetrik

. Artan ve azalan

. Duyu kaybinin olmamasi

Anamnezde NOROMUSKULER BIiLESKE

hastalig1 diisiiniilen olguda FiZIK MUAYENE de

. Yorulabilen proksimal simetrik gii¢siizliik

— Tekrarlanan hareketlerle kaslarda gili¢c kaybinin artmasi

— Ayni giigle siirdiiriilmeye calisilan kas aktivitesinin yorgunluga yol agmasi (siirekli
yukar1 bakista pitoz gelismesi)

. Kas tonusu normaldir

. DTR ler normaldir

. Kas atrofisi ve fasikiilasyon goriilmez
. Duyu kayb1 yoktur
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SB7

COCUKLUK CAGINDA SiSTIN TASI VE SiSTINURiI TANILARI ILE TAKiP
EDILEN HASTALARIN KLINIK SONUCLARI

'Hiilya Gozde Onal, ‘Hiilya Nal¢acioglu, ‘Demet Tekcan Karah
'Ondokuz Mayis Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Samsun

GIRIS VE AMAC: Sistiniiri, iiriner sistemde tas olusumuna neden olan bobrek proksimal
tiibiillerde sistin ve dibazik amino asitlerin kusurlu taginmasini igeren kalitsal bir metabolik
hastaliktir. Bu ¢alismada amacimiz, merkezimizde takip edilen sistiniirili hastalarimizin klinik
verilerini, tedavi yanitlari ile birlikte uzun dénem sonuglarinmi belirlemektir.

GEREC VE YONTEM: Merkezimizde 2001-2022 yillar1 arasinda sistiniiri tanist alan 11
hastanin tibbi bilgileri geriye yonelik olarak incelendi. Demografik verileri, klinik 6zellikleri,
laboratuvar ve tedavi yanitlar1 degerlendirildi. Sonug: Hastalarin yedisi (%63.6)kiz, dordi
(%36.3) erkek idi. Hastalarin tan1 alma ortanca yas1 12 ay, (3 ay- 12 yas) ve takip siiresi
ortalama 7.5 £+ 5.12 yil olarak saptandi. Hastalarin 4’{inde anne baba akrabaligi, 4’iinde ailede
bobrek tas1 dykiisii meveuttu. Idrar ile ilgili sikayetlerin en sik oranda goriildiigii, ikinci olarak
ise karm agrisinin oldugu saptandi. Bes hastada tan1 aninda akut bobrek hasar1 vardi ve bu
hastalarin ikisinde akut donemde diyaliz uygulandi. 7 hastanin(% 63.6) bilateral nefrolitiazisi
mevcuttu ve 6 hasta birden fazla tas cerrahisi gecirdi. Hastalarda serum kreatinin diizeylerinin
son kontrolde istatistiksel olarak anlamli oranda yiiksek oldugu goriildii (p=0.013). Tas
olusumuna yol acan diger etkenler agisindan, 6 hastada hipositratiiri, 3 hastada hiperoksaliiri
saptanirken, hi¢cbir hastada hiperkalsiiiri, hipertirikoziiri saptanmadi. Tan1 aninda spot idrarda
sistin diizeyi onemli oranda yiiksek idi. Tiim hastalara diyet, hidrasyon, oral potasyum sitrat
tedavisine ek olarak hepsine tiopronin tedavisi verildigi goriildii. Takip siiresi boyunca
hastalarin altisinda tagsiz donem var iken, 5 hastada tekrarlayan tas olusumu var idi. Covid
pandemisi doneminde tiopronin tedavisi temin edemeyen hastalara 6nce kaptopril,4 hastaya
penisilamin tedavisi planlanmasmma ragmen ,1 hasta temin ederek kullanmaya bagladi.
Penisiliamin tedavsi altinda kontrol idrar sistin diizeyi ve tas tespit edilmedi. Tedavi degisikligi
sonrasi yan etki gdzlenmedi. Son kontolde 24 saat idrar sistin diizeyi , 4 hastada yiiksekti.

TARTISMA: Sistiniiri cocukluk ¢aginin 6nemli bir saglik sorunudur. Tekrarlayan tas olusumu
ile beraber idrar yolu infeksiyonu, bobrek yetmezligi goriilebilmektedir. Sistiniiri tanis1 olan
hastalarin aile bireyleri de arastirilarak erken taniya 6nem verilmelidir. Yasam boyu takip, diyet
kisitlamalari, farmakolojik ve cerrahi tedavi ile tas olusumunu 6nlemek tedavinin temelini
olusturmaktadir. Anahtar Kelimeler: ¢cocuk hastalar, sistiniiri, sistin tasi
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SB8

BURSA iL MERKEZINDEKI iLKOGRETIM OKULLARI OGRENCILERI
ARASINDA iLAC ALLERJIiSi SIKLIGI

'Kezban ipek Demir, 2’Yakup Camtez, 2Nihat Sapan

! Ankara Bilkent Sehir Hastanesi , Cocuk Allerji Immunoloji
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi , Cocuk Allerji immunoloji

GIRIS VE AMAC: Alerjik hastaliklarmn prevalans: pediatrik popiilasyonda giderek artmaktadur,
pediatrik bakimda yeni ilaglarin onay almasiyla ilaca bagli reaksiyonlar daha sik goriilmektedir.
Calismamizda, Bursa il merkezindeki ilkdgretim okullarinda 1-8. sinif arasi ¢ocuklarda ilag
alerjisi sikligini ve risk faktorlerini belirlemeyi amagladik.

GEREC VE YONTEM: Mart 2010 -Mayis 2010 tarihleri arasinda Bursa il merkezinde rastgele
secilmis 4 ilkdgretim okulunda Anasinifi, ilkogretim 1., 2., 3., 4., 5.,6.,7., 8. smiflarindaki
yaslar1 6-15 arasinda olan 4500 6grenciye anketler dagitildi, 3944 iinden anketler geri toplandi.
Anket formunda yer alan sorularda: Cocugun yas ve cinsiyet gibi kimlik bilgileri, bugiine kadar
ilac alerjisi olup olmadigy, ilag allerjisi var ise hangi ilaclara kars1 gelistigi, hangi reaksiyonarin
goriildiigi, ailede ve ¢ocuktaki alerjik hastaliklar ile ilgili sorulara cevap verilmesi istendi.

SONUC: Calismamizda toplam 4500 anket dagitildi, dagitilan anketlerin 3944’ i ¢cocuklarin
aileleri tarafindan dolduruldu, cevaplanan anketlerin oran1 %87,6 idi Caligma grubuna alinan
olgularin %50,2 ‘si erkekti (n=1978) ve yas ortalamasi1 10.1 = 2,3 y1l (6-15 yil) olarak saptandi.
Caligma grubunda yer alan 3944 olgudan 206°s1 (%5.2) hayatlar1 boyunca en az bir kez ilag
alerjisi oldugunu bildirdi. Ilag alerjisi nedeni ille 140 olgu (%3,5) doktora bagvurdugunu, bu
olgulardan 108 ‘ine (%2,7) doktor tarafindan ilag alerjisi tanis1 konuldugu bildirildi. Sorumlu
ilaclar arasin en sik goriilenler hastalarin % 83’linde (n=171) antibiyotikler ikinci siklikta ise
%39’unda (n=18.9) NSALI ilaclardi. Deri lezyonlar1 en yaygin semptomdu ve ilag alerjilerinin
%94.1'inde goriildii.

TARTISMA: Bursa ilindeki ¢ocuklarda ila¢ alerjisinin yasam boyu prevalanst %5.2 olup,
doktor tanil1 ilag alerjilerinin stklig1 %2.7"dir. ilag alerjisini gdstermenin kesin yolu siipheli ilag
ya da ilaglarla provakasyon testi yapilmasidir, ancak komplikasyonlari nedeniyle kolayca
yapilabilecek bir uygulama degildir. Standart anket sorulariyla ¢ok merkezli ¢alismalarin
yapilmast ve siipheli ilag alerjisinin bildirilmesi ile hekimlerin, saglik personelinin ve ailelerin
konu hakkinda bilgi ve duyarliliklar: arttirilabilir.
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SB9

COCUKLARDA SON DONEMDEKI TEHLIKE: COKLU MIKNATIS YUTULMASI

'Onursal Varlikh, *Mustafa Alper Akay, Belkis Ipekci

'Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi ABD
2Kocaeli Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji ABD

GIRIS VE AMAC: Yabanci cisim yutulmasi ¢ocuklarda sik goriilen bir problemdir. Cogu olay
sadece takip ve gozlem ile kendi kendine ¢oziiliir. Ancak, muhtemel komplikasyonlar sebebiyle
miknatis yutulmasi daha karmasik ve detayli bir degerlendirme gerektirir. Son yillarda
cocuklarda birden fazla miknatisin yutulmasi artmaktadir. Birden ¢ok miknatisin yutulmasi
veya bir miknatis ile metalik bir bagka cismin beraber yutulmasi ile olusan tehlikeye dikkat
cekmek amaclanmustir.

GEREC VE YONTEM: Bu calismada 2018'dan 2022'ye kadar ¢ocuk acil servisine basvuran
ve miknatis yutan 10 olgunun takip ve tedavisi degerlendirilmistir.

SONUCLAR: 10 olgudan 4’iinde tekli miknatis yutma 6ykiisii mevcut idi. Bunlardan sadece 1
hastaya endoskopi ihtiyact olmus kalan 3 hastada miknatis miidahale gerektirmeden spontan
cikmustir. 6 olguda ¢oklu miknatis yutma dykiisii mevcuttu. Bunlardan 1 tanesi spontan ¢ikmis,
2 tanesi endoskopi esliginde ¢ikarilmis 3 tanesi de intestinal perforasyon nedeniyle ameliyat
edilmistir.

TARTISMA: Yabanci cisim yutulmasi pediatrik hastalarda sik goriilen bir sorundur. Cocugun
merakli dogasi, onlar1 ¢evrelerini kesfetmeye sevk eder. Parlak, kii¢iik ve kurnaz miknatislar
da cezbedici nesnelerdir. Miknatislar yutulduktan sonra ciddi sorunlara neden olabilir. Miknatis
aliminin ortaya ¢ikardigi sorun, iki miknatis arasindaki 6nemli ¢ekici kuvvette yatmaktadir. Son
15 yilda, ABD Tiiketici Uriin Giivenligi Komisyonu (CPSC) tarafindan ¢ocuklarda miknatis
yutulmasi nedeniyle Acil Servis bagvurularinda endise verici bir artis rapor edilmistir. Cin'deki
tek merkezli bir calisma, ilk miknatis alimim1 2015'te kaydetti, ancak 2019'a gelindiginde
miknatislar, tiim yabanci cisim yutma vakalarimin %80'ini olusturuyordu ve yutmalarinin
%76,8'ine ameliyat gerektirdi. Bizim hastalarimizin da %50’si ameliyata, %33,3’ti Endoskopi
ile miidahaleye ihtiya¢ duydu. Yutulduguna tanik olunmazsa veya ebeveynler ¢ocuklari tibbi
yardima gotiirmekten cekinirse, tedavide gecikme ciddi komplikasyonlara yol acgabilir.
Bagirsak tikanikligi, iskemi, nekroz, perforasyon ve fistlil olusumu gibi ¢ok sayida ciddi
gastrointestinal komplikasyon ve hatta Oliimle sonuclanabilmektedir. Ameliyata alinan 3
hastamizda da intestinal perforasyon olusmustu. Miknatis yutulmasina bagl komplikasyonlara
iliskin diinya capinda ve tlilkemizde artan sayida bildirim ve siklikla geciken tan1 konuya daha
dikkatli yaklasmamiz gerektigini gostermektedir. Coklu miknatis aliminda, erken ¢ikarilmasi
onerilir. Kendiliginden gecis i¢in beklemek ciddi komplikasyonlara yol agabilir. Ozellikle
iilkemizde ebeveynlerin farkindalik eksikliginin giderilmesi gerektigine inantyoruz.
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SB11

ALERJI POLIKLINIGINE ATOPIK DERMATIT ON TANISI iLE
YONLENDIRILEN HASTALARDA SKABIYEZ SIKLIGI

'Miijde Tuba Cégiirlii, 'Ummiigiilsiim Dikici
'Sakarya Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Alerji ve Immiinoloji Béliimii

GIRIS: Uyuz hastaligimn goriilme siklig1 son yillarda diger iilkelerde oldugu gibi iilkemizde de
belirgin olarak artmistir. Basta dermatologlar, aile hekimleri ve pediatristler olmak iizere birgok
hekim giinliik pratiklerinde skabiyezle siklikla karsilagmakta ve zaman zaman tan1 ve tedavide
giicliikler yagamaktadir.

AMAC: Pediatri polikliniginden atopik dermatit/dermatit 6n tanisi ile ‘yesil alan’ acilarak alerji
poliklinigine yonlendirilen hastalarda skabiyez sikliginin ve iki tan1 arasindaki demografik ve
klinik farklarin saptanmasi amaglanda.

METOD: Calismaya, Sakarya Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Immiinolojisi ve Alerji
Hastaliklar1 polliklinigine Subat 2022- Aralik 2022 tarihleri arasinda ‘kasinti, dokiinti,
kizariklik® sikayetleri ile yonlendirilen hastalar alindi. L20.8, 1.20.9, 1L.30.8, L30.9 ICD tan1
kodlar1 ile muayene ve tetkik edilen 610 hastanin dosyasi retrospektif olarak incelendi. Kesin
tanis1 atopik dermatit olan ve skabiyez 6n tanisi ile farkli dermatoloji kliniklerine danisilarak
‘kesin skabiyez’ tanisi alan hastalar ¢aligmaya alindi.

SONUC: Toplamda 404 hasta ¢alismaya alindi. Hastalarin %45,7’s1 kizdi. Bagvuru yasi median
21 ay (IQR 8,2-57,7) semptom siiresi median 5 ay (IQR 2-12,7) olarak saptandi. 75 (%18,5)
hastada kesin skabiyez tanist mevcuttu. Basvuru yas1 Atopik dermatit tanili hastalarda median
19 ay (IQR 8-51), skabiyez tanisi alan hastalarda 53 ay (IQR 17-117 ay) olmak tizere iki grup
arasinda istatistiksel olarak anlaml fark vardi (p<0,005). Semptom siiresi atopik dermatitli
hastalarda median 7 ay [IQR 2,5-24), skabiyes tanili hastalarda median 2 ay (IQR 1-4) olmak
iizere iki grup arasinda istatistiksel anlamli fark vardi (p<0,005) (Tablo 1). Skabiyezli 75
hastanin sadece %20’sinde (n:15) aile dykiisii olmakla birlikte 12 hasta (%16) daha 6nce tedavi
almisti.

TARTISMA: Atopik dermatit 6n tanisiyla alerji poliklinigimize yonlendirilen hastalarin
nerdeyse 5’te birinde skabiyez tanis1 mevcuttu. Calismamizda iki tan1 arasinda anlamli saptanan
klinik farklar, atopik dermatitli hastalarda skabiyezli hastalara gore semptom baslangi¢ yasinin
daha kiiciik olmasi, semptom siiresinin daha uzun olmasidir. Calismamizda skabiyez tanili
hastalarin sadece %20’inde aile Oykiisii pozitifti. Ayrica bazi literatiirlerde belirtildigi gibi,
calismamizda skabiyez tanisi alan hastalarin %16’sinda permetrin tedavisine yanit olmadigini
saptadik. Sonug olarak Alerji veya dermatoloji polikliniklerine yonlendirilen hastalar bu
boliimlere randevu bulmakta zorlanmakta tedavi gecikerek bulas artmaktadir. Skabiyezte
toplum bulasinin azaltilmasi agisindan tani i¢in aile 6ykiisii sart1 aranmayarak, tedaviye birinci
basamak saglik birimlerinde ¢ok hizli baglanmasi ve izolasyon kurallarina uyulmasi énemlidir.
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Tablo 1. Hastalarin demografik verileri (n:404)

Cinsiyet 151 (%45,9) 34(%45,3) 0,93
(kiz, n:185)

Basvuru yasi 19(8-51) 53(17-117) <0,005
Median (IQR,25-75)

Semptom siiresi 7 (2,5-24) 2 (1-4) <0,005

Median (IQR, 25-75)
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SB12

YENIDOGANLARDA TRANSFONTANEL VE ABDOMINAL ULTRASON TARAMA
SONUCLARIMIZ

Muhammed Yasar Kiling, 'Siileyman Sahin
LAfyonkarahisar Devlet Hastanesi

GIRIS VE AMAC: Yenidogan yogun bakim iinitesinde ve yenidogan servisinde yatan
hastalarda endikasyon olmadan yapilan transfontanel ve tiim abdominal ultrason taramasi ile
saptanan patolojilerin takip ve tedavisini planlamak, endikasyon disi yapilan ultrason
taramasinin gerekliligini sorgulamak.

GEREC VE YONTEM: Unitemizde yatan yenidogan hastalarda endikasyon dis1 transfontanel
ve tiim abdominal ultrason taramas1 yapilmasi i¢in 8 ay dnce radyoloji boliimii ile anlasildi. Bu
8 aylik donemde gestasyonel haftalar1 35-41 hafta, dogum agirliklar1 2200-4150 gram olan 200
hasta calismaya dahil edildi. Antenatal takibi hi¢ yapilmayan takipsiz gebelikten dogan
yenidoganlar, antenatal takibinde patoloji saptanan postnatal donemde ultrason yapilmasi
gereken yenidoganlar ve endikasyon dahilinde ultrason yapilmasi gereken yenidoganlar
caligma dis1 birakildi. Calismaya dahil edilen hastalarin transfontanel ve tiim abdominal
ultrason sonuglari incelendi.

SONUC: Hastalarimizin dogum haftalar1 35-41 hafta, dogum agirliklar1 4150 gr idi. Tarama
yapilan 200 hastanin 20’sinde (%10) renal pelviektazi, 12’sinde (%6) araknoid kist, 6’sinda
(%3) karacigerde nonspesifik kist, 2’sinde (%1) atnali bébrek, 1’inde (%0,5) benign infantil
hidrosefali, 1’inde (%0,5) adrenal hemoraji saptandi. Tarama sonucu anormal ultrason sonucu
orani %21 idi. Tarama sonucu saptanan bu tanilarla ilgili herhangi bir semptom vermeyen
yenidoganlar taburculuk sonrasi poliklinik takibine alind.

TARTISMA: Giinlimiiz poliklinik sartlarinda kadin dogum uzmaninin hastaya yalnizca 5
dakika zaman ayirabilmesi ve gebe kadinlarin takibe diizenli gitmemesi antenal ultrasonda
saptanabilecek patolojilerin tanisinda sorun olabilir. Tarama yapilan hastalarin %21’inde
anormallik tespit edilmesi yenidoganlarda ultrason taramasinin gerekli olabilecegini gosterdi.
Bu hastalarin semptom vermeden Once takibe alinmasi tarama yapilmasinin faydasidir.
Hastanemizde oldugu gibi radyoloji bdoliimiiniin c¢alisma sartlarinin uygunluguna gore
yenidogan hastalarda transfontanel ve tiim abdominal ultrason taramasi yapilabilir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, Tarama, Ultrason
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SB13

JUVENIL SKLERODERMA TANILI COCUK HASTALARDA INTERFERON GEN
EKSPRESYONU VE HASTALIK AKTiVASYON ILiSKIiSININ ARASTIRILMASI

'Hiilya Kése, !Abdurrahman Simsek, ‘Muhammed Ali Kizmaz, 'Tug¢e Bozkurt, Ferdi
Oztiirk, 'Ferah Budak, *Hayriye Saricaoglu, 'Sara Sebnem Kili¢

!Bursa Uludag Universitesi

GIRIS: Juvenil dermatomyozit (JDM) deri tutulumu, vaskiilit ve progresif kas giicsiizliigii ile
karakterize inflamatuvar miyopatidir. Interferon sinyalizasyon yolaginda yer alan artmis
sinyalizasyonun JDM’nin patogenezinde rol aldigi disiliniilmekte ve hastaligin siddeti,
aktivasyonu ve kalsinozis gelisimi ile iliskilendirilmektedir. Juvenil Skleroderma (JSc)
sklerotik cilt lezyonlariyla seyreden, sistemik skleroz, lokalize skleroderma (morfea) olarak
gruplanan heterojen bir grup hastaliktir. Immiin sistem aktivasyonu dokularda fibrozise yol
acabilmektedir. Bu hastalik da JDM cilt bulgularindan farkli cilt tutulumu gosterirken
patogenezinde bazi benzerlikler bulunabilmektedir. Calismada; JDM ve JSc ‘li hastalarda
interferon sinyalizasyonunda rol alan sitokin ve kemokin diizeylerinin dl¢iilmesi, hastaligin
siddeti ile korelasyonunun ortaya konulmasi amaglanmaktadir METOD:Calismaya 31 JSc, 5
JDM ve 13 saglikli kontrol alindi. Morfeali hastalar LoOSCAT (aktivite indeksi) ve LoSDI (hasar
indeksi) indekslerine gore degerlendirildi. interferon gen sinyalizasyonunda rol alan sitokin ve
kemokinler (IL-8, IL-1,IP-10, MCP1, TNF-a, CXCL-10, IFN- a, IFN-B, IFN-y) ELISA ile,
interferon sinyalizasyon yolaginda gorev alan genler olan IFI127, 1F144, ISIG15, IFIT1, OASI,
RSAD?2 ‘in ekspresyonlart RT PCR metoduyla 6lgiildii.

SONUCLAR: Hastalarin kiz/erkek orani:24/12, medyan yas 14 (min:4, max:18), medyan takip
stiresi 36 ay (min 12 max:108) idi. JSc’li hastalarmm LoSCAT degerlendirilmesinde hafif %36
(n=13) orta %25 (n=9), agir %11 (n=4) , LoSDI degerlendirilmesinde hafif% 38 (n=14), orta
% 22 (n=8) agir %11 (n=4) 1di.JSc’li hastalarda IL-8, IFN-B, IP-10 ve MCP-1’in, saglikli
kontrol grubuna gore anlamli derecede azaldig1 gozlendi. JSc’li hastalarda TNF-a ve IFN-y’nin
azalma egiliminde ve JDM’li hastalarda IFN-o’nin artis egiliminde oldugu bulundu. JSc’li
hastalarda LoOSCAT ve LoSDI indeksleriyle sitokin ve kemokin seviyelerinin korelasyonu Sekil
1’de 6zetlenmistir. Interferon sinyalizasyon yolaginda rol oynayan IFI27, IF144, ISIG15, IFIT1,
OASI1, RSAD?2 gibi genlerin RT PCR analizinde, saglikli grupla karsilagtirildiginda genlerin
istatistiksel olarak anlamli artis saptanmamakla beraber, JDM ve JSc hastalarinda RSAD?2,
IF127 ve IFIT1'deki genlerinde saglikli kontrollere gore fold change (katlanma degisiklikleri)
bulundu. Interferon sinyal genlerinin katlanma degisiklikleri, Sekil 2'de gosterilmektedir.

SONUC: Sonuglar, JDM ve JSc hastalarinda interferon sinyalinin bozulabilecegini ve bu
calismada Onemli degisiklikleri gozlenen sitokinlerin ve genlerin hastalik aktivitesinin
izlenmesinde anahtar rol oynayabilecegini disiindiirmektedir. Bu ¢alismalarin daha fazla
sayida hasta ile tekrarlanmasi klinik patogeneze 151k tutabilir.
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Sekill: Lokalize Sklerodermah Hastalarin LoOSCAT/LoSDI Degerlendirmelerinin
Sitokin ve Kemokinlerle Korelasyonu
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Sekil 2: Interferon sinyalizasyon genlerinin fold change degerleri
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KATILMA NOBETI NEDENI iLE COCUK NOROLOJi POLIKLiNiGINDE TAKiP
EDILEN HASTALARIN DEGERLENDIRILMESI

'Fatih Mehmet Akif Ozdemir, ?Halil Celik

!Konya Dr. Ali Kemal Belviranli Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi, Cocuk
Noroloji Boliimii, Konya
2Konya Sehir Hastanesi, Cocuk Néroloji Boliimii, Konya

GIRIS VE AMAC: Katilma nobeti tanisi ile takip edilen hastalarin degerlendirilmesi
amaclanmustir.

Gere¢ ve Yontem: Hastalarin poliklinik dosyalar1 retrospektif olarak incelendi. Hastalarin
cinsiyetleri, ndbet baslangi¢ yaslari, ndbet tipleri (siyanotik, soluk, karisik), ndbet derecesi
(hafif, agir), nobet siklig1 (gilinliik, haftalik, aylik, 1 aydan daha seyrek), eslik eden konviilzif
hareket varlig1 belirlendi. Hastalarin dosya bilgilerinden kan tetkikleri (tam kan sayimi, demir
parametreleri), elektroensefalografi (EEG), kardiyoloji konsiiltasyon bilgileri kaydedildi.

SONUCLAR: Calismaya % 50°si kiz 54 hasta dahil edildi. Katilma nobetlerinin ortalama
baslangic¢ yas1 10.5£8.2 ay, ortalama basvuru yas1 16.6+10.6 aydi. Hastalarin % 16.7’sinde aile
Oykiisii mevcuttu. En sik siyanotik tipte katilma ndbeti tarif edildi (% 61.1). Nobetlerin %
72.2’s1 hafif siddetteydi. Hastalardan % 27.8’inde anemi saptanmis olup anemisi olan hastalarin
nobet siklig1 (% 86.6’sinda haftalik veya daha sik) ve eslik eden konviilzif hareket varligi (%
66.7) olmayanlara gore daha fazlaydi. Hastalarda takip siirelerinde tariflenen ilk ve son katilma
nobeti arasindaki siire 7.2+7.5 ay olarak tespit edildi. Anemisi olan hastalarda bu siirenin daha
uzun (ortalama 7.7+6.3 ay) oldugu saptandi. Anemisi olan hastalardan birinin EEG’sinde fokal
epileptik bulgular saptandi, diger hastalarda EEG anormalligi saptanmadi. Alti hastada (% 11.1)
anemi olmaksizin demir eksikligi saptandi, bu hastalarda katilma ndbetinin daha sidddetli (%
50 agir siddette) ve takipte katilma goriilme siiresinin daha uzun (9.2+10.9) oldugu saptandi.
Hastalarin 1 tanesinin (% 1.8) ekokardiyografisinde patent foramen ovale (PFO) saptanmasi
disinda kardiyak patoloji saptanmadi.

TARTISMA: Anemisi olan ve anemisi olmaksizin demir eksikligi olan hastalarda katilma
ndbetlerinin daha uzun siire gézlendigi, demir eksikliginde katilma nobetlerinin daha siddetli

seyrettigi saptanmis olup bu ¢ocuklar demir eksikligi agisindan degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Katilma noébeti, anemi, ¢ocuk, demir eksikligi
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Tablo-1: Katilma Nébeti Sebebi Ile Takip Edilen Hastalarin Klinik Ozellikleri

Say1 / Yiizde (n/ %)
Cinsiyet (kiz) 27150
Prematiirite 2137
Intrauterin Gelisim Geriligi (IUGR) 2137
Sarilik 6/11.1
Yenidogan Dénemi O2 ihtiyaci 5/9.3
Ailede Katilma Nébeti Oykiisii 9/16.7
Akraba Evliligi 7113

Nobet Tipi (Siyanotik-Soluk-Karisik)

33/61.1-17/315-4/7.4

Nobet Derecesi (hafif)

39/72.2

Nobet Sikligt
(Giinliik-Haftalik-Aylik-1 aydan daha

seyrek)

15/27.8-22/40.7-9/16.7-8/14.8

Nobet Baslangi¢ Yasi

<6 ay - 7-24 ay - >25 ay

15/27.8-37/685-2/3.7

Nobet Siiresi

<1 dk - 1-2 dk aras1 - >2 dk

45/833-5/93-4/7.4

Anemi

15/27.8

Anemi Olmaksizin Demir Eksikligi

6/11.1
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SB20

COCUK ROMATOLOJi BOLUMUNE TEKRARLAYAN ATES SIKAYETI iLE
BASVURAN HASTALARIN FENOTIPiK OZELLIKLERI

Tuba Kurt, Sefika Elmas Bozdemir

'Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Romatoloji Béliimii, Bursa
?Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Béliimii, Bursa

GIRIS-AMAC: Cocuk Romatoloji kliniklerinde tekrarlayan ates en sik karsilasilan
sikayetlerdendir. Pratikte periyodik ates sendromlar1 siniflama kriterlerine gére siiflandirilir
ve genetik inceleme taniy1 dogrulamada ve ayirici tanida oldukca 6nemlidir. Bu ¢alismada
cocuk Romatoloji boliimiine tekrarlayan ates sikadyeti ile bagvuran hastalarin basvurudaki
fenotipik 6zellikleri degerlendirildi.

GEREC-YONTEM: Haziran-Aralik 2022 tarihlerinde tekrarlayan ates sikayeti ile basvuran
hastalar ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin klinik ve laboratuar verileri kaydedildi.
EUROFEVER/PRINTO 2019 otoinflamatuvar hastaliklar (OIH) siniflama kriterlerine gore
siiflandirildi.

SONUCLAR: Calismaya 96 (E/K: 56/40) hasta dahil edildi. Ortanca yasi ve semptom baglangi¢
yas1 sirastyla 5 (3-7) yil ve 24 (9-36) aydi. Ates siiresi ortanca 4 (3-5) giindii. Bir yildaki atak
siklig1 ortanca 12 (8-24) atak idi. Akut farenjit 63 (%65,6), servikal lenfadenopati 57 (%59,4),
oral aftozis 44 (%45,8) hastada mevcuttu. Ayrica hastalarin 59’unda (%61,5) karin agrisi,
39’unda (%40,6) eklem agrisi, 12’sinde (%12,5) gogiis agrisi, 4’inde (%4,2) artrit, 10’unda
(%10,4) ishal ve 2’sinde (%2,1) erizipel benzeri eritem vardi. Ortanca 16kosit sayisi, ESH, CRP
degerleri sirastyla 11480/mm3 (9050-16240), 33 mm/sa (20-44) ve 38,5 mg/L (22,7-85,7)
1di.63 (%65,5) hasta periyodik ates, aftoz stomatit, farenjit, servikal adenit sendromu (PFAPA),
27 (%28,1) hasta AAA, 1 (%]1) hasta mevalonat kinaz eksikligi tanist aldi. 5 (%5,2) hasta
siniflandirilamadi. 77 (%80,2) hastaya MEFV gen analizi yapildi [31 (%40,2) normal, 26
(%33,7) 10. Ekzon ve 20 (%25,9) 2. ekzon mutasyon). 1 (%1) hastada MVK geninde homozigot
mutasyon tespit edildi. Siniflandirilamayan OIH tanisi alan hastalarda daha uzun ates siiresi ve
PFAPA bulgularina ek olarak ishal ve gdgiis agrisinin mevcutttu. Bu hastalarda OIH genetik
inceleme normaldi.

66



19. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

Tablo 1: Ailevi Akdeniz atesi ve PFAPA hastalarinin klinik 6zellikleri

Ailevi Akdeniz atesi PFAPA p
(n=27) (n=63)

Karin agris1 20 (%74) 37 (%56) 0.07
Gogiis agrisi 9 (%33,3) 3 (%4,7) 0.01
Eklem agrisi 12 (%44,4) 26 (%41,2) 0.39
Artrit 4 (%14,8) 0 0.00
Akut farenjit 0 59 (%93,6) 0.00
Servikal adenit 0 54 (%85,7) 0.00
Aftozis 0 42 (%66,6) 0.00
Ates siiresi, giin 2,9+1,2 4.4+1,6 0.00
(ortalama+STD)

Baslangic yasi, ay 32,6+32,2 24,8+19,8 0.2
(ortalama+STD)

Atak sikhig, yil 12+6.,4 15,548 0.1
(ortalama+STD)

PFAPA: periyodik ates, aftoz stomatit, farenjit, servikal, adenit

Tablo 1’de AAA ve PFAPA hastalarinin ozellikleri gosterildi. Ates siiresi AAA hastalarinda PFAPA ve
siniflandirilamayan OIH grubuna gore anlamli daha kisaydi (p=0.0, p=0.03). AAA, PFAPA ve
siniflandirilamayan OIH arasinda baslangi¢ yasl, atak sikligi, ataktaki akut faz belirtegleri arasinda
farklihk saptanmadi.69 (%70,8) [27 AAA, 38 PFAPA, 5 siniflandirilamayan OIH] hastaya kolsisin
tedavisi verildi. Hastalarin 59’unde (%86,6) tam yanit, 6’sinda (%9) kismi yanit alindi. 51 (%53,3)[48
PFAPA, 2 siniflandirilamayan OIH] hastaya atak sirasinda kortikosteroid tedavisi uygulandi. Bu
hastalarin tamami kortikosteroid yanitliydi. 6 hastaya tonsillektomi uygulandi.

SONUC: Calismamizda PFAPA en sik goriilen otoinflamatuvar hastalikti. AAA ve PFAPA
ayiriminda muayene bulgular1 ve ates siiresi arasinda énemli farkliliklar mevcuttur.
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SB22

SEGAWA HASTALIGI; TEK MERKEZ TECRUBESI

'Tugba Akbey Kocak, ‘Sahin Erdol

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

GIRIS VE AMAC: Guanozin trifosfat siklohidrolaz-1 (GTPCH-I) enzimi, g¢esitli aromatik
amino asit hidroksilazlarin temel kofaktorii olan BH4 biyosentezindeki ilk ve hiz sinirlayici
adimdir. Eksiklik, serotonin ve katekolaminlerin kusurlu biyosenteziyle karakterizedir.
GTPCH-1 eksikligi hem otozomal dominant (OD), hem de otozomal resesif (OR) kalitilabilir.
OD GTPCH-1 eksikligi olan hastalarin viicut sivilarinda fenilalanin seviyeleri normaldir.
Kanda ve beyin omurilik sivisinda pterinlerin 6l¢limii tanisaldir. Bu calismada guanozin
trifosfat siklohidrolaz-1 eksikligi (SEGAWA hastaligi) tanisi ile takip ettigimiz 5 hastamizin
klinik ve biyokimyasal 6zelikleri incelenmistir.

GEREC VE YONTEM: Uludag iiniversitesi cocuk metabolizma bilim dalimizda guanozin
trifosfat siklohidrolaz-1 eksikligi tanis1 ile izledigimiz S5 olgunun klinik &zellikleri
degerlendirilmistir. Hastalarimizin dogum agirligi, cinsiyeti, anne-baba akrabaligi, aile dykiisii,
ilk bagvuru sikayeti, tan1 alma yasi, yliriime bozuklugu ve distoni varligi, piterin analizi ve
genetik sonuglar1 kaydedilmistir.

BULGULAR: Guanozin trifosfat siklohidrolaz-1 eksikligi tanisi ile izledigimiz 5 hastadan 4’i
(%80) erkek, 1’1 (%20) kadindir. 3 hasta OD guanozin trifosfat siklohidrolaz-1 eksikligi tanisi
ile, 1 hasta ise OR guanozin trifosfat siklohidrolaz-1 eksikligi tanisi ile izlenmektedir, 1
hastamizin genetik analizi heniiz sonuglanmamistir. Hastalarimizin tani yasi 3 ile 48 yil
arasindadir. Hastalarimizin biri distoni siiphesi ve ndbet etyolojisi nedeni ile yapilan WES
analizinde gchl geninde mutasyon saptanarak bize basvurmustur, 2 hastamiz da bu hastanin
ebeveynleridir. Hastadan sanger dogrulama yapilirken babada homozigot, annede heterozigot
GCHI1 mutasyonu saptanmasi nedeni ile tarafimiza génderilmistir ve ikisi de asemptomatiktir.
Diger iki hastamiz yliriime bozuklugu nedeni ile arastirilmakta iken GCHI1 eksikligi tanisi
almistir. Iki hastada da aksamlar1 daha belirgin olan distoni semptomlar1 vardir. iki hastaya da
L-dopa tedavisi baglanmis ve tedavi ile yiiriimede énemli 6l¢iide diizelme saglanmistir. Tiim
hastalarimizin kan piterin analizlerinde, neopterin ve biopterin diizeyleri diisiik saptanarak
tanilar1 biyokimyasal olarak kesinlestirilmistir. BOS noérotransmitter Ol¢limii  yiiriime
bozuklugu ile bagvuran bir hastamizda yapilmis ve BOS’ta da neopterin ve biopterin diigiikligii
gosterilmistir (Tablo 1).

SONUC: Alt ekstremite ya da boyunda distoni sikdyeti ile gelen bir olguda sikayetlerin ditirnal
ritim (giinliik dalgalanma, aksamlar1 distonide artis) gostermesi durumunda guanozin trifosfat
siklohidrolaz-1 eksikligi akla gelmelidir. Segawa hastaligi dopamine duyarl distoninin en sik
sebebidir, tedavi edilebilen bir hastalik oldugundan GCH1 eksikligi tanisinin konmasi klinisyen
icin olduk¢a Gnemlidir.
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Tablo 1- Guanozin Trifosfat siklohidrolaz-1 eksikligi olan hastalarimizin klinik ve biyokimyasal ézellikleri

Tan1 Yas Cinsiyet Tan1 | Akrabalik Neopterin Biopterin Semptom Genetik Tedavi
yast (normal aralik | (normal
0,19-2,93 aralik 0,08 -
nmol/ g Hb) 1,2 nmol/ g
Hb)
OD GTPCH- 11 erkek 11 1.derece 8 yasinda iken gchl ¢.90dupC L-dopa 4
1 0,15 nmol/ g 0,06 nmol/g yiiriime (p.Gly31Argfs*34) mg/kg/giin
Hb Hb bozuklugu, Heterozigot muhtemel
aksamlari artan patojenik
distoni
? GTPCH-1 17 erkek 17 1.derece 0,09 nmol/ g 0,05 nmol/ g 14 yaginda iken takip L-dopa 4
Hb Hb yiiriime mg/kg/giin
bozuklugu,
aksamlari artig
OD GTPCH- | 3 erkek 3 yok 0,11 nmol/ g 0,07 nmol/ g nobet? gchl c.274C>A almiyor
1 Hb Hb heterozigot, muhtemel
patojenik
OD GTPCH- | 39 kadin 39 yok 0,07 nmol/ g 0,06 nmol/ g asemptomatik gchl C274C>A almiyor
1 Hb Hb (p.Leu92lle)
heterozigot, muhtemel
patojenik
OR GTPCH- | 48 erkek 48 yok 0,17 nmol/ g 0,05 nmol/ g asemptomatik gchl C274C>A almiyor
1 Hb Hb (p.Leu92lle)
homozigot, muhtemel
patojenik
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SB23

URE DONGUSU BOZUKLUGU TANISI iLE iZLEDIGiMiZ OLGULARIN
DEGERLENDIRILMESIi: TEK MERKEZ DENEYIMi

!Aydan Sezgin Ersoy, Sahin Erdél

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
Metabolizma Bilim Dali

GIRIS VE AMAC: Ure dongiisii protein katabolizmas1 sonucunda ortaya ¢ikan amonyagin
detoksifikasyonundan sorumlu ¢ok 6nemli bir yolaktir. Bu dongiiniin bozulmasinin en énemli
sonucu hiperamonyeminin eslik ettigi ensefalopati tablosudur. Hastalar tarafimiza yenidogan
doneminde ensefalopati tablosunda bagvurabilecegi gibi ileri yaslarda noéropsikiyatrik
bulgularla da bagvurabilirler. OTC eksikligi hastalig1 hari¢ diger tiim iire dongiisii bozukluklar
otozomal resesif kalitilirken, OTC eksikligi X’e bagh kalitilir. Bu c¢alismada iire dongiisii
bozuklugu (UDB) tanisi ile izledigimiz hastalarin klinik 6zellikleri incelenmistir.

GEREC VE YONTEMLER: Uludag iiniversitesi cocuk metabolizma bilim dalimizda UDB
tanist ile izledigimiz 35 olgunun klinik 6zellikleri degerlendirilmistir. Hastalarimizin dogum
agirhigi, dogum sekli, cinsiyeti, anne-baba akrabaligi, aile oykiisii, ilk bagvuru sikayeti, tani
alma yasi, genetik sonuglar1 kaydedilmistir.

BULGULAR: UDB tanisi ile izledigimiz 35 hastadan 14’si (%40) sitriilinemi tip 1, 8’1 (%22)
arjininosiiksinik asidiiri, 5’1 (%14) arjininemi, 3’er (%8,5) olgu OTC ve CPS eksikligi, 1’1
(%2,8) HHH sendromu, 1’1 (%2,8) ise Gyrat atrofisi tanist almigtir. Bu hastalarin tanilar1 kan
aminoasidi, idrar organik asitleri ve genetik testler ile kesinlestirilmistir. Izlemde 9 (%25)
hastamizin 1°1 iki yasinda yaygin dermatit ve sepsis nedeniyle, 1 hastamiz 1,5 yasinda karaciger
nakline bagli komplikasyonlardan, 7 hastamiz ise yenidogan doneminde enfsefalopati ve
komplikasyonlarindan hayatin1 kaybetmistir. Olgularimizin 20’si (%57) kiz, 15’1 (%43)
erkektir. Hastalarimizin dogum agirlig1 2300-3900 gram arasinda izlenmistir. 23 (%65) olguda
anne-baba arasinda 1.derece (kuzen evliligi) akrabalik dykiisii varken, 6 (%17) olguda yoktur
ve 5 (%15) hastanin ayn1 kdyden oldugu dikkati ¢ekmistir. Hastalarimizin tan1 yasi intrauterin
donem ile 17 y1l arasindadir. Hastalarimizin 9’unda (%25) kardes 6liim dykiisii vardir. Yasayan
hastalarimizin 6’sinda (%17) normal néromotor gelisim izlenirken digerlerinde néromotor
gerilik ve nobet Oykiisii vardir. Hafif form sitriillinemi ile takip etti§imiz ve komaya maruz
kalmamuis bir olgumuzda néromotor gerilik mevcuttur. Hastalarin néromotor geriliginin baslica
nedeni amonyak yiiksekligi ve buna maruziyet siiresidir.

SONUC: Erken tan1 ve amonyak yiiksekligine maruziyetin engellenmesi tedavideki en 6nemli
amactir. Fakat bu olgular enfeksiyon, stres, aglik gibi faktorlerle komaya girebilmektedir.Bu
olgularin olusumunun 6nlenmesi esas amag¢ olmalidir. Bu amagla bu tip hastaliklarda aileye
genetik danismanlik dikkatli verilmelidir
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SB24

DERI PRIiK TESTLERI HANGI HASTALARDA TEKRARLANMALIDIR?

'Ezgi Topyildiz, 'Handan Duman Senol, *Ayse Aygiin, !Mehmet Geyik, Figen
Giilen, 'Esen Demir

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Cocuk Alerji
Hastaliklar1 Bilim Dali

GIRIS AMAC: Alerjik hastaliklarda sensitizasyon seyri yasla birlikte degisebilmektedir. Yeni
sensitizasyon gelisimi igin gesitli risk faktorleri bildirilmistir. Bu ¢alismada alerjik hastalik
oykiisii bulunan hastalarda baslangi¢ sensitizasyon durumunun gelecekteki duyarlanma seyrini
nasil etkiledigi ve etki edebilecek diger risk faktorlerinin arastirilmasi planlanmaistir.

GEREC VE YONTEM: En az 3 yil ara ile deri prik testi tekrarlanan toplam 121 hasta calismaya
alindi. Hastalar duyarlikliklarina gore 4 ayr1 gruba ayrildi; endurasyonu olmayanlar (Omm)
(n=30) Grup 1, endurasyon ¢ap1 0-3 mm arasinda olanlar (n=30) Grup 2, endurasyon ¢ap1 > 3
mm olanlar (n=30) Grup 3 ve endurasyon ¢ap1 >3 mm olup subkutan immiinoterapi alanlar
(n=31) Grup 4. Gelisen duyarliliklar ile etki edebilecek dermografik ve laboratuvar risk
faktorleri degerlendirildi.

SONUC: Hastalarin %31 ini kiz hastalar olusturmakta idi. Ilk test yaslar1 99,4+ 33,6 ay, ikinci
test yaslar1 144.8 £34,0 aydi. Hastalar ilk test sirasindaki yaglarina goére gruplandiginda 24
(19.8%) hasta 5 yas altinda, 56 (46.3%) hasta 5-10 yas arasinda ve 41(33.9%) hasta 10 yastan
biiyiiktii. iki test aras1 siire 54.9£14.0 ayd1. Gruplar arasinda yas ve cinsiyet farki yoktu. Grup
1’in %33.3’1linde yeni alerjen duyarliligi olmustu ve diger gruplara gére anlamli derecede siklig1
daha azdi (p:0.04). Grup 2’deki hastalarin ayni alerjen endurasyon caplarindaki artis diger
gruplara gore anlamli olarak yiiksekti (p<0.01). Yas gruplarima ve baslangicta duyarlilik
olmasina gore histamin ¢aplar1 arasinda fark yoktu (p>0,05). Yas gruplarina gore baslangigta
herhangi bir alerjen gruplari arasinda fark yokken, ikinci test sonrasinda tiim polenler (ot, agag,
yabani ot) ve kedi duyarliliklar1 10 yastan bliyiik cocuklarda anlamli sekilde daha sikt1 (sirasiyla
p: 0.01, p:0.006, p:0.02, p:0.02).Cinsiyet, ailede atopi varligi, sezeryan ile dogum Gykiisii,
kardes varligi, sigara maruziyeti, yerlesim yeri (kirsal/sehir merkezi), evde hayvan,
hamambdcegi, kiif ve nem olmasi, agik mutfak bulunmasi, akdeniz tarzi beslenme, abur-cubur
tikketme agisindan aralarinda fark saptanmadi.

TARTISMA: Yakinmalari ile alerjik hastalik diisiiniilen ve DPT’de endiirasyon ¢aplar1 0-3 mm
arasinda olan ¢ocuk hastalarda, yakinmalarin devam etmesi durumunda, yinelenen testler ile
duyarliligin anlamli diizeylere gelebilecegi ve yas biiytlidiikge, 6zellikle 10 yastan sonra, polen
ve kedi duyarliligr sikliginin belirginlestigi akilda tutulmalidir.
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SB25

SAGLIK CALISANLARINA YONELIK SiDDET DEGERLENDIRILMESIi: COCUK
SAGLIGI VE HASTALIKLARI KLiNiGi DENEYiMi

1Emine Ozdemir Kacer, !Cengizhan Kilicaslan

! Aksaray Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Aksaray

AMAC: Saglikta siddet; tiim saglik ¢alisanlarinin ortak sorunu olup karsimiza ¢ikmaya devam
etmektedir. Calismamizin amaci son 6 ay i¢inde ¢alisanlarin siddete maruz kalma, siddetle ilgili
goriis ve tutumlarinin degerlendirilmesidir.

GEREC VE YONTEM: Kesitsel calismamiz, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 klinik
birimlerindeki hekimler, hemsireler, teknisyenler ve diger c¢alisanlardan olusmaktadir.
Calismada 140 kisiye Arnetz (1998) tarafindan gelistiren “Siddet Olay Formu” anketi
uygulandi. Verilerin analizinde SPSS Versiyon 22.0 programi kullanildi.

BULGULAR: Kadnlarin meslek hayati boyunca siddete maruz kalma sikligi (%62,9),
erkeklerden (%37,1) anlamli saptandi. Calismaya katilan saglik c¢alisan 2’si (%1,4) 6gretim
iiyesi, 14’1 (%14) uzman doktor, 16’s1 (%]11,4) pratisyen doktor, 20’si (%14,2) intdrn doktor,
60’1 (%42,8) hemsire, 10’u (%7,1) tibb1 sekreter, 16’s1 (%11,4) saglik personeli, 4’1 (%2,8)
giivenlik gorevlisiydi. 30-40 yas araliginda olan saglik calisanlarinin siddete maruz kalma
siklig1 (9%66.9) diger yas gruplarindakilere gore yiiksektir. Calisanlarin 71°1 (%350,7) siddete
maruz kalmamigken, 69’u (%49,2) en az bir kez siddete maruz kalmistir. Magdurlarin 38’1
(%35) hemsire, 12’1 (%26,6) pratisyen doktor, 8’1 (%26,6) uzman doktor, 6’s1 (%20) intdrn
doktor, 3’1 (%20) giivenlik gorevlisi, 2’si (%20) sekreter, 5’1 (%20) personeldi. Hemsirelerin
daha fazla siddete maruz kaldig1 goriildii (p<0,05). Calisilan klinige gore siddete ugrama
durumu degerlendirildiginde, ¢ocuk acil kliniklerde ¢alisanlar en sik (%70) siddete ugramis
olup (p<0,05), siddet en sik ndbet saatlerinde gerceklesmistir. En ¢ok maruz kalinan sozel siddet
tirleri, bagirma (%40.1), tehdit edilme (%36.9) olurken, en ¢ok maruz kalinan fiziksel siddet
tiirleri ise etraftaki nesneleri firlatma (%30.9) olup itme (%11) ile devam etti. Magdurlarin 41°1
(%59,4) olay sirasinda yalnizdi. Saglik ¢alisanlarinin siddete tepkilerine bakildiginda %51 inin
giivenlik gorevlisi ¢agirma, %20.8’inin olay yerinden uzaklagma, %11.2’sinin korku, %26’s1
hayal kiriklig1 yasadig1 saptanmistir. Saglik ¢alisanlariin %81,6’sinin siddeti adli makamlara
bildirmedigi ve neden olarak %701 adli yargilama siirecinin uzun olmasini gostermistir.
Caligmamizda siddet gorenlerin %42’sinin saghik disinda baska ise gecmek istedikleri
saptanmistir. Bu kisilerden %31’inin siddet olay1 sonrasi ilk mesailerinde koétii perfomans
gosterdikleri, ilerleyen zamanlarda da % 39’unun etkilendigi bildirilmistir.

SONUC VE TARTISMA: Toplumda giderek yayginlasan siddet saglik alanin1 da ciddi sekilde
etkilemistir. Bu durum siddete maruz kalma nedeniyle sunulan hizmet kalitesinin diigsmesine
neden olmaktadir. Bu nedenle giivenli galigma ortaminin saglanmast igin yasal, idari, toplumsal
onlemlerin alinmas1 ve toplumsal farkindalik yaratilmasi gerekmektedir.
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KIiSTIK FIBROZISLi COCUKLARDA AMINOGLIKOZID KULLANIMININ
ISITME UZERINE ETKIiSi

'Mehmet Mustafa Ozaslan, >Goksel Turhal, ‘Mehmet Fatih Ogiit, *Handan Duman
Senol, Meral Barlik, 'Fevziye Coksuer, 'Bahar Girgin Dindar, 'Figen Giilen, 'Esen
Demir

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dal1
2Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bogaz Ana Bilim Dali
3Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji Bilim Dali

GIRIS VE AMAC: Ototoksik etkileri bilinen aminoglikozid antibiyotikler Kistik fibrozisli
(KF) cocuklarda siklikla kullanilmaktadir. Calismamizda aminoglikozid kullaniminin KF’li
hastalarda isitme iizerine etkisini incelemeyi hedefledik.

YONTEM: Kistik fibrozis tanis1 olan intravendz aminoglikozid kullanan ¢ocuk hastalar alinds.
Hastalarin demografik verileri, toplam aldiklar1 doz ve siiresi, amikasin yillik kiimiilatif dozu
kaydedildi. Isitme fonksiyonlarinin degerlendirilmesi; standart saf ses odyometri, yiiksek
frekans saf ses odyometri, distiirsiyon otoakustik emiisyon yontemleri ile yapildi.Bulgular:
Toplam 33 hastanin 18’1 erkek (%54.5), ortalama yaslar1 152 ay, (min 58, max 216 ay)’di.
Hastalarin %48.5’inde (n=16) isitme normal, %15.1’inde (n=5) yiiksek frekanslarda isitme
kayb1 (Grup A) ve kohlear etkilenme (Grup B) %36.4’linde (n=12) sadece kohlear etkilenme
vardi. Isitme testinde bozukluk saptanan hastalarm (Grup A+B) %50’si en az 5 kiir ve daha
fazla amikasin almusti. Isitme etkilenmesi olan hastalarda amikasin kullanilan giin sayisi
(ortalama 57 giin), olmayanlara gore (ortalama 24) daha fazlaydi. Isitme testinde bozukluk olan
hastalarda yillik amikasin dozu daha yiiksekti (p=0.01) ve amikasin ilk alim yas1 daha kiiclik
olarak saptandi. ROC analize gore; hastalarin total aldig1 yillik amikasin dozunun 5050 mg/yil
iizerinde olmasi (area under curve= AUC:0.910, p<0.01), amikasinin 4 kiir ve lizerinde alinmasi
(area under curve= AUC: 0.763, p=0.01), total amikasin dozunun 22500 mg iizerinde olmasi
(area under curve= AUC:0.733, p=0.02) isitme etkilenmesi i¢in kestirim degerler olarak
saptanmdi. Yas, cinsiyet, viicut agirligi, kolonizasyon varligi, KF mutasyonu, inhaler
tobramisin ve glikopeptid (vankomisin) kullanimi, isitme kaybi igin risk faktorii olarak
saptanmadi.

SONUC: Aminoglikozid kullanan KF’li hastalarda, isitme kayb1 fark edilmeyebilir. Isitme
kayb1 yiiksek frekanslarda olacagi icin, yiiksek saf ses odyometri yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: Kistik fibrozis, aminoglikozid, isitme testi
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Sekil 1: Toplam amikasin dozunun ROC egrisi alt1 alanlar

ROC Curve
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Sekil 2: Amikasin kiir sayisinin ROC egrisi alt1 alanlar:
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Tablo 1: Toplam amikasin dozu ve kiir sayis1 kestirim degerleri

AUC Cutt off p Sensitivity (%) | Specifity (%)
(%95)

Toplam 73 22500 mg 0.02 70 69

amikasin dozu

Amikasin kiir 76 4 0.01 62 68

say1s1
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SB28

PEDIATRIK ENFEKTIF ENDOKARDIT OLGULARININ RETROSPEKTIF
DEGERLENDIRILMESI; 20 YILLIK TEK MERKEZ DENEYiMi

1I.-.Iasan Tiirkmen, !Mehmet Taha Kokbiyik, !Abdiisselam Geng, !Fahrettin Uysal,
!Ozlem Mehtap Bostan, 2Solmaz Celebi, Ergiin Cil, *Isik Senkaya Signak

!Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 AD, Cocuk Kardiyoloji
BD, Bursa

?Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 AD, Cocuk Enfeksiyon
Hastaliklar1 BD, Bursa

3Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Kalp ve Damar Cerrahi AD, Bursa

GIRIS VE AMAC: Enfektif endokardit kalbin endokardiyal tabakasmin mikrobiyal
enfeksiyonudur. Nadir goriilmesine karsin komplikasyon ve mortalite orani yiiksek olan
sistemik bir hastaliktir. Bu c¢alismada enfektif endokardit tanisiyla yatirilarak takip ve tedavi
edilen cocuk hastalarda klinik o6zellikler, komplikasyonlar ve mortalite orani
degerlendirilmistir.

GEREC VE YONTEM: Cocuk saglig1 ve hastaliklar1 servisi ve yogun bakimlarmda Ocak 2000
— Aralik 2022 tarihleri arasinda, modifiye Duke kriterlerine gore kesin enfektif endokardit
tanisiyla yatirilan 0-18 yas arasindaki hastalarin demografik ozellikleri, fizik muayene,
laboratuvar ve ekokardiyografi bulgulari, uygulanan medikal ve cerrahi tedaviler ve bunlarin
sonuglar1 retrospektif olarak incelendi.

SONUCLAR: Degerlendirilen 17 hastanin ortalama basvuru yas1 9 + 5.9 yas (0-17), %58.8’1
(n=10) erkek, %41.2°si (n=7) kizd1. En sik bagvuru yakinmasi ates yliksekligi olup hastalarin
%82'sinde (n=14) mevcuttu. 14 hastada (%82) bir konjenital kalp hastaligi, 7 hastada (%41)
gecirilmis kardiyak cerrahi 0ykiisii mevcuttu. Pozitif ekokardiyografi bulgusu tiim hastalarda
mevcut olup en sik vejetasyon (%88.2) goriildi. Bagvuruda CRP yiiksekligi %82.3,
sedimentasyon yiiksekligi %76.9, anemi %70, trombositopeni %23.5, kompleman diistikliigii
%42.8, RF pozitifligi %9, mikroskopik hematiiri %31.2 oraninda goriildii. Olgularin
%58.8’inde (n=10) kan kiiltiiriinde lireme mevcuttu ve en sik Staphylococcus aureus,
Staphylococcus epidermidis ve Candida albicans izole edildi. Enfektif endokardite bagli
komplikasyonlar hastalarin %70.5’inde mevcuttu ve sirasiyla en sik akut bobrek yetersizligi,
septik emboli ve beyin absesi goriildii. Kardiyak cerrahi 12 hastaya uygulandi. Tedavi siirecinde

3 hasta kaybedildi.

TARTISMA: Calismamizda literatiirle uyumlu olarak enfektif endokardit komplikasyon ve
mortalite oram1 yiiksek bulundu. Giinlimiizde romatizmal kalp hastalifi zemininde gelisen
enfektif endokardit siklig1 azalmakta, etken olarak ise Staphylococcus aureus on plana
cikmaktadir. Nedeni bilinmeyen persiste atese ek olarak konjenital kalp hastalig1, intrakardiyak
prostetik materyal ve intravendz kateteri olan hastarda enfektif endokardit akilda
bulundurulmali, kan kiiltiiriinde etken iiretilememesi durumunda serolojik testler calisilmalidir.
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COVIiD-19 ONCESI DONEMDE HUMAN BOKAVIRUS ENFEKSIYONU:
PREVELANSI VE KLIiNiK SPEKTRUMU

'Fevzive Coksiier, °‘Candan Cigek, *Handan Duman Senol, ‘Meral Barlik, ‘Mehmet
Mustafa Ozaslan, Bahar Girgin Dindar, 'Figen Giilen, Esen Demir

'Ege Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Bilim Dali
?Ege Universitesi Tibbi Mikrobiyoloji Anabilim Dali
3Ege Universitesi Cocuk Allerji ve Immiinoloji Bilim Dal1

GIRIS-AMAC: Bokaviriis (HBoV), Parvoviridae ailesinden kiiciik (21nm), zarfsiz, tek iplikli
DNA viriisiidiir. ki yas alti c¢ocuklarda solunum yolu enfeksiyonlarinin %5-33’{inden
sorumludur. Caligmamizda, hastanemizde goriilen HBoV enfeksiyonlarinin prevelansini ve
klinik seyrini belirlemeyi amacladik.

YONTEM: Ocak 2017-2020 tarihleri arasinda, EUTF-Cocuk Hastanesinden génderilen 3200
solunum Ornegi retrospektif olarak incelendi. Yiizyetmisinde HBoV-DNA’s1 pozitif (%5.3)
saptand1. Yatisi olan, lay-18 yas arasi 155 hastanin kayitlar1 incelendi. HBoV+Staphylococcus
aureus iiremesi olan bes hasta ¢alisma disinda birakildi.

SONUCLAR: Hastalarin %356.7’sinde (n:85) izole-HBoV, %30.7’sinde ikili koenfeksiyon
(n:46), %12.7’sinde iiclii koenfeksiyon (n:19) saptandi(Tablo-1). En sik goriilen Ikili-
koenfeksiyon HBoV+RSVtipA/B (n:17,%11.3), tiglii-koenfeksiyon
HBoV+RSVtipA/B+Rhinoviriis (n:4,%2.7) olarak saptandi. HBoV’iin en yiiksek prevelansi kig
mevsiminde(n:76,%50.7) ve ocak aymda (n:30,%20) olup, olgularin %78.6’s1 aralik-nisan
aylar1 arasindaydi. Hastalarin %46.7°si (n:70) 24 aydan kiiciik, %40°1 (n:60) 24-60ay arast,
%13.3’1 (n:20) 60 aydan biiyiik olup; izole-HBoV olanlarin yas1 [ortanca:30.14ay(1-192ay)],
HBoV-koenfeksiyonu olanlara gore[ortanca:19ay (1-144ay)] anlamli olarak yiiksekti (p:0.046).
Oksiiriik (n:118,%78.7), ates (n:99,%66), hirilt1 (n:84,%56), solunum zorlugu (n:64,%42.7),
ishal (n:10,%6.7), paroksismal Oksiiriik (n:9,%6), dokiinti (n:2,%1.3) hastalarin bagvuru
sikayetleriydi. Hastalar, pnomoni (n:64,%42.7), akut bronsiolit (n:48,%32), USYE
(n:29,%19.3), astim atak (n:5%3.3), krup (n:4,%2.7) tanilar1 aldi1 (Tablo-2). Hastalarin
%27.3’linde (n:41) lokositoz, %74’ tinde CRP yiiksekligi (n:74) mevcuttu. CRP yiiksekligi
olanlarda solunum destegi ihtiyaci 2.2 kat fazla bulundu [OR:2.2(%95CI,1.011-4.821,p=0.47].
Lokositozu olanlarin yirmiyedisinde izole-HBoV (%66), ondérdiinde HBoV-koenfeksiyonu
vardi (%31) (p=0.03). Pndmoni tanist alanlarin %78’inde, oksijen dahil herhangi bir solunum
destegi gerekti (p<0.01). 24aydan kiigiik olmanin, solunum destegi alma riskini 2.49 kat
arttirdigi saptandi [OR:2.49 (%95C1,1.254-4.967,p=0.49]. Yogun bakim (YB) gereksinimi olan
yirmidokuz (%18) hastanin %70.4’1li, pnémoni tanis1 ald1 (p=0.017). Onsekizi (%62) izole-
HBoV, onbiri (%48) HBoV-koenfeksiyonu (p=0.7) olup, oniigiinde (%8.7) invaziv, onbirinde
(%7.33) non-invaziv mekanik ventilator gereksinimi oldu (p=0.4). YB yatig giin sayisi
acisindan  istatiksel olarak bir fark bulunamadi (izole-HBoV,ort:5+4.37;HBoV-
koenfeksiyonu,ort:3.88+2.14) (p:0.94).

TARTISMA: HBoV ozellikle kiigiik cocuklarda, akut solunum yolu enfeksiyonlarinda izole,
veya diger solunum yolu viriisleri ile birlikte tespit edilebilir. Genellikle kendini sinirlayan
enfeksiyonlara neden olsa da, nadiren agir tablolara yol acabilmektedir.
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BRONSEKTAZILI COCUKLARDA GOGUS FiZYOTERAPISINE EKLENEN
OSILATUAR POZITIiF EKSPIRATUAR BASINC (OPEP) CIHAZININ
ETKINLiGININ iNCELENMESi: RANDOMIiZE KONTROLLU CALISMA

'Meral Barhk, Melih Zeren, *Beyza Nur Tosun, 'Esen Demir, 'Figen Giilen

'Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Bilim Dali
2[zmir Bakir¢ay Universitesi/Saglik Bilimleri Fakiiltesi/Fizyoterapi ve Rehabilitasyon
37 mir Bakirgay Universitesi/Saglik Bilimleri Fakiiltesi/Fizyoterapi ve Rehabilitasyon

GIRIS-AMAC: Bronsektazili hastalarda havayollarindaki sekresyonu uzaklastirmak ve akciger
ventilasyonunu gelistirmek amaciyla havayolu temizleme tekniklerin uygulanmasi
onerilmektedir. Osilatuar (titresimli) Pozitif Ekspiratuar Basing (OPEP) cihazlari, hastalara
ogretilmesi ve kullanimi kolay olduklar1 i¢in klinik pratikte yaygin olarak kullanilan bir
havayolu temizleme teknigidir. Ancak bu cihazlar iilkemizde geri 6deme kapsaminda degildir.
Bu calismanin amaci klasik gogiis fizyoterapi programina eklenen OPEP cihazinin hastalara
saglayacagi ilave fayday1 arastirmaktir. Boylece, havayolu temizliginin saglanmasi amaciyla
hastalar1 mali bir yiik altina sokmanin gerekliligi incelenecektir

GEREC VE YONTEM: Bronsektazi tanisi ile takip edilen 42 gocuk hasta randomize sekilde
goglis fizyoterapisi grubu (FTR grubu) ve gogiis fizyoterapisi + OPEP cihazi grubu
(FTR+OPEP grubu) olmak iizere 2’ye ayrildi. FTR grubu torakal ekspansiyon egzersizleri,
postural drenaj ve Oksiiriik tekniklerini igeren gogiis fizyoterapisi programi aldi. FTR+OPEP
grubu ise ayni1 gogiis fizyoterapi programina ilave olarak Shaker® cihazi kullandi. Hastalar
egzersizlerini ev temelli olarak glinde 2 kez, haftanin her giinii, 8 hafta siire ile ger¢eklestirdi.
Spiropalm 6MWT® cihaz1 kullanilarak gerceklestirilen 6-dk yiirtime testi (6DYT) ile egzersiz
kapasitesi ve dinamik ventilatuar yanitlar ve periferik kas kuvveti ve yasam kalitesi ¢alismanin
basinda ve sonunda degerlendirildi.

BULGULAR: Solunum fonksiyon testi parametrelerinden FVC (%pred), FEV1 (%pred),
FEF25-75 (%pred), 6DYT mesafesi, efor sirasindaki dinamik hiperinflasyonu gdsteren AIC,
efor sirasindaki en diisitk SpO2 (%) ve quadriceps kas kuvveti iki grupta da istatistiksel olarak
anlamli sekilde gelisti (p<<0,05). Meydana gelen gelismeler acisindan gruplar arasinda fark
saptanmadi (p>0,05).

TARTISMA-SONUC: Solunum egzersizleri, postural drenaj ve oOksiiriigli gelistirme
tekniklerini iceren kapsamli bir gogiis fizyoterapisi programina OPEP cihazlarinin eklenmesi
ilave bir fayda saglamamaktadir. Kapsamli bir gogiis fizyoterapi programi ile hastalar herhangi
bir mali yilik altina sokulmadan solunum fonksiyonlari, egzersiz kapasitesi ve kas kuvveti
gelistirilebilir. Ancak, fizyoterapi programlarina erisemeyen ya da bu programlara baglilig
diisiik olan hastalarda OPEP cihazlar1 kullanilmasi diisiiniilebilir.

Anahtar Kelimeler: Bronsektazi, sekresyon, fizyoterapi, solunum fonksiyonlari, egzersiz
kapasitesi
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SB31

ALERJIK RINITIN SIDDETI iLE DISLIPIDEMIi ARASINDAKI ILISKININ
DEGERLENDIRILMESI

Fatih Cicek, *Tarik Kirkgoz

Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Cocuk
Immiinolojisi ve Alerji, Istanbul

2Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Endokrin Klinigi, [zmir

GIRIS VE AMAC: Dislipidemi ve obezite ile atopi arasinda; interldkin-10 (IL-10), IL-17 ve
IL-23 gibi sitokinler aracili bir iligki oldugu; atopik obez ¢cocuk ve ergen hastalarda, kalori kisitlt
diyet ile serum kolesterol ve trigliserit diizeylerini diistirerek, oksidatif stres belirteglerini
azalttig1 ve atopi semptomlarini iyilestirdigi bildirilmis olmasina ragmen, literatiirde alerjik rinit
ile obezite ve dislipidemi iliskisi ile ilgili cok az veri bulunmaktadir. Calismamizda alerjik rinit
ile dislipidemi ve obezite arasinda iliskinin ortaya ¢ikarilmasi amaglanmistir.

GEREC VE YONTEM: Calismamiza en az bir alerjene duyarlilig1 saptanmus alerjik rinit tanili
43 hasta (23 kiz) ile kontrol grubu olarak 35 (20 kiz ) ¢ocuk ve ergen dahil edildi. Hasta ve
kontrol grubu viicut kitle indekslerine (VKI) gore dért gruba ayrildi: Grup 1 normal kilolu
alerjik rinitli (n=30); Grup 2 obez alerjik rinitli ( n = 13); Grup 3 normal kilolu kontrol (VKI =
n = 20); ve Grup 4 obez kontrol (n = 15). Hasta ve kontrol grubunun ac¢lik kan sekeri lipit profili
Olctimleri (total kolesterol, yiliksek yogunluklu lipoprotein (HDL), disik yogunluklu
lipoprotein (LDL), ¢ok diisiik yogunluklu lipoprotein (VLDL)ve trigliserid (TG) yapildi. Total
kolesterol> 200 mg/dl, TG > 150 mg/dl, LDL > 130 mg/dl, HDL < 40 mg/dl olmas1 dislipidemi
olarak kabul edildi.

SONUC: Alerjik rinitli hastalarin yas ortalamasi (11,6£3,6 yil) ve kontrol grubunun yas
ortalamas1 (11,443,4 yil ) arasinda anlamli fark saptanmadi (p>0,05). Allejik rinitli hastalar
(G1+G2) ve kontrol grubu (G3+G4) arasinda total kolestrol, LDL, HDL, TG arasinda anlamli
fark saptanmadi (p>0,05). Normal kilolu allerik rinitli hastalar(G1) ile normal kilolu kontrol
grubu arasinda ve obez allejik hastalar (G2) ile obez kontrol grubu (G4) total kolestrol, LDL,
HDL, TG arasinda anlamli fark saptanmadi. Dort grubun higbirinde prediyabet vakasi yoktu.
Sadece Immuglobulin E (IgE) degerleri ile total kolestrol ve LDL degerleri arasinda negatif
korelasyon saptandi (sirasiyla, p=0,004 -0,6598 to -0,1451, p=0,002 CI -0,6734 to -0,1690).
Eozinofil degerleri ve AR siddeti (hafif/orta-agir AR, intermittant/persistan AR,
monosensitize/polisensitize) ile lipid profili arasinda korelasyon saptanmadi.

TARTISMA: Calismamizda AR ile dislipidemi ve obezite arasinda herhangi bir iligki
saptanmamistir. Bu konuda daha fazla sayida hasta ile daha c¢ok ve ileri g¢aligmalarin
yapilmasina ihtiya¢ vardir.
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BURSA ILINDE 6-18 YAS ARASI YARISMALI SPOR YAPAN LiSANSLI
SPORCULARDA ELEKTROKARDIYOGRAFIiK BULGULARIN
DEGERLENDIRILMESI

’[rfan Oz, Hasan Tiirkmen, ‘Abdiisselam Geng, 'Fahrettin Uysal, 10zlem Mehtap
Bostan

!Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali
2T.C. Saglhk Bakanh@ Sivas Zara Devlet Hastanesi

GIRIS: Diinya Saglik Orgiitii’ne (DSO) gére saglik; bedensel, ruhsal ve sosyal yonden tam bir
tyilik halidir. Cocuklarin fiziksel yapisina ve yasina uygun olarak yapilan hafif-orta siddetteki
egzersizin fiziksel ve ruhsal gelisim lizerine olumlu etkileri bilinmektedir. Ani kardiyak 6liim
(AKO); bilinen herhangi bir hastalig1 olmayan kiside, travma olmaksizin, akut semptomlarin
baslamasindan sonraki 1 saat icinde meydana gelen 6liimdiir. Toplumun en saglikli kesimini
olusturdugu diisiiniilen geng sporcularda ani 6liim olaylar1 oldukga katostrofik ve endise verici
sonuglara sebep olur. AKQO’yi ve sakatliklar1 6nlemek i¢in gelistirilen stratejilerin basinda spora
katilim 6ncesi degerlendirme (SKOD) gelir. Yapilan ¢alismalar, sporcularin anamnez ve fizik
muayeneye ek olarak elektrokardiyografi (EKG) ile degerlendirilmelerinin kardiyak olim
sebeplerini onlemede etkin bir yontem oldugunu gostermistir.

AMAC: Bu calisma ile EKG’nin SKOD’de rutin bir inceleme olarak yer almasinin,
asemptomatik kalp ve ritim hastaliklarinin saptanmasindaki ve AKO’yii 6nlemedeki roliiniin
ortaya konulmasi amaglanmustir.

GEREC VE YONTEM: Calismaya alinacak sporcu sayismin belirlenmesi amaciyla Bursa
Genglik ve Spor il Miidiirliigii'ne basvurularak aktif lisansli sporcu sayisinin 14,266 oldugu
saptand1. Gli¢ analizi yapilarak ¢alismaya en az 261 sporcunun dahil edilmesi planlandi.
COVID-19 pandemisi nedeniyle aktif sporcu sayisinin azalmasi sonucu 245 sporcu ¢alismaya
dahil edilebildi. Sporculardan SKOD agisindan anamnez alindi, fizik muayene yapildi ve
EKG’leri ¢ekildi. EKG verileri 2017°de uluslararasi konsensiis tarafindan belirlenen kriterler
baz alinarak degerlendirildi.

BULGULAR: Sporcularin %87,8’ine SKOD yapildig1, %12,2’sinin ise SKOD ve EKG cekimi
yapilmadan lisans aldig1 saptandi. SKOD yapilan hastalarin %39,5’ine EKG ¢ekimi yapilirken
%60,5’ine EKG ¢ekimi yapilmadigi 6grenildi. Sonug olarak ¢alismaya alinan tiim sporcularin
%34,7’sine SKOD ve EKG ile degerlendirme yapildig1 tespit edildi. Sporcu EKG’lerinin
%97,1°1 normal, %]1,2’si borderline ve %1,6’s1 patolojik olarak degerlendirildi. Borderline
EKG bulgular iki sporcuda sag aks ve bir sporcuda sol aks olarak saptandi. Patolojik EKG
bulgulari ise iki sporcuda derin Q dalgasi, bir sporcuda siirda uzun QT ve bir sporcuda yiiksek
amplitiidlii T dalgas1 olarak saptandi. SKOD yapilan ve EKG ¢ekilen sporcularin, SKOD
yapilan fakat EKG cekilmeyen ve SKOD yapilmayan sporcularla yapilan karsilastirmali
analizinde anlaml1 bir farklilik saptanmadi.

SONUC: SKOD’de EKG gekilmesi semptomatik olmayan kalp ve ritim hastaliklarmin
saptanmasinda Onemli, kolay uygulanabilir ve etkili bir tetkiktir. Bu ¢alisma sonucunda
SKOD’de EKG nin rutin tarama programina dahil edilmesi dnerilmektedir.
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YUMURTA ALERJIiSI TOLERANS FAKTORLERI

'Handan Duman Senol, 2Handan Duman Senol, “Mehmet Geyik, 2Ayse Aygiin, 2Ezgi
Topyildiz, *Figen Giilen, 2Esen Demir

YYumurta Alerjisi Tolerans Faktorleri
Ege T1p Fakiiltesi Cocuk Alerji ve Iimmiiloji BD

Yumurta ¢ocuklarda en sik goriilen gida alerjenlerinden biridir. infant doneminde goriilen
yumurta alerjik ¢ocuklar genel olarak 4-5 yasinda tolerans kazanirken, ¢ocuklarin yaklagik
%20’de gec ¢ocukluk donemine kadar persiste ettigi bildirilmektedir. Bagvuru yakinmalar1 ve
baslangictaki laboratuvar bulgulari tolerans1 dngorebilir. EUTF Cocuk Alerji BD poliklinigine
2019-2021 yillar arasinda basvuran yumurta alerjili hastalar, tolerans gelisimini ongorebilecek
klinik ve laboratuvar bulgulari(deri prik testi(DPT) endurasyon c¢aplari, spesifik IgE’leri ve
besin yiikleme testi(BYT) reaksiyonlar1) saptamak i¢in retrospektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Non-IgE aracili 23 hasta ve anamnezde yumurta alerjisi tanimlayan ancak
laboratuvar olarak alerji saptanmayan 9 hasta ¢alisma dis1 birakilarak IgE aracili yumurta
alerjisi kanitlanan toplam 172 hasta ¢alismaya alindi. Hastalarin %35,9’u kiz olup, yas
ortalamasi1 15(3-180)ay, semptom baslangi¢ yaslar1 4(1-132) aydi. En sik basvuru yakinmasi
deri(%70,3) bulgular1 olup, %5,6’s1 anafilaksi ile bagvurmustu. Hastalarin %53,3’{inde ek besin
duyarlanmas1 mevcuttu. DPT endiirasyon ¢aplari yumurta beyazi(YB) ve yumurta sarisi(Y'S)
icin sirasiyla 8,0(3,0-45,0)mm, ve 5,0(3,0-16,0)mm idi. YB-sIgE(f1):4,6(0,4-280)kU/L, YS-
sIgE(f75):1,3(0,38-53,2) kU/L idi. Son 6 ayda anafilaksi tanimlayan hastalar dislandiginda 113
hastaya 138 kez BYT yapildi. 16(%14,1) hastada BYT esnasinda anafilaksi gelisti. 81(%46,8)
hastada ortalama 39,1 +20,5 ayda tolerans gelismisti. Tolerans; hastalarin %22,4(28) tinde ilk
2 yasta, %36’sinda(45) 2-5 yas, %6,4’linde(8) 5-12 yas aras1 kazanilmisti. Tolerans gelistirme
yaslarina goére YB ve YS alerjisi olmasi acisindan fark saptanmadi (p>0,05). Dokuz(%5,2)
hastaya oral immiinoterapi uygulandi. Tolerans grubunda atopik dermatit tanis1 daha sik, f1,
75 diizeyleri ve DPT’de YB ¢aplar1 anlamli olarak daha diisiiktii(p<0,05). BY T de anafilaksi
gelisenlerin %93,8’inde tolerans gelismemisti(p: 0,00). Persistans i¢in kestirim degeri, 8,2 kU/L
olarak saptandi(spesifite %65,7, PP1 %80).

SONUC: Yumurta alerjisi olan hastalarda BYT de anafilaksi gelismesi, basvuru sIgE(>8,2
kU/L) ve DPT endurasyon caplarinin yiiksek olmasi alerjinin persiste edecegini ongdrebilir.
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COCUK ALERJi POLIKLINIGINE BASVURAN ANAFILAKSI TANILI
HASTALARIN KLiNiK OZELLIiKLERININ DEGERLENDIRILMESI

'Ugur Altas, °Zeynep Meva Altas

1Saglik Bilimleri Universitesi, Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Alerji ve
Immiinoloji Bilim Dal1, Istanbul
2Umraniye Ilge Saglik Miidiirliigii, Istanbul

GIRIS VE AMAC: Anafilaksi ani baslayan, hayat1 tehdit edebilen bir alerjik reaksiyondur.
Bilinen ya da olasi bir tetikleyiciden sonra dakikalar ya da saatler i¢inde gelisen; deri, solunum,
kardiyovaskiiler ya da gastrointestinal sistemin etkilenebildigi semptomlar ile karakterize klinik
tablodur. Calismamizda; ¢ocuk alerji poliklinigine anafilaksi tanis1 ile basvuran g¢ocuk
hastalarin klinik 6zelliklerinin degerlendirilmesi hedeflenmistir.

GEREC VE YONTEM: Ocak 2016- Aralik 2022 tarihlerinde Umraniye Egitim ve Arastirma
Hastanesi Cocuk Alerji Poliklinigi'ne anafilaksi tanisi ile bagvuran 0-18 yas arasi hastalar ile
ilgili veriler hastane veritabanindan geriye yonelik taranmus, ilgili tarihlerde anafilaksi oykiisii
olan tiim hastalar calismaya dahil edilmistir. Hastalarin tani yasi, cinsiyeti, alerji oykiisii,
anafilaksiye sebep olan muhtemel alerjen Oykiisii, anafilakside goriilen klinik bulgular ¢alisma
kapsaminda degerlendirilmistir.

SONUC: Ocak 2016- Aralik 2022 tarihlerinde Cocuk Alerji Poliklinigi'ne anafilaksi tanisi ile
bagvuran 186 hasta vardi. Hastalarin %55,4 ‘i (n=103) erkekti. Medyan yas 5,0 (0-18,0) idi.
Anafilaksi i¢in muhtemel alerjen hastalarin %41,9’unda (n=78) besin, %40,3’linde (n=75) ilag,
%7,5’inde (n=14) ar1 venomu, %10,2’sinde (n=19) idiopatik sebeplerdendi. Hastalarin cogunda
(%74,7, n=139) muhtemel alerjen ile temas yolu oral idi. Hastalarin %82,3’iinde (n=153)
mukoza, %85,5’inde (n=159) solunum sistemi, %50’sinde (n=93) gastrointestinal sistem
tutulumu, %4,3’tinde (n=8) kardiyovaskiiler sistem tutulumu vardi. Hastalarin tamamina acil
servis bagvurularinda adrenalin tedavisi uygulanmisti. Hastalarin 46'sinda (%24,7) bilinen alerji
oykiisii vardi. Alerji dykiisii olan bu hastalarin; 37’sinde (%80,4) 6nceden bilinen besin, 1’inde
(%2,2) ilag, ve 8’inde (%17.,4) inhalan (polen, ev tozu, kedi) alerji dykiisii vardi.

TARTISMA: Calismamizda literatiire benzer sekilde, ¢ocuk hastalarda anafilaksinin en sik
tetikleyicisi besinler ve sonrasinda ilaglardi. Hastalarin yaklasik dortte birinde dnceden bilinen
alerji Oykiisii vardi. Bu sebeple, anafilaksi riski olan hastalara, mutlaka adrenalin otoenjektorii
recete edilmelidir. Ebeveynler ve diger bakim verenler anafilaksinin bulgular1 ve adrenalin
otoenjektorii kullanimi konusunda egitilmelidir.
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ARTMIS SERUM SOLUBL ENDOGLIN DUZEYLERI KRONiK BOBREK
HASTALIGI OLAN COCUKLARDA HiPERTANSiIYON iCiN BiR BELIiRTEC
OLABILIR

’NURAN CETIN, :MELTEM ONDER

!Eskisehir Osmangazi Universitesi T1ip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Eskisehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskisehir

GIRIS VE AMAC: Endoglin endotelin fizyolojik fonksiyonlarinda rol oynayan 180 kilodalton
agirliginda bir transmembran glikoproteinidir. Endoglin normal anjiyogenezis i¢in gerekli olup
inflamasyon, ateroskleroz ve vaskiiler hasarlanmada diizeyi artmaktadir. Solubl endoglin
matriks metalloproteinazlar araciligi ile endoglinin ekstraselliiler domainin yikilmasi ile
olugmakta ve dolasima salinmaktadir. Solubl endoglinin endotel disfonksiyonun agirlagsmasina
neden oldugu ve hipertansiyon gelisme riskini arttirdign diistiniilmektedir. Bu calismada
prediyaliz kronik bobrek hastaligi (KBH) tanisi ile takip edilen ¢ocuklarda solubl endoglin
diizeylerinin arastirilmasi amaglanmaistir.

GEREC VE YONTEM: Bu kesitsel ¢alismaya evre 2-4 KBH olan ¢ocuklar ile saglikli kontrol
grubu dahil edildi. Venoz kan 6rnekleri plazma ve serumu uzaklastirmak i¢in santrifiijlendi.
Stipernatanlar kullanima kadar -80C°'de donduruldu. Solubl endoglin diizeyleri ELISA yontemi
ile ol¢iildii (Elabsience-AK0017APR17031). Sonuglar ng/mL olarak ifade edildi. Glomerul
filtrasyon hiz1 (GFH) 24 saatlik idrar 6rnekleri toplanarak hesaplandi.

SONUC: Calismaya 52 hasta ve 36 saglikli kontrol grubu dahil edildi. Hasta ve kontrol gruplari
arasinda yas ve cinsiyet acisindan bir farklilik yoktu (siras1 ile p=0,708, p=0,083). Hastalarin
solubl endoglin diizeyi kontrol grubundan daha yiiksek bulundu (p=0,000). Evre 2, 3 ve 4 KBH
olan hastalarin solubl endoglin diizeyleri karsilastirildiginda anlamli bir farklilik bulunamadi
(p=0,528). Hastalarin 22’sinde (%42,3) hipertansiyon mevcuttu. Solubl endoglin diizeyleri
hipertansiyon olan hastalarda olmayanlara gore daha yiiksekti (sirasi ile 7.2+1.3 ng/mL /
5.242.23 ng/mL, p=0,001). Lojistik regresyon analizinde solubl endoglin diizeyi ile ve
hipertansiyon varlig1 arasinda anlamli bir korelasyon oldugu saptandi1 (Odds oran1:1,769, %95
giivenlik araligi:1,210-2,585, p=0,003). Yapilan ROC analizinde solubl endoglin diizeyinin
hipertansiyonu belirlemede anlamli bir esik degere sahip oldugu belirlendi (Esik deger: 7,72
ng/mL, egri altinda kalan alan: 0,779+0,065, p=0,001, spesifite:%77,4, sensitivite:% 83,1).
Solubl endoglin diizeyi ile gece sistolik ortalama kan basinci (OKB), gece diastolik OKB, gece
ortalama arteryel basing (OAB), giindiiz OAB arasinda istatistiksel olarak anlamli pozitif
korelasyonlar mevcuttu (siras1 ile r=0,289, p=0,038; r=0,294, p=0,034; r=0,592, p=0,000;
r=0,585, p=0,000). Solubl endoglin diizeyi ile GFH arasinda bir korelasyon saptanmadi
(p=0,342).

TARTISMA: Serum solubl endoglin diizeyleri evre 2-4 KBH olan ¢ocuklarda hipertansiyon
varlig1 i¢in bir biyobelirte¢ olarak kullanilabilir. Daha yiiksek solubl endoglin diizeyleri
hipertansiyon gelisimine katkida bulunuyor olabilir. Kronik bobrek hastaligi evresini ve
GFH’deki degisiklikleri belirlemede solubl endoglin diizeyi belirleyici bir degere sahip
degildir.
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COCUKLUK CAGI PLEVRAL EFUZYONLARININ KLIiNiK VE
EPIDEMiYOLOJIK OZELLIKLERININ DEGERLENDIRiLMESI

Mahmut Can Kizil, >Yal¢in Kara, !Meltem Onder, 'Nidai Dalokay, 3Giirkan
Bozan, *Eylem Kiral, “Cigdem Oztunali, "Mehmet Surhan Arda, °Tercan Us, *Hiiseyin
ilhan, 20Omer Kilig, *Ener Cagr1 Dinleyici

!Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1, Eskisehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1, Eskisehir
3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim, Eskisehir
*Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji, Eskisehir

®Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahi, Eskisehir

SEskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Mikrobiyoloji, Eskisehir

GIRIS: Plevranin visseral ve parietal yapraklar1 arasinda patolojik diizeyde sivi birikmesine
plevral efiizyon denir. Cocukluklarda en sik nedenler pnémoniler, tiiberkiiloz, kollajen doku
hastaliklari, renal ve kardiyolojik hastaliklardir. Bu c¢aligmada, plevral efiizyon tanili ¢ocuk
hastalarin, epidemiyolojik ve klinik bulgularinin degerlendirilmesi amaclanmistir.

GEREC-YONTEM: Calismaya Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesinde 2012-2022
yillar1 arasinda plevral eflizyon sebebiyle takip edilen 51 ¢ocuk olgu dahil edildi. Olgularin
epidemiyolojik ve klinik 6zellikleri retrospektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Calismaya dahil edilen 51 ¢ocuk olgunun, % 52,9’u kizd1 ve yas ortalamas1 103
(9-216) aydi. En sik bagvuru semptomlari, ates (%80,4), oksiiriikk (%78,4), solunum sikintisi
(%64,7) ve gogls agrist (%54.4) idi.Olgularin tamamina akciger grafisi ¢ekilirken, %52.9’una
akciger tomografisi, %?25.2’sine ultrasonografi ve tomografi c¢ekildi.Plevral efiizyon
etyolojisinde ise, olgularin 29’unda pndmoni, 8’inde tiiberkiiloz, 4’iinde sistemik lupus
eritematozis, 2’sinde kardiyak hastalik (konjestif kalp yetmezligi, restriktif kardiyomiyopati),
2’sinde renal hastalik (nefrotik sendrom, kronik bobrek yetmezligi), 2’sinde malignite (hodgin
lenfoma, akut lenfoblastik 16semi), 1 olguda multisistemik inflamatuvar sendrom ve 1 olguda
da Gorham sendromu saptandi. Olgularin %37.3’line sadece medikal tedavi, %33’{line tiip
torakostomi, %19.8’ine cerrahi torakotomi, %9.8’ine ise torasentez uygulandi.Ortalama tiip
kalis siiresi 9.2 giin iken, ortalama yatis siiresi 12.3 giindii. Plevral s1v1 6rnegi alinan 31 olgunun,
24’1 eksuda, 7’si transuda karakterindeydi. Plevral sividan yapilan tetkiklerinde; olgularin
%11.8’inde glukoz<60, %21.6’sinda LDH>200, %25.5’inde plevra/serum LDH>0.6, 25.5’inde
plevra/serum protein>0.5 idi. Plevra sivisinin kiiltiir ve multiplex PCR incelemesinde; 4 olguda
Mycobacterium tuberculosis, 3 olguda Streptococus pyogenes, 2 olguda Haemophilus
influenzae, 1 olguda Streptococcus pneumoniae, 1 olguda Staphylococcus aureus ve 1 olguda
ise Mycoplasma pneumoniae saptandi. Olgularin %92.2'si sifa ile taburcu olurken, 4 excitus
olgumuz mevcuttu.

SONUC: Cocukluk cag1 plevral eflizyonlarinin biiyiik bir kismi parapnémonik efiizyonlar
olmakla birlikte etyolojisinde tiiberkiiloz gibi kronik enfeksiydz etkenler, lupus gibi
otoinflamatuvar hastaliklar, malignite ve kardiyak hastaliklarda mutlaka akilda tutulmalidir.
Laboratuvar ve radyolojik tetkiklerle etyolojisi belirlenmeli ve etkene 6zgiin tedavi bir an dnce
baslanmalidir.
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GEC TANI FENILKETONURI HASTALARINDA KRANIYAL MANYETIK
REZONANS GORUNTULEME SKORLAMASI VE KLINIiK ILISKISININ
DEGERLENDIRILMESI

Kismet Ciki, Kismet Ciki, 2Derya Bako

1SBU Van Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Metabolizma Bilim Dali
2SBU Van Bélge Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Radyoloji Bilim Dal1

GIRIS VE AMAC: Fenilketoniiri (FKU) iilkemizde en sik goriilen metabolik hastaliktir. Tedavi
edilmedigi takdirde norolojik bulgulara ve ciddi zihinsel yetersizlige sebep olmaktadir. Erken
tan1 konulup tedavinin hizla baslanmasi ¢ok onemlidir. FKU, cogu iilkede ve iilkemizde
yenidogan tarama programlari ile taranmaktadir. Ne yazik ki gliniimiizde bile ge¢ tan1 alan ya
da tam1 alamayan hastalar vardir. FKU hastalarinda kraniyal manyetik rezonans
goriintiilemelerde (MRG) periventrikiiler ve derin serebral alanlarda simetrik veya yamasal
tarzda beyaz cevher tutulumlan goriilmektedir. Fakat FKU hastalar1 i¢in adrenolokodistrofi
(ALD) ve metakromatik l6kodistrofide (MLD) oldugu gibi MRG skorlamasi bulunmamaktadir.
Amacimiz ge¢ tan1 alan FKU hastalarinda MRG skorlamasi gelistirmek ve bu skorlamanin
klinik ile uyumunu degerlendirmektir.

GEREC VE YONTEM: Cocuk Metabolizma kliniginde izlenen ve kraniyal MRG
goriintiilemesi yapilmis gec tan1 ve tedavisiz 11 FKU hastasinin goriintiileri degerlendirildi.
Hastalarin tani-tedavi yasi, goriintiileme sirasindaki yas ve kan fenilalanin diizeyleri
retrospektif olarak degerlendirildi. FKU beyin MRG tutulum siddet skoru, ALD ve MLD i¢in
MRG skorlama sistemine benzer sekilde tasarlandi.

BULGULAR: Caligmaya 11 hasta dahil edildi. Hastalarin 4’1 erkek; 7’si kizdi. Hastalarin
tamami 3 aydan sonra tani almisti, ge¢ tan1 FKU olarak takip edilen hastalardi. Hastalarin
tamaminda ciddi zihinsel yetersizlik mevcuttu. Gorilintiileme sirasinda 8 hasta tedavi alirken; 3
hasta tedavi uyumsuzlugu veya yeni tan1 olmasi nedeniyle tedavi almiyordu. Tedavi baglanan
hastalardaki tedavi baglama yas1 9 ay ile 6 yas arasindaydi. Hastalarin goriintiilleme sirasindaki
yas ortalamasi:15,5 yas (3-28 £5,5); ortancasi 16 idi. Hastalarin goriintiileme sirasindaki kan
fenilalanin diizeyi ortalama 1303 umol / L (240-3060 +486) ortanca 1320 umol / L’dir. Kraniyal
MRG skorlar1 0-33 arasindaydi. MRG skoru ile yas, tedavi yasi, cinsiyet arasinda istatistiksel
acidan anlamli bir iliski yoktu. Ancak goriintiileme sirasindaki kan fenilanin diizeyi MRG skoru
arasinda istatistiksel agidan anlamli bir iliski saptandi (p=0,046 <0,05).

TARTISMA: FKU hastalarinda beyaz cevher lezyonlarinin genellikle kan fenilalanin diizeyi
600 umol/I’nin iizerindeki vakalarda goriildigii ve tedavi ile bir kisminin geri dontigiimlii
oldugu bildirilmistir. Calismamizla benzer sekilde literatiirde de beyaz cevher tutulumunun
tani-tedavi yagi, cinsiyet, yas ve klinik ile iligkisi gosterilmezken, goriintiileme sirasindaki kan
fenilalanin diizeyinin dnemli oldugu belirtilmistir. FKU de rutin kranial MRG goériintiilemesi
onerilmemekle birlikte; goriintiileme yapilan olgularda MR bulgularinin standardizasyonu i¢in
skorlama sisteminin yararli olacagi kanisindayiz.
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URETEROPELVIK BILESKE DARLIGI TANILI HASTALARIMIZIN
HiDRONEFROZ SiDDET SKORLAMASI iLE DEGERLENDIRILMESI

10kan Akaci, %izel Kahraman

1S.B.U Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Bursa
2S.B.U Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghg1 ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Bursa

GIRIS VE AMAC: Antenatal hidronefroz; fetal dénemde baslayan pelvikaliksiyel sistem
dilatasyonu olan bir iiriner sistem anomalisidir ve ¢ogunlugu gecici dilatasyon seklindedir.
Geriye kalan obstriiktif anomalilerin biiylik bir kismini ise iireteropelvik bileske darliklar
olusturmaktadir. Ureteropelvik bileske darliginin tanisi, tedavisi ve izlemi konusunda halen
merkezler arasinda birgok farkliliklar gozlenmektedir. Bu ¢alismamizdaki amag; Babu ve ark.
tarafindan gelistirilen Hidronefroz Siddet Skorlamasinin iireteropelvik bileske darliklarinda
izlem yada cerrahi girisim karar1 alinmasindaki etkinligini degerlendirmektir.

YONTEM: Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Nefroloji Klinigine
antenatal hidronefroz nedeniyle basvuran ve {ireteropelvik bileske darligi tanisi alip en az bir
yildir takip edilmekte olan hastalar calismaya alindi. Hidronefroz Siddet Skorlamasinin
etkinligini tam olarak yansitmasi i¢in sadece tek tarafli tireteropelvik bileske darlig1 olan olgular
secildi, eslik eden diger iiriner sistem anomalileri olanlar ¢alisma dis1 birakildi. Hastalarin ilk
basvurusundaki {iriner ultrasonografi ve sintigrafi raporlar1 Hidronefroz Siddet Skorlamasina
uygun olarak degerlendirildi. Elde edilen skorlama sonucu ile hastalarin klinik izlemleri
karsilastirildi.

BULGULAR: Calismaya toplam 147 olgu alindi. Bunlar igerisinden kayitlar1 eksik olan ya da
eslik eden iiriner sistem anomalileri olan toplam 31 hasta ¢alisma dis1 birakildi. Geriye kalan
116 hastanin 34°ii kiz (%29,3), 82’si (%70,7) erkekti. Ureteroplevik bileske darlig1 28 olguda
(%24,1) sag tarafta, 88 olguda (%75,9) ise sol taraftaydi. Izlemde 36 hastaya (%31) cerrahi
islem uygulandi. Hidronefroz Siddet Skorlamasina gore siiflandirildiginda hafif grupta yer
alan 67 hastadan 1 tanesine, orta gruptaki 40 hastadan 27’sine, agir grupta yer alan 9 hastadan
8’ine cerrahi islem uygulandig: goriildii. Cerrahi islem yapilan hastalar Hidronefroz Siddet Skor
puanlamasina gore degerlendirildiginde hastalarin biiyiik ¢cogunlugu (33 hasta) 6 ve lizerinde
puan almiglardi.

SONUC: Hidronefroz Siddet Skorlamasi, hafif ve agir {ireteropelvik bileske darligi olan
hastalarin ilk degerlendirmesi sonrasi klinik izlemi i¢in hekimlere 6ngorii saglayabilir ancak
orta riskli grupta yer alan hastalar i¢in 6ngdrii sagladigi sdylenemez. Yine de bu skorlamanin
klinik izlemdeki kotiilesmenin objektif olarak kanitlanmasi ve erken cerrahi miidahalenin
yapilmast i¢in yol gosterici olarak kullanilabilecegini diisiinmekteyiz.
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GALAKTOZEMIi OLGU SERISi; KLINIK, LABORATUVAR VE GENETIK
OZELLIKLERI

1Siimeyra irem Duran, 2Sevil Dorum, ®Kaan Demiroren

1SBU Bursa Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
Anabilim Dali, Bursa

2SBU Bursa Yiiksek Thtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Beslenme ve Metabolizma
Boliimi, Bursa

3SBU Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji Boliimii,
Bursa

GIRIS VE AMAC: Galaktozemi, otozomal resesif olarak kalitilan bir karbonhidrat
metabolizma bozuklugudur. Galaktoz 1 fosfat {iridil transferaz, galaktokinaz ve epimeraz
olmak tizere ii¢ tip enzim eksikligine bagli goriilebilir. Klasik galaktozemiye neden olan
galaktoz 1 fosfat tiridil transferaz eksikligi en sik goriilen enzim eksikligidir. Hastalik hayatin
ilk déneminde galaktoz alimindan sonra baslayan sepsis, hepatosplenomegali, hipoglisemi,
sarilik, kusma, katarakt ile karakterizedir. Bu c¢alismada klasik galaktozemi tanisi alan sekiz
hastanin klinik, laboratuvar ve genetik 6zelliklerinin degerlendirilmesi hedeflenmistir

GEREC VE YONTEM: Mayis 2017 -Ocak 2023 tarihleri arasinda klasik galaktozemi tanisi
alan sekiz hasta retrospektif olarak calismaya alinmistir. Tiim hastalarin bagvuru yasi, sikayeti,
cinsiyeti, akrabalik durumu, biyokimyasal testleri, gz muayeneleri, genetik 6zellikleri ve son
klinik takip sonuglar1 kaydedilmistir.

BULGULAR: Calismaya yedi aileden toplam sekiz hasta dahil edildi. Hastalarin altis1 erkek
(%75) ikisi kiz (%25) idi. Ailelerin altisinda (%75) akraba evliligi mevcuttu. Hastalarin
hastaneye basvuru yasi 2 giin ile 4 ay (2- 120 giin) arasinda degismekteydi. Yedi hasta
yenidogan doneminde tani alirken 1 hasta 4 aylikken tani aldi. Alti hastada direk
hiperbilirubinemi (%75), 4 hastada katarakt (%50), 3 hastada karaciger enzim ytiiksekligi ve
koagiilasyon parametrelerinde bozukluk (%37,5), 3 hastada batinda asit (%37,5), 1 hastada
hipoglisemi (%12,5), 1 hastada E.coli sepsisi (%12,5) mevcuttu. Hastalarin birinde ek olarak
biotinidaz eksikligi saptandi. Hastalarin tamaminda GALT aktivitesi diisiik, galaktoz 1 fosfat
diizeyleri yliksekti ve tamaminda GALT geninde homozigot mutasyon saptandi. En sik 3
hastada (%37,5) GALT geninde pGInl188Arg(c.563A>G) homozigot mutasyonu saptandi.
Denver II Gelisimsel Tarama Testi ile yapilan degerlendirmede ii¢ olguda norolojik gelisme
geriligi saptandi. Hastalarin tamami ¢ocuk beslenme ve metabolizma polikliniginden ayaktan
takip edilmektedir.

TARTISMA VE SONUC: Galaktozemi yenidogan doneminde sepsis, sarilik,
hepatosplenomegali, hipoglisemi, katarakt ile karakterize bir karbonhidrat metabolizma
bozuklugudur. Tedavi diyetten galaktozun ¢ikarilmasidir. Erken tani konulmasi hastaligin
prognozunda olduk¢a 6nemlidir. Calismamizda hastalarin ilk giinlerde bulgu vermesine ragmen
tanida gecikmelerin oldugu goériilmiistiir. Ulkemizde akraba evliliginin sik gériilmesi nedeniyle
diger iilkelerden daha sik izlenen galaktozeminin ulusal yenidogan tarama programina alinmasi
bu hastaliktan kaynaklanan bebek dliimlerinin 6nlenmesinde biiylik 6neme sahip olacaktir.
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SB66

INFLAMATUVAR BAGIRSAK HASTALIGI TANILI COCUKLARDA iLAC YAN
ETKILERININ DEGERLENDIRILMESI

'Berra Nur Aksakal, "Meltem Onder, 2Yusuf Aydemir, ?Zeren Baris

Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1, Eskisehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji,
Eskisehir

AMAC: Inflamatuar bagirsak hastaligi(IBH), ¢ocukluk ¢aginda uzun siireli ilag kullanimini
gerektirmekte ve kullanilan ilaglar cesitli yan etkilere neden olmaktadir. Calismamizda IBH
tanisi ile izledigimiz hastalarimizin ilag yan etkilerini degerlendirmeyi amacladik.

YONTEM: Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji
Poliklinigi’nde 2017-22 yillar1 arasinda IBH tanisi alan hastalarin demografik ve endoskopik
verileri, tedavileri ve gelisen ilag yan etkileri retrospektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Calismaya alinan 74 olgunun yas ortalamasi 16,8+4,1 yas, ortalama tani yasi
12,2+3,9 yas, ortalama takip stiresi 4,5+2,5 yildi. Calismaya alinan 74 olgunun 47’si(% 63.,5)
iilseratif kolit(UK), 19°u(%25,7) Crohn hastaligi(CH), 8’i(%10,8) indetermine kolit(IK) tanis1
almist1. Endoskopik olarak, UK tanist alan 47 hastanin, 32’sinde(%43,2) pankolit, CH tanis
alan 19 hastanin 8’inde(%10,8) ileokolonik tutulum izlendi. CH alan hastalarin 16’s1(%21,6)
striktiiran ve penetran olmayan davranis géstermekteydi. 74 olgunun 10’unda (%13,5) biiylime
geriligi mevcuttu.74 olgunun 34’tinde(%45,9) ilag yan etkisi gelistigi goriildii (Tablol).

Tablo 1. Kullanilan ilaglar ve goriilen yan etkiler

Kullanilan ilag¢ Kullanan hasta sayis1 (n, %) | Gozlenen yan etkiler (n, %)
Mesalazin oral 72 (97,3) Nefrit (3, %4,1)

Alerjik reaksiyon (1, %1,3)
Azatioprin 58 (78,4) Sitopeni (14, %24,1)

Hepatotoksisite (5, %8,6)
GIS (2, %3,4)

Tremor (1, %1,7)

Steroid 57 (77) Osteoporoz (14, %24,5)
Cushingoid goriiniim (4, %7)
Hiperglisemi (3, %5,2)
Hipertansiyon (2, %3,5)
Miyopati (2, %3,5)

Katarakt (1, %1,7)

Mesalazin lavman 30 (40,5) -

Infliksimab 21 (28,4) Alerjik reaksiyon (1, %4,7)
Hepatotoksisite (1, %4,7)
GIS (1, %4,7)

Metotreksat 7(9,5) -

Adalimumab 4 (5,4) -

Vedolizumab 11,4 -

GIS: Gastrointestinal yan etki
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[lag yan etkisi gelisen 34 hastanin 5’inde(%14,7) ilacin kesilmesini gerektiren yan etki saptand.
Bu yan etkiler mesalazin tedavisi alan 2 hastada nefrit, infliksimab kullanan 1 hastada anaflaksi
ve 1 hastada otoimmiin hepatit, azatioprin kullanan bir hastada ise hepatotoksisiteydi. UK tanili
47 hastanin 23’iinde(%48,9) ve CH tanil1 19 hastanin 11’inde(%57,8) ila¢ yan etkisi gelismis
olup IK’li hastalarda yan etki gézlenmedi. Yan etki siklig1 acisindan hastalik tanilar1 arasinda
anlamli fark saptandi, bu fark indetermine gruptan kaynaklanmaktaydi(p=0,019).ilag yan etkisi
gelisen grupta ortalama takip siiresi 5,4+2,8yil iken, yan etki gelismeyen grupta bu siire
3,8+1,9y1ld1(p=0,031). Yan etki gelismesi ile hastalarin yaslari,cinsiyetleri,biiylime geriligi
varligi,hastalik yaygimligr/davranisi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi.
Steroid,azatioprin ve infliksimab kullanan hastalarda yan etki sikligi,kullanmayan hastalara
gore anlamli olarak daha ytiksekti(p degeri sirasiyla<0,001,<0,001,0,025).

SONUC: Ilaca bagli yan etkiler IBH’l1 gocuklarin énemli bir kisminda gdzlenmekte olup, takip
stiresi uzadikga risk artmaktadir. Steroid, azatioprin ve infliksimab ile yan etki riski daha fazla
olmaktadir. Hepatotoksisite, alerjik reaksiyonlar ve nefrit ilag kesimini gerektiren yan etkiler
olarak gozlenmistir.
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SB67

IDIYOPATIK SANTRAL ERKEN PUBERTE OLGULARININ
DEGERLENDIRILMESIi: TEK MERKEZ DENEYIMi

!Digdem Bezen, Digdem Bezen, *Mahmut Caner Us

Prof Dr Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi

2Prof Dr Cemil Tascioglu Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari, Cocuk
Endokrinoloji, Istanbul, Tiirkiye

Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1, Istanbul, Tiirkiye

GIRIS VE AMAC: Erken puberte kizlarda 8, erkeklerde 9 yasindan once sekonder seks
karakterleri gelismesi olarak tanimlanmakta olup sikliginin giderek arttig1 savunulmaktadir. Bu
calismada idiyopatik santral erken puberte (ISEP) nedeniyle GnRH analogu ile tedavi edilen
olgularin tan1 an1 ve tedavi bitimindeki klinik ve antropometrik 6zellikleri ve kemik yasi/takvim
yas (KY/TY) degisimi lizerine etkili faktorlerin degerlendirilmesi amaclanmistir.

GEREC VE YONTEM: Cocuk Endokrinoloji polikliniginde Ocak 2017-Aralik 2022 tarihleri
arasinda ISEP tanisi ile tedavi alan hastalar retrospektif olarak degerlendirildi. Dosya
kayitlarindan KY/TY orani hesaplanarak, tedavi bitiminde KY/TY oraninda diislis olanlar ve
olmayanlar seklinde gruplandirildi. Dosya kayitlarindan klinik ve antropometrik veriler not
edildi. Gruplar arasinda antropometrik ol¢timler, telars evreleri, LH, LH/FSH ve KY/TY gibi
puberte iliskili veriler karsilagtirildi.

SONUCLAR: Calismamiza 127 ISEP tamisi1 almis kiz cocuk dahil edilmistir. Hastalarin
ortalama (SDS) dogum agirlig1 3069,9+694,3 gram ve gestasyon haftas1 38,7+2,9 hafta olup,
telars baslangi¢ yas1 7,7+0,5 yil olarak bulunmustur. Tedavi bitiminde hastalarin boy SDS ve
VKIi SDS degerinin tedavi baslangicina gore anlamli artis gdstermistir (siras1 ile p<0,001,
p=0,004). Tedavi bitiminde hastalarin KY tedavi baslangicina gore anlamh (p<0,001) artis
gosterse de KY/TY oranlarinda anlamli diisiis gérilmistiir (1,21 vs 1,06, p<0.001). Tedavi
bitiminde telars evresinde tedavi baslangicina gore anlamli dislis gosterilmistir (p<0,001).
Tedavi sonrast KY/TY diisiisii olan grupta olmayanlar ile karsilastirildiginda hem tedavi
baslangic1 hem de bitiminde ortalama boy 6l¢iimii ve SDS’leri anlamli yiiksek olsa da tedavi
ile grup ici degisimler arasinda anlamh farklilik goriilmemistir. KY/TY diisiisii olan grupta
hastalarin tedavi baglangici ve bitiminde tart1 ve tarti SDS’leri KY/TY diisiisii olmayan gruptan
anlamli (p<0,05) olarak daha yiiksek olup tedavi ile KY/TY diisiisii olan grupta VKI, tart1 ve
tartt SDS diisiis miktarimin KY/TY diisiisii olmayan gruptan anlamli (p=0,04) olarak daha
yiiksek oldugu gosterilmistir. KY/TY degisimi olan grupta hastalarin tedavi baslangicinda
KY/TY degeri KY/TY degisimi olmayan gruptan anlamli (p<0,05) olarak daha yiiksek olup,
tedavi baslangicindaki LH, LH/FSH degeri ve toplam tedavi siiresi anlamli farklilik
gostermemistir. Korelasyon analizinde KY/TY degeri ile boy SDS’ si ve KY arasinda anlamli
pozitif korelasyon gozlenmistir.

TARTISMA: ISEP tedavisi bitiminde olgularin viicut agirhg ve VKI SDS’lerindeki artis,

tedavi siirecinde sadece puberte evresi ve boy uzamasina odaklanmamak gerektigini, beslenme
ve egzersiz agisindan da daha yakin takip gerektirdigini diisiindirmektedir.
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SB71

KiSTIiK FIBROZiSLi HASTALARDA CFTR MODULATOR KULLANIM
DENEYIiMi

'Merve Korkmaz, 'Yakup Canitez

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali, Bursa

GIRIS VE AMAC: Kistik fibrozis (KF), kistik fibrozis trans membran regulatuar (CFTR)
geninde meydana gelen mutasyon sonrast mRNA ve protein ifadesi, islevi, stabilitesi veya
bunlarin bir kombinasyonun neden oldugu o6liimciil kalitsal bir hastaliktir. KF’deki temel
kusuru, yani CFTR iyon kanalin1 hedef alan ilaglar, artan sayida insan tarafindan kullanilabilir
hale geldi. Bu ilacglar toplu olarak CFTR modiilatorleri olarak bilinirler ve epitelyal hiicre
ylizeyindeki CFTR kanalinin aktivitesini gliclendirerek veya CFTR'nin ulagmasina izin vererek
kusuru diizeltilmesini saglarlar. Bugiine kadar sadece dordii ruhsatlandirilmistir. Temel
giiclendirici, tek basina veya kombine olarak kullanilan Ivacaftor'dur. Ivacaftor’un lumacaftor,
tezacaftor ve elexecaftor ile birlesimi sonucunda kombine preparatlar olusturulmus olup, en
yaygin kullanilan1 elexecaftor, tezecaftor, ivacaftor birlesiminden olusan Trikafta®'dir. Bu
bildiride Uludag Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Klinigi’mizde KF tanis1 alan ve trikafta
baslanmis olan 3 hastanin erken donem sonuglarindan bahsedilecektir.

SONUCLAR: Calismamiza dahil olan hastalar 17 yas (hasta 1) ve 21 yas erkek (hasta 3), 19
yas kiz (hasta 2) cinsiyetindeydi. Hastalarin genetik mutasyonlar1 F508del (p.Phe508del)
(c.1521_1523delCTT) homozigot mutasyon+ ¢.1408 G>A (Homozigot); heterozigot, diger
allelde heterozigot p.T1036N (c3107c>A) ve F508del (c.1521 1523delCTT) homozigot
mutasyon + ¢.1408 G>A (Homozigot) olarak saptandi. Hastalara elexecaftor 100 mg/tezecaftor
50 mg/ ivacaftor 75 mg+ ivacaftor 150 mg preparat baslandi. Hastalardan ikisi 2. ay tedavisini
sonlandirma asamasinda , 1 tanesi 5. ayini sonlandirma asamasindadir. Hastalarin tetkikleri
ilaca baglanmadan ve ilaca baslandiktan 1 ay sonra tekrarlanmistir. Hastalarin solunum
fonksiyon testleri, fekal elastaz diizeyleri, balgam kiiltiir incelemeleri ve ter testi sonuglari
tabloda 6zetlenmistir (Tablo 1).

TARTISMA: Kistik fibrozis trans membran regulatuar geninin kesfinden bu yana otuz y1l gecti,
deneysel ve klinik arastirmalarda ¢ok sayida 6nemli gelisme saglandi. Bu gelismeler 1s181nda
ana hedef KF mutasyonlarinin neden oldugu islev bozukluklarina yonelik tedavilerden
olusmaktadir. Kisa vadeli tedavi sonuglar1 olumlu olarak goriinse de uzun vadeli ¢alismalara
ihtiya¢ duyulmaktadir. Bizim iilkemizde ve diinyanin bir¢ok {ilkesinde ilacin erisimine iligkin
mali ve yasal sorunlar mevcuttur. CFTR modiilatdrlerinin kullaniminin optimize edilmesi,
uygulanabilirliginin ve siirdiiriilebilirliginin saglanmasi durumunda KF hastalarinin yagsam
kaliteleri ve yasam Omiirlerinde dnemli bir gelisme saglanacaktir.
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Tablo 1. Trikafta kullanan hastalarin ilag dncesi ve sonrasi laboratuvar degerleri

Parametre Hasta 1 Hasta 2 Hasta 3
FEV1 (ml) 118/145 72/107 74/102
FEV1/FVC (%) 109/118 84/106 92/96
Ter Testi (mmol/L 79/52 102/29 69/42
CL)
Fekal Elastaz (mcg/g) <15/25 <15/22 <15/20
Balgam Kiiltiirii S. aureus/s. aureus p. auriginosaliireme p.

yok auriginosa/s.aureus

Tabloda paylasilan sonuglar CFTR modulator 6ncesi/sonrasi olarak verilmistir.
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SB73

ERISKINDE MIiDE KANSERININ SIK OLDUGU DOGU ANADOLU BOLGESI'NDE
COCUKLUK CAGINDA HELIKOBAKTER PiLORi GASTRITi VE GASTRIK
INTESTINAL METAPLAZI SIKLIGI VE OZELLIiKLERIi

'Duygu Demirtas, Serap Dogan

1SBU. Van Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dali, Van
2SBU. Van Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi T1bbi Patoloji Anabilim Dali, Van

GIRIS VE AMAC: Ulkemizde Dogu Anadolu Bélgesi, mide kanserinin en sik goriildiigii
bolgedir. Mide kanseri i¢in en onemli risk faktorlerinden biri Helikobakter pilori (HP)
enfeksiyonudur. Eriskinlerde HP’nin premalign gastrik intestinal metaplazi (GIM) gelisimine
katkida bulundugu bilinmektedir. Caligmamizin amaci, mide kanserinin sik goriildiigii Dogu
Anadolu Bolgesi’nde ¢ocukluk caginda HP gastriti ve GIM sikhigim ve &zelliklerini
arastirmaktir.

GEREC VE YONTEM: Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme kliniginde
23.09.2021-12.01.2023 arasinda dzofagogastroduodenoskopi (OGD) yapilip mide biyopsisi
alman 0-18 yas arasindaki tiim hastalar ¢alismaya dahil edildi. Retrospektif olarak OGD ve
endoskopik biyopsi sonuglar1 degerlendirildi.

SONUC: Calismaya 246 hasta [166 kiz (%67,5), 80 erkek (%32,5)] dahil edildi. Hastalarin
OGD vyas1 ortancast 14,2 yildi (IQR 10,3-16,3). Hastalarm hepsinden antrum, 227’sinden
(%92,3) korpus biyopsi alindig1 goriildii. 116 hastada (%47,2) HP gastriti vardi. Bu hastalarin
107’sinde (%92,2) antrumdan alinan biyopside HP pozitifti. Korpus biyopsisinde HP pozitif
saptanan ancak antrum biyopsisinde negatif olan dokuz hasta vardi. Antrumda nodiilarite olan
52 hastanin 46’sinda (%88,5) HP gastriti vardi. Antumda nodiilarite ile HP gastriti arasindaki
iliski istatistiksel olarak anlamliydi (p<0,001). Dokuz hastada (%3,7) GIM saptandi. Yedi
hastada (%77,8) sadece antrumda, bir hastada (%11,1) sadece korpusta ve bir hastada (%11,1)
hem antrum hem korpusta GIM oldugu gériildii. Gastrik intestinal metaplazi saptanan hastalarin
yedisi (%77,8) kiz ve ikisi (%22,2) erkekti. Bu hastalarmn OGD tan1 yas: ortancasi 16,7 yildi
(IQR 16,1-17,5). Gastrik intestinal metaplazi saptanan dokuz hastanin altisinda (%66,7) HP
gastriti vardi. Helikobakter pilori pozitif olan bir hastada antrumda atrofi izlendi.

TARTISMA: Cocuklarda HP enfeksiyon oranlar: yiiksek gelirli tilkelerde yaklasik %22, diisiik
ve orta gelirli lilkelerde yaklasik %43'tiir. Bizim calismamizda hastalarin %47,2’sinda (116
hasta) HP gastriti saptanmistir. Antrumda nodiilarite, HP gastriti i¢in énemli bir bulgudur.
Antrum biyopsisinde HP pozitif saptanmayan ancak korpus biyopsisinde saptanan dokuz hasta
vardir. Korpus biyopsisi alinmasaydi, hastalarin %7,8’inde (9/116 hasta) HP saptanamayacakti.
Gastrik intestinal metaplazi saptanan hastalarin ortanca yaslarinin daha biiyiik ve bu hastalarda
HP gastriti oraninin daha yiiksek oldugu gériildii. Bir hastada sadece korpusta GIM saptandi.
Korpus biyopsisi alinmasayd: hastalarin %11,1 (1/9 hasta) GIM saptanamayacakti. Ozellikle
mide kanserinin ve HP enfeksiyonun sik goriildiigii toplumlarda OGD yapilan g¢ocuklarda
antrum biyopsisine ek olarak korpus biyopsisinin alinmasinin yararli olacag: diisiiniilmiistiir.
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SB75

YENIDOGAN YOGUN BAKIMDA iZLENEN iLERiIi DERECE PRETERM
BEBEKLERDE TiROID FONKSIYONLARININ RETROSPEKTIF OLARAK
DEGERLENDIRILMESI

'Selcan Gecioglu, ipek Giiney Varal, 2Gaffari Tunc, 3Selcan Gecioglu, “Ozlem Kara

1Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklart ABD, Neonatoloji BD

3Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Sagligi1 ve Hastaliklart ABD

“Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklart ABD, Cocuk Endokrinoloji

GIRIS VE AMAC: Preterm bebeklerde hipotalamo-hipofizer aksin olgunlasmasindaki gecikme
nedeniyle tiroid fonksiyonlarinda bozukluklar sikca goriilebilmektedir. Hipotiroidizm uygun
sekilde tedavi edilmedigi takdirde norogelisimsel bozukluklarin neden olabilecegi i¢in erken
donemde tan1 ve tedavi 6nemlidir. Bu ¢alismada; yenidogan yogun bakimda yatan ileri derece
preterm bebeklerdeki tiroid fonksiyon bozukluk sikligini, etkili olan risk faktorlerini ve eslik
eden morbiditelerin arastirilmasini hedefledik.

GEREC VE YONTEM: Retrospektif kohort tarzinda diizenlenen ¢alismaya Ocak 2017-Aralik
2022 tarihleri arasinda hastanemizin yenidogan iinitesinde yatan 32 gestasyon haftasi (GH) ve
altinda dogan bebekler dahil edilmistir. Hastalarin postnatal 7. ve 30.giindeki TSH ve serbest
T4(FT4) degerleri kayit edildi. Tiroid fonksiyon testleri normal olanlar Grup 1, hipotiroidi
olanlar Grup 2, gegcici hipotiroidi olanlar Grup 3 olarak belirlenmistir. Hastalarin demografik
verileri, tanilar1 ve tiroid fonksiyon testleri ile eslik eden morbiditelerin iligkisi incelenmistir.

SONUC: Bes yillik caligsma siiresince {linitemizde yatan 32 GH altinda dogan 612 hasta vardi.
Dislanma kriterleri ve verilerine ulasilamayan hastalar ¢ikarildiktan sonra, toplam 111 hasta
calismaya dahil edildi. Calisma grubunun TSH ve FT4 degerlerine gore 63(%56) hastanin
normotiroidi, 24(%?22) hastanin hipotiroidi, 24(%?22) hastanin ise gecici hipotiroidi oldugu
saptand1. Tiroid fonksiyon bozuklugu olan hastalardan 9’u konjenital hipotiroidi, 9’u Izole
santral hipotiroidi, 6’s1 persistan hipotiroksinemi olarak saptandi. Gegici hipotiroidi olan
hastalardan 18’1 gegici hipotiroksinemi, 2’si geg¢ici hipotiroidizm, 3’1  gegici
hipertirotiropinemi, 1’1 gecikmis TSH artis1 olarak saptandi. Grup 2’nin gestasyon haftalarinin
ve dogum kilolarinin anlamli diizeyde diisiik oldugu goriildii(p<0.05). Yenidogan yogun bakim
yatisi siiresince inotrop kullantminin Grup 2 ve 3’de anlaml diizeyde daha yiiksek oldugu
goriildii(p<0.05). Respiratuar distress sendromu (RDS) ve bdbrek yetmezligi gelisiminin
hipotiroidi saptanan gruplarda anlamli diizeyde fazla oldugu goriildii(p<0.05). Kolestaz
gelisimi Grup 2’°de fazla olmasina ragmen istatistiksel anlamlilik bulunamadi. Gruplar arasinda
morbiditeler ve mortalitede anlamli fark goriilmedi.

TARTISMA: Prematiirelerde tiroid fonksiyon bozuklugu sik goriilen bir morbiditedir ve
néromotor gelisim a¢isindan erken tani ve tedavi 6nemlidir. Biz bu ¢alismada 32 GH altinda
dogan pretermlerdeki gecici ve kalict hipotiroidi sikligini1 belirlerken, RDS ve bdbrek
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yetmezligi gelisiminin de hipotiroidi saptanan bebeklerde daha fazla oldugunu gdosterdik.
Bununla beraber yenidogan yogun bakim {iinitesinde inotrop tedavisi alan bebeklerde tiroid
fonksiyon testlerinde etkilenme olabilecegini bu hastalarin tekrar tiroid fonksiyon testlerinin
degerlendirilmesi gerektigi kanaatindeyiz.
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SB79

COCUKLUK CAGINDA PAPILLER TiROID KANSERi TANISI ALAN
OLGULARIMIZ

'Burcin Cicek, 'Asan Onder Camas, *Mervenur Hepokur, !Sibel Ergin Sahin, Banu
Nursoy Sirvan, 'Hamdi Cihan Emeksiz

!stanbul Medeniyet Universitesi Prof. Dr. Siileyman Yal¢in Sehir Hastanesi, Cocuk
Endokrinoloji Klinigi

GIRIS: Tiroid kanserleri, cocukluk ¢ag1 kanserlerinin %0,3-2,7” sini olusturur ve genellikle
asemptomatik tiroid nodiilii olarak karsimiza ¢ikarlar. Tiroid kanserlerinin en sik goriileni
(%80) papiller tiroid kanseridir. Yavas biiyliyen infiltratif bir tiimor olup yayilimi genellikle
komsu lenf bezlerinedir. Cocuk endokrinoloji klinigimizde papiller tiroid kanseri tanisiyla
izlenen 10 vakanin klinik 6zellikleri sunulmustur.

OLGULAR: Nodiiler ve multinoduler guatr acisindan takip edilen, takiplerinde yapilan
biyopsilerinde papiller tiroid kanseri saptanan 10 vakay1 degerlendirdik. Hastalarin ortalama
yast 11 idi. Kiz / erkek oran1 7/3 idi. Hastalarin ikisi disinda tiimiinde gozle goriiliir guatr
mevcuttu. Laboratuar bulgularina gore tan1 aninda 8 tanesi normotiroid, 2 tanesi hipertiroiddi.
Tiroglobulin seviyeleri 5 hastada yliksekti. 4 hastada hashimato otoantikorlar1 pozitifti.
Hastalarin yapilan tiroid ultrasonografilerinde 5 hastada tek nodiil, 5 hastada multinodiiller
saptand1. Yapilan IIAB ve cerrahi materyal patoloji sonuglar1 tiim hastalarda papiller tiroid
kanseri olarak sonuc¢landi. Hastalarin tiimiine ¢ocuk cerrahisi tarafindan total tiroidektomi
yapild1.4 hastaya RAI tedavisi uygulandi. Takiplerinde 3 hastada rezidii ,1 hastada metastatik
lenf nodlar1 saptandi.

SONUC VE TARTISMA Tiroid nodiilleri ¢cocuklarda eriskinlere gore daha nadir goriilmekle
birlikte, ¢ocuklarda malignite riski daha fazladir. Cocukluk c¢agi papiller tiroid kanserlerinin
lokal veya uzak metastaz riski de eriskinlerden fazladir. Buna ragmen sagkalim orani1 daha
yiiksektir. Cocuklarda tiroid nodiillerine yaklasimda malignite akilda tutulmalidir.
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SB80

TAM ATRIYOVENTRIYOVENTRIKULER BLOKLU OLGULARIN
RETROSPEKTIF OLARAK DEGERLENDIRILMESI: 20 YILLIK TEK MERKEZ
DENEYIiMi

'Mevliide Turan, 2Abdiisselarg Geng, Hasan Tiirkmen, ‘Mehmet Taha
Kokbiyik, ?Fahrettin Uysal, 2Ozlem Mehtap Bostan, 2Ergiin Cil

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal1, Bursa

GIRIS VE AMAC: Tam atriyoventrikiiler blok (TAVB), siniis nodundan ¢ikan uyarmin
ventrikiile iletilememesi olarak tanimlanir. Bu calismada merkezimizde TAVB tanis1 almig
pediatrik ve geng erigkin hastalarda demografik ve klinik 6zelliklerin arastirilmast, etiyolojik
dagilimin ortaya konulmasi, tedavide kalp pili kullanim endikasyonlar1 ile sikliginin ve
komplikasyonlarinin belirlenmesidir.

GEREC VE YONTEM: Bu calismaya 1 Ocak 2000-31 Aralik 2020 tarihleri arasinda Bursa
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali poliklinik ve kliniklerinde TAVB tanisi konulan ve bu tani ile takibi
yapilan 100 olgu dahil edildi. Hastane elektronik bilgi sistemi kullanilarak olgularin 6ykii, fizik
muayene, elektrokardiyogram (EKG), ekokardiyografi ve ritim Holter bulgular: tarandi.

BULGULAR: Calismaya alinan 100 olgunun tami1 alma yasi 1 giin ile 17,2 yil arasinda
degisiyordu (ortanca 1,65 yil). Hastalarin cinsiyet dagilimi %50 erkek, %50 kiz idi. Etiyolojileri
incelendiginde %354 oranla en sik edinsel TAVB saptandi. Edinsel grupta %91 oranla en sik
ameliyat sonras1 tam AV blok ve ameliyat prosediirlerinden de en sik %40,8 oranla VSD
kapatilmast goriildii. Dogustan TAVB saptanan 46 (%46) olgunun 13’iiniin annesinde
konnektif doku hastaligi mevcuttu ve 7’sine intrauterin tedavi verildi. Olgularin 84’tine (%84)
kalict kalp pili implante edildi ve pil uygulananlarin ortanca yasi 2,9 yildi. Hastalara takilan
pillerin %67'si epikardiyal yolla takilmis olup, en sik kullanilan pil modu %80 V VI (tek lead)
idi. Pil uygulanan olgulardan 23’iinde (%27) komplikasyon goriildii. En sik rastlanan
komplikasyonunun pil cebinde enfeksiyon gelisimi oldugu goriildii. Tiim olgularin ortalama
takip stiresi 96 ay (medyan 84 ay) olarak saptandi. Olgularin 6 tanesi mevcut hastaliklarina
bagli olarak kaybedildi ve 10 yillik sag kalim oran1 %92,7 saptandi.

SONUC: Bu ¢alisma ile, TAVB’nin erken tan1 almasi acgisindan konnektif doku hastaligi olan

gebelerde fetal ekonun ve dogumsal kalp hastalig1 ameliyatlar1 sonrasi belirli araliklarla EKG,
Holter monitdrizasyonu ve eko ile uzun siireli takibinin dnemini géstermistir.
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SB82

TNFRSF13B (TACI) GEN MUTASYONU SAPTANAN HASTALARIMIZIN
DEGERLENDIRILMESI: 3.BASAMAK DENEYIMi

1Zuhal Karali, 'Yasin Karali, 'Sara Sebnem Kili¢

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali,
Cocuk Immiinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS VE AMAC: Yaygm degisken immiin yetmezlik (YDIY) son yillarda monogenik
defektlerin klinik ve laboratuvar bulgularindaki degiskenligi belirledigi bir primer antikor
eksikligi grubu olarak tanimlanmaktadir. Hastalarinin %8-10"unda TNFRSF13B (TACI)
geninde mutasyonlar gdzlenebilir. Bu ¢alismada amacimiz YDIY tamili ve TACI geninde
mutasyon saptanan hastalar1 degerlendirmektir.

GEREC VE YONTEM: Calismaya Mart 2008 - Ocak 2023 tarihleri arasinda Uludag
Universitesi T1ip Fakiiltesi Cocuk Immiinoloji Boliimiinde YDIY tanist ile takip edilen ve TACI
geninde mutasyon saptanan 10 hasta alindi. Hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar
bulgular1 dosya kayitlarindan retrospektif olarak incelendi.

SONUC: Calismaya 7’si erkek 3’1 kadin 10 hasta alindi. Hastalarin ortalama yas1 18,6 y1l (2,3-
53) , tan1 yas1 17,8 yil (1,5-52,3) idi. Hastalarin tanidaki gecikmesi ortalama 5,2 yil (0,5-13),
takip stiresi ortalama 3,5 y1l (0,6-9) idi. Soy gecmislerinde 4 (%40) hastada akraba evliligi vardu.
Sekiz hastada (%80) tekrar eden enfeksiyonlar (5 (%50) hastada alt solunum yolu enfeksiyonu)
mevcuttu. Gegirilmis diger enfeksiyonlar; menenjit, agir Covid-19 enfeksiyonu ve septik artrit
idi. Viral (EBV, CMV, HPV, HSV, molloscum contagiosum), mantar ve firsatci
mikroorganizmalarla enfeksiyon Oykiisii hi¢cbir hastada yoktu. Sekiz hastaya (%80),
intersitisyel akciger hastaligi, kronik hepapit, tip 1 diabetes mellitus (DM), biiylime hormonu
eksikligi, hashimoto tiroiditi, juvenil idiopatik artrit, epilepsi, depresyon gibi komorbid
durumlar eslik etmekteydi. Fizik muayenelerinde; 6 (%60) hastada lenfoproliferasyon bulgusu
(3’tinde splenomegali, 2’sinde hepatomegali, 1’inde lenfadenopati) ve 2 hastada ndromotor
gerilik saptandi. Bes hastada (%50) otoimmiinite (Juvenil idiopatik artrit, pansitopeni ve tip 1
DM, 2 hastada tiroidit) mevcuttu. Hi¢gbir hastada malignite dykiisii yoktu. Tam kan sayiminda
3 hastada lenfopeni, 1 hastada anemi mevcuttu. Ortalama IgG 482 mg/dl (129-855), IgA 92
mg/dl (16-295) IgM 23 mg/dl (23-385) idi. Lenfosit alt gruplarda 1 hastada CD19, 2 hastada
ise switch memory B hiicrelerinde diisiikliik saptandi. Tedavide 8 hasta immiinglobulin
replasman tedavisi almaktaydi. Intertisyel akciger hastaligi olan hasta izlemde pndmoni
nedeniyle 42 yasinda ex oldu.

TARTISMA: TACI molekiilti, T hiicresinden bagimsiz antikor yanitlarim1 ve plazma hiicre
doniisiimiinii saglayan tiimor nekroz faktor reseptorii siiper ailesinin (TNFRSF) bir iiyesidir.
Mutasyonlart immiin yetmezlik, otoimmiin ve otoinflamatuvar hastaliklara neden olur. TACI
mutasyonu saptanan YDIY’li hastalar otoimmiinite ve lenfoproliferasyona yatkinlik agisindan
yakin takip edilmelidir.
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SB86

PANDEMIi SONRASI PEDIATRIK INVAZiV BAKTERIYEL ENFEKSiYON
OLGULARININ DEGERLENDIRILMESI

'Berra Nur Aksakal, ?Yal¢in Kara, 2Mahmut Can Kizl, 3Giirkan Bozan, *Eylem
Kiral, “Melek Kezban Giirbiiz, "Mehmet Surhan Arda, *Hiiseyin ilhan, STercan
Us, 2Omer Kilig, *Ener Cagr1 Dinleyici

!Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hast. ABD, Eskisehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1, Eskisehir
3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim, Eskisehir
“Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz, Eskisehir
®Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahi, Eskisehir

SEskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Mikrobiyoloji, Eskisehir

GIRIS: Invaziv bakteriyel hastaliklar menenjit, bakteriyemi ya da sepsis, bakteriyeminin eslik
ettigi pnomoni gibi hastaliklar olarak tanimlanmaktadir. Etyolojisinde basta Streptococcus
pneumoniae, Neisseria meningitidis, Haemophilus influenzae, Streptococus pyogenes olmak
lizere bir¢cok bakteriyel patojen yer almaktadir. Bu c¢alismayla COVID-19 pandemisi
sonrasinda, klinigimizde gordiiglimiiz invazif bakteriyel enfeksiyon olgularinin,
epidemiyolojik ve klinik bulgularmin degerlendirilmesi amaglanmaistir.

GEREC-YONTEM: Calismaya Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesinde
Aralik 2022-Ocak 2023 tarihleri arasinda, bakteriyemi, efiizyon ve bakteriyeminin eslik ettigi
pnoémoni, bakteriyeminin eslik ettigi mastoidit sebebiyle takip edilen 15 ¢ocuk olgu dahil edildi.
Olgularin, epidemiyolojik ve klinik 6zellikleri, laboratuvar ve radyolojik bulgulari, medikal ve
cerrahi tedavi sekilleri degerlendirildi.

BULGULAR: Calismaya dahil edilen, 15 olgunun yas ortancasi 84 (8-204) aydi ve olgularin
8’1 (%53) erkekdi. Olgularin %91°1 daha 6nce saglikli iken, 1 (%6.6) olguda otoimmiin hepatit
ve immiinsiiprese kullanim &ykiisii mevcuttu. En sik bagvuru semptomu sirasiyla, ates, oksiiriik
ve solunum sikintistydi. Laboratuvar tetkiklerinde, olgularin tamaminda 16kositoz ve C-reaktif
protein yiiksekligi mevcuttu. Olgularin 11’inda (%73) pndmoni ve pulmoner efiizyon, 12 (%80)
olguda bakteriyemi, 3 olguda mastoidit, 1 olguda subperiostal abse, 1 olguda ise sepsis, 1
olguda toksik sok bulgulari mevcuttu. Multiplex PCR ile, 5 olguda Streptococcus pyogenes, 3
olguda Haemophilus influenzae ve 3 olguda da Streptococcus pneumoniae saptandi. Kan ve
viicut sivi kiiltiirlerinde ise, 3 olguda Streptococcus pneumoniae, 2 olguda ise Haemophilus
influenzae, bir olguda olguda Streptococcus pyogenes saptandi. Olgularin tamamina sistemik
antibiyotik tedavisi verilirken, 8 (%75) olguya tiip torakostomi, 3 (%25) olguya cerrahi
torakotomi ve dekortikasyon, 3 olguya ise mastoidektomi tedavisi uygulandi. Olgularin %46’s1
yogun bakimda yatarken, ortalama yatis stiresi 13 giindii. Tiim olgular sifa ile taburcu olurken,
excitus olan olgumuz yoktu.

SONUC: COVID-19 pandemisiyle birlikte, maske kullanimi, sosyal izolasyon Onlemeleri
sayesinde viral ve bakteriyel enfeksiyon sikliginda ciddi azalma goriildii. Onlemlerin
gevsetilmesi ile birlikte, hem viral hem de bakteriyel enfeksiyonlar pandemi dncesi seyrine geri
dondii. Ozellikle solunum sikintisi, nedeni bilinmeyen ates bulgulari ile bagvuran olgularda
invazif bakteriyel enfeksiyonlarda akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: invaziv bakteriyel enfeksiyon, pandemi, ¢ocuk
Tablo-1. Olgularn Klinik ve Epidemiyolojik Ozellikleri
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Yas Cinsiyet | Tam Etken(PCR) Etken(Kiiltiir) Tedavi Antibiyotik Yat1 | Yogun
(ay) (E/K) S Bakim
(giin
)
Olgu-1 58 E Plevral Efiizyon | Haemophilus Haemophilus -Tiip Torakostomi | -Seftriakson 18 Evet
Pnomoni influenzae influenzae -Torakotomi -Vankomisin
Bakteriyemi -Dekortikasyon -Meropenem
-Medikal Tedavi
Olgu-2 48 E Plevral Efiizyon | Streptococcus - -Tiip Torakostomi | -Seftriakson 13 Hayir
Pnomoni Pyogenes -Medikal Tedavi Vankomisin
Bakteriyemi Klindamisin
Olgu-3 70 K Plevral Efiizyon | -Haemophilus -Haemophilus -Tiip Torakostomi | Meropenem 26 Evet
Pnomoni influenzae influenzae -Torakotomi Vankomisin
Bakteriyemi -Streptococcus -Streptococcus -Dekortikasyon
Sepsis pneumoniae pneumoniae -Medikal Tedavi
Olgu-4 36 K Plevral Efiizyon | Streptococcus - -Tiip Torakostomi | -Seftriakson 19 Evet
Pnémoni Pyogenes -Torakotomi Vankomisin
Bakteriyemi -Dekortikasyon Klindamisin
-Medikal Tedavi
Olgu-5 93 K Plevral Efiizyon | Streptococcus - -Tiip Torakostomi | Meropenem 8 Evet
Pnomoni Pyogenes -Medikal Tedavi Vankomisin
Bakteriyemi Klindamisin
Olgu-6 33 E Plevral Efiizyon | - - -Tiip Torakostomi | Seftriakson 18 Evet
Pnomoni -Medikal Tedavi Vankomisin
Bakteriyemi
Olgu-7 143 K Plevral Eflizyon | - - -Medikal Tedavi Seftriakson 5 Hayir
Pnomoni Vankomisin
Bakteriyemi
Olgu-8 204 K Plevral Eflizyon | - - Medikal Tedavi Seftriakson 7 Hayir
Pnomoni Vankomisin
Bakteriyemi
Olgu-9 8 E Plevral Eflizyon | - - -Tiip Torakostomi | Sefotaksim 10 Hayir
Pnomoni -Medikal Tedavi Vankomisin
Bakteriyemi
Olgu-10 76 E Plevral Efiizyon | - - -Tiip Torakostomi | Seftriakson 9 Hayir
Pnémoni -Medikal Tedavi Azitromisin
Bakteriyemi
Olgu-11 36 K Mastoidit Streptococcus Streptococcus Mastoidektomi Piperasilin- 12 Hayir
Subperiostal pneumoniae pneumoniae Medikal Tedavi Tazobaktam
Abse Vankomisin
Olgu-12 44 E Mastoidit Streptococcus Streptococcus Mastoidektomi Piperasilin- 14 Evet
Subperiostal pneumoniae pneumoniae Medikal Tedavi Tazobaktam
Abse Vankomisin
Olgu-13 48 E Mastoidit Streptococcus Streptococcus Mastoidektomi Meropenem 8 Hayir
Bakteriyemi Pyogenes Pyogenes Medikal Tedavi Klindamisin
Olgu-14 72 E Bakteriyemi Streptococcus Mastoidektomi Seftriakson 7 Hayir
Toksik Sok Pyogenes Medikal Tedavi Vankomisin
Sepsis Klindamisin
Olgu-15 120 K Plevral Efiizyon | - - Medikal Tedavi Seftriakson 6 Evet
Pnémoni Vankomisin
Klaritromisin
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SB89

COVID-19 PANDEMISININ ATOPiK COCUKLARDA ALERJEN DUYARLILIGINA
ETKIiSi

'Yagmur Hazal Sadirvan Oguzkaya, 'Siikrii Cekic, 'Yakup Camitez, *Nihat Sapan

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Alerji Bilim Dal1

GIRIS VE AMAC: Yeni Koronavirus-19 (COVID-19) pandemisi déneminde viriis yayilimimin
azaltilmasi1 amaciyla alinan bireysel, toplumsal ve cevresel dnlemler sonucu bireylerin yasam
tarzlar1 ve gevresel etkilesimleri biliyiik ol¢iide etkilemistir. Tiirkiye’de ilk COVID-19 vakasi
11 Mart 2020°de bildirilmistir. COVID-19 pandemisinin alerjik hastaliklara etkisi
bilinmemektedir. Mevcut c¢alisma, bilinen alerjik hastaliklari olan hastalarda COVID-19
pandemisi slirecinde degisen yasam tarzinin ve ev ortaminda kedi bulunma sikli§inin alerjen
duyarlilagma oranlarina etkisini arastirmay1 amaclamaistir.

METOD: Calismaya 1 Ocak 2020 —29 Subat 2020 ve 1 Ocak 2021 — 28 Subat 2021 tarihleri
arasinda basvuran astim, alerjik rinit-konjonktivit hastalar1 dahil edilmistir. 1 Ocak 2020 —29
Subat 2020 tarihleri arasinda pandemi dncesi (PO); 1 Ocak 2021 — 28 Subat 2021 pandemi
doneminde (PD) olarak gruplandirilmistir. Veriler Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi
Cocuk Alerji Poliklinigi hasta dosyalarindan retrospektif olarak elde olunmustur. Kanitlanmis
COVID-19 enfeksiyonu gecirmis hastalar, besin alerjisi, ilag alerjisi ve egzamasi olan hastalar
dislanmigtir. Evde kedi bulunma durumu detayli olarak sorgulandi. Ev i¢i ve ev dis1 alerjen
duyarhilig1 deri prik testi ile degerlendirildi. Deri prik testinde ¢imen, tahil polen karigimi, agag
polen karisimu, akar, kedi duyarlanma sikliklar1 PO ve PD gruplarinda karsilastirilds.

BULGULAR: PO grubunda 327; PD grubunda 294 olmak iizere 621 hasta ¢alismaya dahil
edildi. Hastalarin 386’s1 (%62.2) erkek, 235’1 (%37.8) kizd1. PO ve PD basvurularinda cinsiyet
dagilimi agisindan anlamli fark gozlenmedi (P>0.05). PD grubunda, PO grubuna kiyasla
yapilan deri prik testlerinde akarlara (D.Farinae, D.Pteronyssinus) karsi duyarlanma orani
belirgin olarak artmis bulundu (P<0.05) ancak ag¢ik hava inhalan alerjenlerinden ¢imen tahil
polen karisimi1 ve agac polen karisimi duyarliliginda anlamli bir fark gdzlenmedi (P>0.05). PO
grubuyla karsilastirildiginda, pandemi sirasinda bagvuran hastalarin deri prik testlerinde daha
yiiksek kedi duyarlanma oranlar1 saptand1 (%3.4 vs %9.2; P<0.05). PO grubunda evde kedi
bulunma siklig1 %13 iken PD grubunda %21 idi (P<0.05).

SONUC: COVID-19 pandemisi sirasinda degisen hayat tarzi uzaktan egitim ve karantina
kurallar1 geregi ¢ocuklarin evde vakit gecirmesi kedi ve ev akar1 duyarlanmasinda artisa yol
acmistir. Olaganiistii kosullarda degisen hayat tarz1 aliskanliklari, allerji pratiginde goriilebilen
hasta profiline de etki etmektedir.
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SB90

GRISEL SENDROMU TANISI ALAN VAKALARIMIZ VE LITERATUR
TARTISMASI

'Fatma Dilsad Aksoy, ‘Beyhan Biilbiil, 'Cansu Turan, ?Mevliit Ozgiir
Taskapihioglu, *Zeynep Yazel, “Solmaz Celebi, “Mustafa Kemal Hacimustafaoglu

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali,
Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Bilim Dali

?Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali

®Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal1, Cocuk Radyolojisi Bilim
Dali

“Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar: Bilim Dali

GIRIS: Grisel sendromu, genellikle bas ve boyun bélgesindeki enflamasyona sekonder,
travmatik olmayan atlanto-aksiyel subluksasyon ile karakterize nadir bir durumdur. Sendrom
karakteristik olarak ¢ocuklarda tanimlanmistir, eriskinlerde nadirdir. 1930 da Fransiz doktor
Grisel, 8 ve 9 yasindaki 2 kiz ¢ocukta, sirasiyla adenoidektomi ve rinofarenjit sonrasi ates
yuksekligi ve tortikollis goriilen bir klinik tablo tanimlamistir. Sendrom C1 vertebranin C2
iizerinde tek veya cift tarafli subluksasyonu ile karakterizedir. Fielding ve arkadaslari,
subluksasyonu klinik siddetine gore 4 tipte siniflandirmistir. Hastalar genellikle boyunda sertlik
ve agridan sikayet ederler, disfaji eslik edebilir. Bas “cock-robin” pozisyonu olarak da bilinen
egik ve cenenin etkilenen taraftan uzaga dondiigii bir pozisyonda immobildir. Tan1 klinik ve
radyolojik bulgular ile konur. Diiz ve yan grafiler, BT ve MRI tanmida kullanilir. Muskuler
tortikolis, posterior fossa ve omurilik tiimorleri, chiari malformasyonu, vertebral neoplazmalar
ve C1-C2 segment kiriklar1 ayirici tanida diisiiniilmelidir. Medikal tedavi ilk basamaktir. Ana
hedef, antibakteriyel bir tedavi, kemik stabilitesinin saglanmasi ve norolojik tedavidir.
Intravendz antibiyotikler minimum 4-6 hafta arasinda verilmelidir. Subluksasyonun derecesi
arttikca, konservatif tedavinin basarisiz oldugu durumlarda, tekrarlayan ve rediikte edilemeyen
subluksasyonlarda cerrahi tedavi endikedir.

OLGULAR: Son 1,5 yilda klinigimizde yatarak izlenen Grisel sendromu tanisi almig 3
vakamizin yaslar sirastyla 1,5, 5 ve 12 idi. Olgularin 2’°sinde bagvuru 6ncesi iist solunum yolu
enfeksiyonu Oykiisii, birinde elden kedi tirmalama Oykiisii vardi. Vakalarimizin tamami
Fielding siiflamasina gore Tip I olarak degerlendirildi. Hepsinde boyun hareketlerinde agr1 ve
kisithilik vardz, bir vakada disfaji, bir vakada boyunda sislik goriildii. Bagvuru 6ncesi antibiyotik
tedavisi almamis olan iki olgunun beyaz kiire degeri basvuru aninda 25.000’ in {izerinde idi,
CRP ve prokalsitonin yiiksekligi de eslik etmekteydi, 3 vakada da sedimantasyon degeri
yiiksekti. (Sirastyla 45, 48, 74 mm/saat). Vakalarimizin Boyun BT ¢ekimlerinde atlantoaksiyal
subluksasyon goriilmekteydi. Olgular klinik bulgular1 ve goriintiileme sonuglar1 ile Grisel
sendromu ald1, intravendz antibiyoterapilerine sirasiyla 4, 6 ve 8 hafta devam edildi. Yalnizca
bir vakada beyin cerrahisi tarafindan kapali rediiksiyon uygulandi.

SONUC VE TARTISMA: Grisel sendromu {ist servikal enfeksiyonlarindan ve kulak burun
bogaz cerrahilerinden sonra sonrasi tortikolis gelisen hastalarda géz onilinde bulundurulmalidir.
Grisel sendromunun daha iyi prognozu i¢in erken teshis ve erken tedavi esastir. Klinigimizde
yatan ve tedavi edilen bu nadir ve ciddi klinik tablo ile ilgili tecriibelerimizi aktarmay1
amacladik.
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KONJENITAL ADRENAL HiPERPLAZI TARAMASI ULUDAG UNIVERSITESI
COCUK ENDOKRINOLOJi KLiNiGi BiRINCi YIL SONUCLARI

'Hatice Nursoy, 'Kadriye Cansu Sahin, !Meltem Buhur Pirimoglu, 'Sibel
Baykut, Zehra Kuscu, *Erdal Eren, 2Halil Saglam, *Omer Faruk Tarim

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji ve Metabolizma Bilim Dali

GIRIS: Konjenital adrenal hiperplazi (KAH) taramasi1 Ocak 2022 itibariyle tiim Tiirkiye’de
uygulanmaya baslanmistir. Klasik KAH orani iilkemizde yaklasik 1/8000°dir. Taramanin amaci
tuz kaybettiren 21 hidroksilaz eksikligi formlarmi erken tanmiyarak adrenal kriz gelisimini
engellemektir. Bildirimizde 2022 yilinda KAH taramasi pozitif saptanarak poliklinigimize
yonlendirilen 80 olgu incelenmistir.

MATERYAL METOT: Yenidoganlardan 3-5. giinlerde topuk kani alinarak ilk olarak FIA
yontemiyle 17 hidroksiprogesteron (17-OHP) bakilmis, >36 hafta ve >2500 gram bebekler i¢in
10 ng/ml, <36 hafta ve <2500 gr bebekler i¢in 15 ng/ml {ist sinir kabul edilmistir. Bu sinirin
istiindeki degerler ikinci basamak degerlendirmeye tabi tutularak LC-MS/MS yontemiyle
kortizol, 17-OHP, 21-deoksikortizol, androstenedion ve 11-deoksikortizol calisiimistir. Ilk
degerlendirmede 17-OHP referans degerin {iistiinde, ikinci degerlendirmede (17-OHP+21-
deoksikortizol)/kortizol oran1 >1 olan bebekler tarama pozitif kabul edilerek ¢cocuk endokrin
polikliniklerine sevk edilmistir.

SONUCLAR: Hastanemize 01.01.2022-31.12.2022 tarihlerinde 80 bebek KAH taramasi
pozitifligiyle yonlendirildi. Bebeklerden 53’1 (9%66,2) prematiireydi. Ortalama gebelik haftasi
35°ti ve 38 bebek (%47,5) diisiik dogum tartisina sahipti. On sekiz bebek ikiz esiydi. Bunlardan
iicli kendi taramasi negatifken ikiz esinin taramasi pozitif oldugundan yonlendirilmisti. Tim
ikiz esi bebekler prematiireydi. Ortalama basvuru postnatal 24. giindii. Sevk edilen bebeklerden
oncelikle elektrolit, ACTH ve kortizol bakildi. Tetkikleri normal olanlar izleme alindi,
izleminde sorun olmayanlardan 4-6. aylarda 17-OHP ve androstenedion bakildi. Sonuglar1
normal bulunanlarin takipleri bu asamada sonlandirild. iki hastaya ACTH uyari testi yapild,
test sonucunda tedavi baslanmadi. Uc¢ hastadan CYP21A2 gen analizi istendi, heniiz
sonu¢lanmadi. Otuz alt1 hastada elektrolit bozuklugu saptandi; 35’inde kontrol degerler
normaldi. Bir hasta takipten ¢iktigindan elektrolit kontrolii bakilamadi.Kirk ii¢ hastanin
(%53,7) takibi sonlanirken, 9 hasta (%11,2) takipten ¢ikt1, 27 hastanin (%33,7) takibine devam
ediliyor. Takipleri sonlanan bebekler ortalama 3.5 kez polikliniklerimizde goriildii. KAH
diisiiniilmeyen bebeklerin takipleri ortalama 5,3 aylikken sonlandirildi. Ug hasta siipheli dis
genital sebebiyle dogumdan hemen sonra sevk edilerek KAH tanisi aldi; tiimii 46,XX virilize
disi bebeklerdi. Bu hastalarin tarama sonuglari sirasiyla 17-OHP; 9.8 ng/ml, 15 ng/ml ve 67
ng/ml; (17 OHP+21-deoksikortizol)/kortizol oranlar1 sirasiyla 1,46, 9,73 ve 6,39’du.

SONUC: KAH taramasi 6zellikle adrenal krize girme riski yiiksek 21 hidroksilaz eksiklikli
erkek bebeklerin erken tanisinda onem arz etmektedir. Su ana kadar taramadan tanmi alan
hastamiz olmamigtir. Tarama programinin daha verimli olabilmesi i¢in prematiire bebekler
basta olmak iizere 17-OHP {ist sinirinin yeniden diizenlenmesi diisiiniilebilir.
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YENIi TANI ALAN TiP 1 DiYABETES MELLITUS HASTALARININ
OZELLIKLERININ DEGERLENDIRILMESI

Zekiye Kiipcii, >Aysenur Yegnidemir, *Biisra Bilim Tiirkcan, 'Servet Yel

1S.B.U. Van Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Béliimii
2S.B.U. Van Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari

GIRIS: Tip 1 diabetes mellitus, cocukluk ve adolesan donemde en sik goriilen kronik endokrin-
metabolik hastaliklardan biridir ve gocuklarda goriilen en yaygin diyabettir.Kiz ve erkekleri esit
oranda etkilemektedir.Literatiir, artan yasla birlikte TIDM insidansinda bir artisin varligini
desteklemektedir.Bununla birlikte, literatiirde 6zellikle geng¢ yaslarda diinya capinda artan
T1DM insidanst bildirilmektedir. Avrupa'da ise T1DM insidans orani son zamanlarda 0-4 yas
grubunda daha yiiksek bulunmustur.Diinya Saglik Orgiitii’niin Cocukluk Cag1 Diyabeti igin
Cok Uluslu Projesi, yillik ortalama %3 civarinda bir artis tahmin etmektedir.

AMAC-METOD: Calismamizin amaci, Van ve ¢evre illerdeki yeni tan1 alan T1DM hastalarina
genel bir bakis saglamaktir.Van ve ¢evre illerden Aralik 2021 ve Aralik 2022 tarihleri arasinda
S.B.U.Van E.A.H. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Cocuk Endokrinoloji Poliklinigi ve Acil
Poliklinigi'ne basvuran ve yeni T1DM tanist alan, 0-18 yas arasinda 133 hasta retrospektif
olarak tarandi. Basvuru esnasinda DKA tanisi ve smiflandirilmast ISPAD kilavuzu temel
almarak yapildi. Analizde SPSS kullanilda.

BULGULAR: Calismamiza 133 yeni tani almis tip 1 DM hastas1 dahil edildi.Hastalarin
%60.2’s1 Van’da yastyordu.Hastalarin %57.1°1(n:76) erkek ve %42.9’u(n:57) kizdi.Hastalarin
%35.3’1 sonbahar ve %27.1°1 kis mevsiminde tan1 aldi.TIDM baslangic yas1 9.54+4.27
yasti.Hastalarin %14.3’i 0-4 yas, %41.4°1 5-9 yas, %30.1°1 10-14 yas ve %14.2’s1 15-18 yas
arasindaydi. Hastalarda en sik goriilen semptomlar poliiiri ve polidipsiydi.Hastalarin %53.3’i
hiperglisemi, %16.5’1 hafif DKA, %12’si orta DKA ve %16.5’1 agir DKA tablosunda tanm
aldi.Hastalarin 11°1 semptom olmadan raslantisal tan1 aldi. Tan1 aninda ortalama kan sekeri 451
mg/dl idi.Hastalarin 46’s1 yogun bakimda izlendi, yogun bakima yatan hastalarin 19‘u erkek ve
27’si kizdi.Yogun bakimda kalis siiresi ortalama 26.3 saatti.Tan1 aninda ortalama
HbAlc:13.1142.57 ve c-peptid degeri 0.5 ng/ml idi.Tan1 aninda hastalarin 10’u Hashimoto
Tiroiditi tanis1 da aldi.Ortamala hastanede kalis stiresi 8.41+2.54 giindii.

SONUC-TARTISMA: Tip 1 diyabetes mellitus kiz ve erkeklerde esit olarak goriilmektedir,
calisgmamizda ise erkek hastalarin %57.1 ile daha fazla oldugu goriilmektedir.Calismamizda
T1DM’lerin en sik sonbahar aylarinda tan1 almis olmasi dikkat ¢ekiciydi.Arastirmalar, TADM
insidansinin pubertede zirve yaptiZini gostermis olsa da ¢calismamizda en sik yeni tani 5-9 yas
araliginda saptandi.Yeni tani alan T1DM’nin en yaygmn komplikasyon DKA’dir, ancak
calismamizda hastalarin yasadigi bolge kosullarinin aksine, en sik goriilen komplikasyon
%53.3 ile hiperglisemidir ve bu oran gelismis iilkelerdekine benzemektedir.Calismamiz Van ve
cevre illerindeki yeni tan1 TIDM’nin sikliginin belirlenmesi ve demografik o6zelliklerinin
anlasilmasi agisindan degerlidir.
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HIiPERTIROIDi KLiNiGi iLE BASVURAN OLGULARIN TANI VE TAKIiP
OZELLIKLERI

lyasemin Denkboy (")ngen, 10zlem Kara

1SBU Bursa Yiiksek Thtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Endokrinoloji Klinigi

GIRIS: Hipertiroidizm, artan tiroid hormonu iiretimine veya tiroid bezi harabiyeti nedeniyle
ortaya cikan yiiksek T4, T3, Serbest T4 ve T3 ile baskilanmuis tiroid uyaric1 hormon (TSH) ile
karakterizedir. Hipertiroidizmin en yaygin nedeni, TSH uyarici reseptor antikoru (TRAD)
tarafindan TSH reseptoriiniin uyarilmasindan kaynaklanan otoimmiin bir bozukluk olan ve
pediatrik hipertiroidizmin %96'sin1 olusturan Graves Hastaligidir. Graves hastalig1 kadinlarda
daha yaygindir ve ergenlik déneminde zirve yaparak ¢ocukluk déneminde herhangi bir yasta
ortaya ¢ikabilir. Daha diisiik oranda hasitoksikoza bagli olarak karsimiza gelmektedir. Bu
caligmada klinigimizde tan1 alan ve tedavi baglanan hipertiroidi olgularinin tani ve tedavi izlemi
ozelliklerinin incelenmesi amaglanmustir.

METOT: SBU Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma hastanesi Cocuk Endokrinoloji
poliklinigine Subat 2022-Aralik 2022 tarihleri arasinda bagvuran ve hipertiroidi tanisi alan, 0-
18 yag arasinda, 10 olgu calismaya dahil edilmistir. Tiroid reseptdr direnci olan veya dis
merkezde tedavi baglanip basvuran ve 18 yas iistii olgular caligmaya dahil edilmemistir.

BULGULAR: Calismaya alinan 10 olgunun 9’u kiz cinsiyetteydi (%90). Ortalama tan1 yas1
15.11+2.22 olarak bulundu. En sik bagvuru sikayeti kilo kaybi idi (%60). Hi¢bir olgunun ek
hastalig1 veya kullandig1 ila¢ yoktu. Tiim olgularda tiromegali, %50 olguda ise eksoftalmus
saptandi. Olgularin basvuru anindaki ortalama serbest T4 degeri 2.19+0.55, serbest T3
12.12+6.64, TSH 0.01 (0-0.04) olarak bulundu. Tim olgularda anti-TPO ve anti-TG
otoantikorlar1 pozitif bulunurken 9 olgunun TSH uyarici antikoru pozitifti. Tiim olgulara tedavi
oncesi tiroid ultrasonu yapildi ve hi¢bir olguda tiroid nodiilii saptanmadi. Tiim olgulara anti-
tiroid tedavi olan metimazol tedavisi (ortalama 0.22+0.11 mg/kg/giin) ve tasikardi bulgusu olan
olgulara (KTA>100 atim/dk) beta bloker tedavisi baslandi. Bir olguda ilag dozu arttirimina (1.5
mg/kg/giin) ragmen Gtiroidi saglanmamasi ve sikayetlerinin devam etmesi nedeniyle hastaneye
yatis verilerek doz izlemi yapildi ve ilact kullanmadigi 6grenildi (Munchausen sendromu). Bir
olguda tan1 aninda AST ve ALT yiiksekligi mevcuttu. Anti-LKM pozitifligi de saptanan olguda
otoimmun poliglanduler sendrom tip 3 diisiiniildii. Hi¢cbir olguda ila¢ yan etkisi goriilmedi ve
izlemde tedavi dozu azaltild.

SONUC VE TARTISMA: Calismamizda da hipertiroidinin en sik nedeni Graves hastaligi
olarak bulunmustur. Ayrica olgularin %901 literatiirle uyumlu olarak kadin cinsiyetteydi.
Olgulara baslangi¢ tedavisi olarak 2022 Avrupa Pediatrik Graves kilavuzunun 6nerisi ile 0.15-
0.3 mg/kg/giin metimazol tedavisi verildi ve yiiksek doz tedaviye gerek kalmadan, ilag yan
etkisi goriilmeden 6tiroidi saglandigi goriildii.
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KIZ COCUKLARINDA PUBERTE DEGERLENDIRILMESINDE PELViK
ULTRASONOGRAFININ YERIi

'Didem Helvacioglu, 2Didem Helvacioglu, *Erhan Biyikh, !Abdullah Bereket

Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji
?Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji
$Marmara Universitesi, Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Radyoloji

AMAC: Bu calismada, pelvik ultrason degiskenlerinin normal kizlarla, prematiir telars(PT) ve
santral puberte prekoks (SPP) olgularindaki degerlerini saptamak ve PT ile SPP ayriminda
pelvik US parametrelerinin esik degerlerini belirlemek amaglanmistir.

YONTEM VE BULGULAR: Calismaya yas ortalamasi1 7.45= 0.81 olan toplam 106 kiz dahil
edildi. Bunlarin 241 heniiz pubertal bulgusu olmayan saglikli kontrol grup, 41 1 erken meme
gelisimi ile bagvurup PT tanis1 alan ve 41 1 ise SPP tanis1 alan kizlardi. Tiim deneklere ayni
radyolog tarafindan pelvik USG yapildi. Ayrica PT ve SPP tanisi alan hastalarda rutin hormonal
ve kemik yas1 degerlendirmesi yapildi. SPPIi hastalarda, kontrol ve PT grubuna gore pelvik
ultrasonografik degiskenleri (Uterus uzun aksi, uterus hacmi, total over hacmi, en biiyiik foliikiil
boyutu) anlamli derecede daha ytiksekti (P< 0.01), fundus/serviks oraninda gruplar arasinda
anlaml bir fark yoktu. PT 1i hastalar ile kontrol grubu arasinda pelvik ultrason parametreler
acisindan fark yok idi. Uterus hacminin>2,1 cm3 olmas1 %80,3 sensitivite ve %78 spesifite ile
SPP lii olgular1 PT lilerden ayirt eden en degerli parametreydi. (ROC egrisinin altindaki alan
0.81). Bazal LH ile uterus hacmi, uterus uzun aksi, total over hacmi, en buyuk folikiil boyutu
arasinda pozitif korelasyon bulunmaktaydi. (r:0.51 p <0.0001; r: 0.37 p <0.0001; r:0.52 p
<0.0001; 1:0.32 p=0.006), fundus/serviks oraninda korelasyon bulunmamaktaydi.

SONUC: Artmis uterus ve over voliimleri, ve folikiil boyutlar1 SPP tanisinda duyarh

parametreler olup meme gelisimi erken olan kizlarda PT'yi SPP'den ayirmada yardimci duyarh
belirteg olabilir.
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SUBKUTAN VENOM iMMUNOTERAPISINDE REAKSIYONLARIN
DEGERLENDIRILMESI

'Gozde Ozkan, 'Siikrii Cekic, 'Yakup Camtez, ‘Zuhal Karah, 'Nihat Sapan

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilim Dali

GIRIS VE AMAC: Subkutan immiinoterapi (SKIT) hastanin duyarli oldugu alerjene kars:
tolerans gelistirmesini amaglayan tedavi yontemdir. Vemom immiinoterapinin (VIT) yan etki
profilleri yetiskinlerde iyi belgelenmis olsa da, ¢cocuklardan elde edilen veriler sinirhdir. Bu
calismada amacimiz venom alerjisi olan hastalarda SKIiT uygulamasina bagli olarak gelisen
lokal ve sistemik reaksiyonlar1 incelemektir.

GEREC VE YONTEM: Calismaya Ocak 2011 ile Nisan 2022 tarihleri arasinda Uludag
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji polikliniginde VIT alan hastalar alinmustir. Hastalarm
dosya kayitlarindan demografik dzellikleri, laboratuvar ve klinik bulgulari ile birlikte SKIT
uygulamalar1 sonrasi gelisen lokal ve sistemik reaksiyonlar degerlendirilmistir.

SONUCLAR: Calismaya 2 (%11,7) kiz, 15 (%88,3) erkek toplam 17 hasta alindi. VIT
uygulanan tiim hastalarin Apis mellifera ve/veya Vespula sokmalarindan sonra en az 1 sistemik
reaksiyon Oykiisii ve etken olan venom ig¢in pozitif tanisal test reaksiyonlar1 (deri prick testi
veya spesifik immiinoglobulin E ) vardi. Immiinoterapi siirecinde hastalarin tamaminda lokal
reaksiyonlar goriilmiis olup, hi¢ sistemik reaksiyon goriilmemistir. Hastalara toplam 920
enjeksiyon uygulanmistir. Tim enjeksiyonlarin  408’inde (%44,3) lokal reaksiyonlar
gbzlenmistir. Immiinoterapinin yiikleme fazindaki 455 enjeksiyonun 147’sinde (%32,3) erken
kiigiik lokal reaksiyon,12’sinde (%2,6) erken genis lokal reaksiyon, 12’sinde ( 2,6) gec kiigiik
lokal reaksiyon, 6’sinda (%1,3) ge¢ genis lokal reaksiyon goriiliirken, idame fazinda 465
enjeksiyonun 155’inde erken kiiciik, 71’inde erken genis, 3’iinde geg kiiclik, 2’sinde gec genis
olmak iizere toplam 231’inde (%49,6) lokal reaksiyonlar goriilmiistiir.

TARTISMA: Venom immiinoterapisi venom alerjilerinde kiir saglayabilen tek tedavi
yontemidir. Calismamizda saptadigimiz yan etki sikliklari literatiir ile benzerdir. Immiinoterapi
uygulamalarindan sonra hastalar lokal ve sistemik reaksiyonlar agisindan belirli bir siire
dikkatlice takip edilmelidir.
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COCUKLUK CAGI LENFOMA VE SOLIiD TUMORLERINDE DEMOGRAFIK
OZELLIKLERIN DEGERLENDIRILMESI: ULUDAG UNIVERSITESI TIP
FAKULTESI PEDIATRIK ONKOLOJi DENEYIMIi

LAvtiil Temuroglu, *Yunus Murat Akcabelen, 'Fatma Aslan, 1Gokalp Aksoy, 2Metin
Demirkaya, *Hiilya Oztiirk Nazhoglu, *Ulviye Yal¢inkaya, Betiil Sevinir

!Bursa Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Onkolojisi Bilim Dali, Bursa
?Biruni Universitesi Tip Fakiiltesi, Istanbul
3Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi T1bbi Patoloji AD, Bursa

AMAC: Cocukluk c¢agi kanser insidanst milyonda 125-150 arasinda olup, Tiirkiye’de yilda
yaklagik 3000 yeni hastanin tanimlanmasi beklenmektedir. Cocukluk ¢ag1 kanserleri, genel
toplumda nadir ancak 1 yasindan sonra 6nemli mortalite nedeni olan bir hastalik grubudur.
Merkezimiz Bursa ve Giliney Marmara bolgesindeki ilk pediatrik onkoloji iinitesidir ve uzun
stireli verilerin paylasilmasi amaglanmistir.

HASTALAR VE YONTEM: 1996 - 2022 yillar1 arasinda Bursa Uludag Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Onkolojisi Bilim Dali’nda tan1 alip tedavi edilen 0-18 yas grubundaki pediatrik
onkoloji hasta dagilim1 retrospektif olarak incelendi. Kayitlardan hastalarin tani aldiklart yil,
demografik 6zellikleri, tanilari, tiimor yerlesimleri belirlendi. Yillik hasta sayilariin ve yas
gruplarinin degisimi incelendi.Sonug: Merkezimizde 27 yillik siirede lenfoma ve solid timor
tanist alan 2311 hasta saptandi. Olgularin 1263’1 erkek (9%54.65), 1046°s1 kiz (%45.26) idi.
Tani sirasinda yas smirlar1 0-18.7 yas (ortalama: 8.6+ 4.5 y) olarak bulundu. Yeni tanida
olgularin %38.78’1 bes yasindan kiigiiktii. 5-9 yas grubu %23.88,10-14 yas grubu %17.74, 15
yasindan biiyiikler %19.60 idi. Hastalarin tan1 dagiliminda santral sinir sistemi (SSS) tiimorleri
%20.38 (n:471), lenfomalar %18.88 (n: 436, Hodgkin dis1 lenfoma:249, Hodgkin
lenfoma:187), germ hiicreli tiimoérler (GHT) % 9.43 (n:218), néroblastom % 9, renal tiimorler
%6.10 (n:141,Wilms tm:113, diger:28), yumusak doku tiimorleri %8.87 (n:205,
Rabdomiyosarkom:81, diger:124), malign kemik tiimorleri %7.1 (n:167, osteosarkom:78,
Ewing sarkomu:76), cesitli karsinomlar %4.2 (n:97), karaciger tlimorleri %2.33, diger nadir
tiimorler %13.7 olarak gdzlendi. Tamlarin yas gruplarina dagilimi farkli bulundu. Ilk bes
yastaki tiimorlerin % 48.44.”1i embriyonal tiimdrler,%16.97’si SSS tiimorleri, %11.83°1 GHT,
%8.26’s1 lenfomalardan olustu. 5-9 yas arasinda SSS tiimérleri %31.70, lenfomalar %25.36,
embriyonal tiimdrler %18.29 oraninda goézlendi. 10-14 yas grubunda lenfomalar %27,SSS
timorleri %18.78, kemik ve yumusak doku sarkomlar1 %Z21.7,epitelyal tiimorler %13.17
oraninda tanimlandi. 15 yasindan biiytiklerde lenfomalar %24.28, kemik ve yumusak doku
sarkomlar1 %22.73, epitelyal tiimérler %16.78, GHT % 12.36 olarak bulundu.

TARTISMA: Hasta serimizde bes yasindan kiigiiklerde ve 14 yasindan biiyiiklerde kanser
sikligmin yiiksek oldugu goézlendi. ilk 5 yasta embriyonal tiimérlerin sik goriildiigii, daha
sonraki yas gruplarinda lenfoma sikliginin arttigi ve yiiksek kaldigi, 5-10 yag arasinda SSS
tiimorlerinin en yliksek siklikta oldugu gozlendi. Karsinomlar 15 yasinda biiyiik hastalarda artis
gostermekteydi. Son dekadda ergenlik yasindaki hasta oraninin %23’e yiikseldigi gézlendi.

107



19. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

SB101

AKUT KARACIGER YETMEZLIGI iLE BASVURAN, WiLSON TANISI ALAN
OLGULARDA PLAZMAFEREZ DENEYiMi

'Enes Turan, ‘Taner Ozgiir, Ismail Erokutan, ‘Ebru Tayfun Sentiirk, Tanju
Miinevver Ozkan

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Wilson hastalig1 otozomal resesif gecisli bir bakir metabolizma bozuklugudur. Hepatik
tutulum asemptomatik transaminazemiden, siroz ve komplikasyonlarina, veya akut karaciger
yetmezligine kadar degisen genis bir yelpaze igindedir. Akut karaciger yetmezligi ise, daha
once karaciger hastalifi oldugu bilinmeyen kisilerde haftalar ve aylar iginde ortaya ¢ikan
karaciger yetersizligi olarak tanimlanir.

GEREC VE YONTEM: Merkezimize akut karaciger yetmezligi klinigi ile bagvuran, yapilan
tetkikler sonucu Wilson hastalig1 tanis1 koydugumuz, terapotik ve koprii amaclh plazmaferez
uygulanan olgular ¢alismaya alinmistir.

SONUC: Merkezimizde 30 Wilson hastalig1 tanili hasta takip edilmektedir. Bu olgulardan 7
tanesinin ilk bagvurusu bilinen hastalik tanis1 olmadan, akut karaciger yetmezIligi klinigi ile
olmustu. Olgularin 44 kiz, 3’1 erkekti. Yas ortalamast 11 yas 6 aydi. Hastalarimiza
plazmaferez islemi yatiglariin ortalama 24 ile 72. saati arasinda bagladi ve 1 ile 16 dongi
uygulandi. Hastalarimizin giris degerleri; total bilirubin: 2,1- 30,7 mg/dl, direkt bilirubin: 1,5-
17,4 mg/dl, AST: 54-394 [U/L, ALT: 43-288 IU/L, PT: 16,9-54,9 sn, PT%: 13,3-35,4, INR:
2,1-5,1, Amonyak: 64-240 mg/dl, Albliimin: 1.9-4 mg/dl arasindaydi. Cikis degerleri; total
bilirubin: 1-24,3 mg/dl, direkt bilirubin: 0.8-13.9 mg/dl, AST: 18-374 IU/L, ALT: 36-218 IU/L,
PT: 17,3-46 sn, PT%: 12,3-51,9, INR: 1,5-3,6, Amonyak: 25-219 mg/dl, Albiimin: 2,9-3,6
mg/dl arasindaydi. Bagvuru sirasinda 2 (%28,5) olguda biling bulanikligi mevcuttu. Hepsi
ikterikti, 5 (%71,4) olguda asit mevcuttu. Ug (%42,8) olgu plazmaferezden belirgin derecede
fayda goriip akut karaciger yetmezligi kliniginin gerilemesi nedeniyle d-penisilamin ve ¢inko
tedavisi ile poliklinik takiplerine alindi. Olgularm 1’i exitus oldu. Ug (%42,8) olguya da
plazmaferez sonrasi karaciger nakli yapildi. Karaciger nakil sonrasi poliklinik takiplerine
devam ediliyor.

TARTISMA: Plazmaferez; akut karaciger yetmezligi tablosundaki hastalarda terapdtik
olabilecegi gibi karaciger naklinden 6nce koprii vazifesi de gérmektedir. Nakil 6ncesi zaman
kazandirmaktadir. Wilson hastaliginda serum bakir diizeyini diisiirmek i¢in kullanilmaktadir.
Wilson hastaligr ilk bagvuruda karsimiza fulminan hepatit klinigi ile de gelebilir. Bu durumda
acil nakil ¢agrist yapilip, plazmaferezin baslatilmasi mortalitede belirgin azalma saglamaktadir.
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PRENATAL MATERNAL SARS-CoV-2 iLE ILISKILi YENIDOGAN
MULTISISTEM INFLAMATUAR SENDROM (MIS-N): TURKIYE'DE ILK VAKA
SERISI

!Cansu Yildirim Sivrikava, ‘Hilal Ozkan, ‘Kevser Ustiin Elmas, *Fatma Kocael, *Salih
Cagn Cakir, 2Solmaz Celebi, 2Mustafa Hacimustafaoglu, *Fahrettin Uysal, 30Ozlem
Mehtap Bostan, !Nilgiin Koksal

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dali

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Enfeksiyon Bilim Dali

3Uludag Universitesi T1ip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali

AMAC: Yenidogan multisistem inflamatuar sendromuna (MIS-N), maternal SARS-CoV-2
antikorlarinin transplasental gegisi veya yenidogan tarafindan SARS-CoV-2 enfeksiyonuna
kars1 gelisen antikorlara verilen gec¢ yanit nedeni ile meydana gelir. Bu olgu serisinde MIS-N
tanist alan yenidoganlarin klinik bulgulariin, laboratuvar o6zelliklerinin ve yoOnetiminin
tartisilmasi amacglanmastir.

YONTEM: Bu retrospektif ¢alismaya, Ocak 2022 ile Ocak 2023 tarihleri arasinda Bursa
Uludag Universitesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’nde MIS-N tanisi ile takip edilen 15
bebek dahil edildi.

SONUCLAR: Alt1 hastanin annesinde gebelikte COVID-19 hastalig1r Oykiisii mevcuttu.
Yenidoganlarin hepsinde kalp tutulumu (supraventrikiiler tagikardi, persistan siniis bradikardisi
veya AV blok) ve 7 bebekte ise solunum yetmezligi vardi. Tim bebeklerde inflamatuar
biyobelirtegler yiiksek saptandi ve hastalar steroid ve / veya IVIG ald1. Bir bebek izlemde ¢oklu
organ yetmezligi nedeni ile kaybedildi.

TARTISMA: MIS-N’deki en sik goriilen sistemik bulgular kardiyak aritmi ve solunum
yetmezligi olarak saptandi. MIS-N tanisi alan yenidoganlarin mortalite ve morbiditeleri
yiiksektir ve bu bebekler kotii prognoza sahip olabilmektedirler. Bu nedenle bu hastalarda erken
tan1 ve tedavi onemlidir.
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TER ALERJIiSi: OLGU SUNUMU

'Maleyka Karimova, !Sarabeyim Mansurova

! Azerbaycan Tip Universitesi, 2.Cocuk Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bakii, Azerbaycan

GIRIS: Kolinerjik iirtiker otonom sinirlerden salman asetilkoline kars1 asir1 vaskiiler yanit
sonucu ortaya ¢ikan bir tablodur. Stres, sicak banyo, asir1 sicak, egzersiz ve terleme provokan
faktorlerdir. Ter alerjisi (kolinerjik tirtiker), viicut 1sisinin artmasiyla ortaya ¢ikan bir kurdesen
tiirtidiir. Tipik olarak egzersiz yaptiginizda veya terlediginizde gelisir. Cogu zaman kolinerjik
irtiker ortaya ciktiginda birka¢ saat iginde kendiliginden kaybolur. Siddetli vakalarda,
kolinerjik iirtiker bazen egzersize bagl anafilaksi ile iligkili olabilir.

OLGU: 18 yasinda erkek hasta, kabarikliklar (ciltte kiigiik, kabarik yumrular), yumrularin
etrafinda kizariklik, kasmti tablosu ile klinigimize basvurdu. Kabarikliklar tipik olarak
egzersizin ilk alti dakikasinda gelisiyormus. Belirtiler sonraki 12 ila 25 dakika boyunca
kotiilesiyormus. Kabartilar erkegin 6dnce goglis ve boynunda basliyormus. Daha sonra diger
alanlara yayiliyormus. Bu kabarikliklar, egzersizden sonra birkac dakika ila yaklasik ii¢c saat
arasinda siirebiliyormus. Hastanin soylediklerinden, belirtiler, viicut 1s1 yiikseldiginde, yani
egzersiz, spor yapma, sicak bir banyo veya dus alma, sicak bir odada olma, baharath yiyecekler
yeme, atesin yiikselmesi, lizgiin veya kizgin olma, kaygi yasama zamani ortaya ¢ikiyormus.
Ozge¢misinde daha 6nce hig iirtiker veya anjioddem gecirmedigi, atopik hastaligi olmadigi
ogrenildi. Soygecmisinde 6zellik yoktu, ama erkek stres seviyesinin yliksek oldugunu soyledi.
Hastaya metakolin deri ylikleme testi ve egzersiz ylikleme testi yapildi. Kolinerjik {irtiker
belirtileri izlendi. Hastanin semptomatik tedavisi diizenlendi, agir egzersizlerden sakinmasi,
cok sicak su ile temas etmemesi, ¢ok sicak i¢cecekler icmemesi, kendini stresten uzak tutmasi,
yani viicut 1silarini arttirict aktivite ve olaylardan uzak durmasi, bu tiir davranislarin 6ncesinde
antihistaminikleri almasi tavsiye edildi.

SONUC VE TARTISMA: Siddetli vakalarda, kolinerjik iirtiker bazen egzersize bagl anafilaksi
ile iliskili olabilir. Bu durumda derhal tibbi yardim istenilmeli, epinefrin enjektoriiniiz varsa,
ilaciniz1 yardimin gelmesini beklemeden uygulanmali.
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COCUKTA DERMOGRAFI ALERJiSi: OLGU SUNUMU

!Maleyka Karimova, 'Sarabeyim Mansurova, 2Elvira Kapakova

! Azerbaycan Tip Universitesi, 2.Cocuk Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bakii, Azerbaycan
2Gence Uluslararas1 Hastanesi, Gence, Azerbaycan

GIRIS: Dermografizm mekanik siirtinmeye karsi abartili bir eritemli, ddemli reaksiyon
gelisimi olarak tamamlanabilir. En sik rastlanan fiziksel iirtiker tipi olup, tiim iirtiker olgularinin
%9 -unu olusturur. Prevalanst %1,5 — 4,2- dir. Herhangi bir nedene bagl iirtiker olgusunda da
dermografizm miisbet olabilir. Genellikle siirtinmeden 5-10 dakika sonra kasint: ile beraber
lineer bir eritem ve 6dem goriiliir. dermografizm de olabilir, uyaridan 3-6 saat sonra ortaya
cikar ve 24-48 saata kadar uzayabilir. Dermografizm normal kisilerin ciltlerine hem serum, hem
de onun IgE fraksiyonu ile pasif olarak transfer edilebilir.

OLGU: on yasinda erkek hasta, cildinin hafifce ¢izildiginden sonra, o alanda kasinti, sislik ve
kirmizi, kabarik cizgilerin ortaya ¢ikmasi sikayetleri ile klinigimize basvurdu. Sikayetleri
yaklagik 3 ay once baglamis ve son zamanlar daha sik izlenmis. Semptomlar uyaridan 5-16
dakika sonra ortaya ¢ikar ve 30 dakika igerisinde kaybolur. Hastanin sikayetleri yatak carsafi,
bazi kiyafetler tarafindan tetiklenmiyormus. Annesi gegenlerde ¢ocugun okuldaki caligma
yikiiniin ¢ok fazla oldugunu ve bunun da belirtileri tetikleyebileceyini diisiindiigiinii soyledi.
Cocugun kiiciik kardesinde besin alerjisi oldugu 6grenildi. Ailede benzer sikayetleri olan baska
birey yoktu. Deri muayenesinde hastanin derisinin kuru oldugu, ciltinde siskinlik, kasinan
kirmiz1 kabarik ¢izgiler gozlendi. Diger sistem muayenelerde patolojik bulgu saptanmadi.
Hastanin total IgE-si 129,9 TU /ml olarak 6lgiildii. Ayrica birkag giin 6dnce ¢ocukta giardia
parazitine rastlandig1 da 6grenildi. Hastanin kolunun derisini cizdikten sonra, o alanda birkag
dakika i¢inde ortaya ¢ikan kirmizi, lineer tarzda cizgiler tan1 koymaya yardimei oldu. Hastaya
oral antihistaminik tedavi baslandi ve ek olarak, cilt nemlendirici losyon ve kremler kullanmak,
yun gibi kasindirict maddelrden yapilan giysileri giymemek, sert sabun kullanmamak, sicak su
ve banyolardan uzak durmak, parazit tedavisi tavsiye edildi.

SONUC VE TARTISMA: Ergenlik ¢cagindaki duyarli ¢ocuklarda yatak ¢arsafi, bazi kiyafetler,
parazitler, ders yiikiiniin fazla olmasi1 dermografi alerjisini tetikleyebilir.
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COCUKTA PFAPA SENDROMU: OLGU SUNUMU

'Maleyka Karimova, 2Bahar Kadimaliyeva

! Azerbaycan Tip Universitesi, 2.Cocuk Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bakii, Azerbaycan
2Turan Klinigi, Bakii, Azerbaycan

GIRIS: PFAPA (periyodik ates, aftoz stomatit, farenjit ve adenit) sendromu cocuklarda
tekrarlayan ates ataklar1 ile karakterize goreceli olarak daha az bilinen periyodik ates
sendromlarindan biridir. Atese aftoz stomatit, farenjit ve adenit eslik eder. Cocuklarda ates
aniden baslar, 38-40 dereceye kadar yiikselir, 3-6 giin siirer ve kendiliginden diiser. Ates
dongiisii 26-30 giinde bir tekrar eder ve yilda ortalama 10-12 ates atagi goriiliir. FMF (familial
mediterranan fever) ve PFAPA sendromu arasinda bir¢ok klinik benzelikler bulunmaktadir.
PFAPA sendromu tanisi klinik olarak konulur, tan1 i¢in 6zgiil bir test mevcut degildir.

OLGU: Yedi yasinda erkek hasta, klinigimize ates, farenjit, aftoz stomatit sikayetleri ile
basvurdu. Annenin soylediklerinden, ¢ocukta dogumdan periyodik olarak tekrarlayan ates
ataklar1 oldugu, son yillar ates ataklarina tekrarlayan aftoz stomatit ve farenjit sikayetlerinin de
diizeliyormus. Ataklar arasinda ¢ocuk iyi ve aktivesi normal oluyormus. Cocugun genel
durumu orta agir degerlendirilmistir. Atesi: 38.2° C, nabiz 92/dk, solunum sayis1 26/dk, kan
basinct 94/62 mm/Hg idi. Olgunun laboratuar incelemelerinde HB : 11,0 mg/ dl, eritrosit-:3,2
x 1012/1, 16kosit :12, 8 x109/1, CRB : 4,6mg/dl , sedimentasyon : 34mm/saat. HSV tip I IgG
: 6,74 ; Anti CMV IgG : 7,35; Epsteyn - Bar VCA IgG: 14,1. Diski ve idrar incelemesinde
patoloji saptanmadi. Muayene zamani ¢ocukta adenit oldugu da gozlendi. Boyun lenf bezinde
biliyiime seyredildi. Akciger grafisinde degisiklik kaydedilmedi. Cocugun biiyiime ve gelisimi
normaldi. Cocuga PFAPA sendromu tanis1 koyuldu. Hastaya tedavi i¢in Kolsisin ilag1 tavsiye
edilmistir. Kolsisin tedavisiyle ates ataklar1 arasindaki siire uzanmastir.

SONUC VE TARTISMA: Periyodik atese aftoz stomatit, farenjit ve adenit eslik ettigi
cocuklarda PFAPA sendromunun akla gelmesi gereklidir. PFAPA sendromu ile FMF
arasindaki benzerliklerden dolay1 kolsisin tedavisi PFAPA sendromlu ¢ocuklarda etkili bir
yaklagim olarak 6nerilebilir.
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COCUKTA AKUAJENIK URTIKER: OLGU SUNUMU

'Maleyka Karimova, 2Bahar Kadimaliyeva

! Azerbaycan Tip Universitesi, 2.Cocuk Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bakii, Azerbaycan
2Turan Klinigi, Bakii, Azerbaycan

GIRIS: Akuajenik iirtiker, cildin suyla temas1 sonrasi ortaya ¢ikan kasmntil {irtikeryal piaklar
ile karakterize, nadir goriilen bir fiziksel iirtiker tipidir. Hastalik tipik olarak pubertal ve
postpubertal donemde baglar, kadinlarda erkeklere gore daha fazla goriiliir.

OLGU: sekiz yasinda kiz hasta, su ile temas sonrasi cildinde eritem, kasint1 ve kiictik tirtikeryal
dokiintii sikayetleri ile klinigimize basvurdu. Sikayetleri yaklasik 5 ay once baslamis. Su
sicakligindan veya kaynagindan bagimsiz olarak, el-liz yikama, dus-banyo sirasinda
semptomlar gelisiyormus. Semptomlar suya meruz kaldiktan yaklagik 5-10 dakika sonra ortaya
cikiyormus ve lezyonlar su ile temas eden cilt alanina sinirliymis. Her epizod 20- 50 dakika
devam ediyormus ve kendiliginden diizeliyormus. Dokiintiiler 6zellikle sirt bolgesi olmak iizere
viicudun diger boélgelerinde ortaya ¢ikiyormus. Dokiintliler zamanla yiizde de goriilmeye
baslamis. Ek olarak, hastada gdzyasinin ve terin temas ettigi viicut alanlarinda eritem, kasinti
ve kiicilik trtikeryal dokiintiiler goriiliiyormus. Hastanin sikayetleri egzersiz, sicaklik artisi,
stres, baharatl yiyecekler veya soguk hava gibi diger kosullar tarafindan tetiklenmiyormus.
Kizin 5 yasindaki kardesinde besin alerjisi oldugu 6grenildi. Ailede benzer sikayetleri olan
baska birey yoktu. Hastanin fizik muayinesinde; agirlik : 23 kg, boy :126 sm, ates 36,7 °C,
solunum sayis1 24/dk, nabz 94/dk, tansyon arteriyel 90/60 mmHg. Deri muayenesinde basmakla
solan, yaygin iirtikeryal dokiintiiler gozlendi. Diger sistem muayenelerde patolojik bulgu
saptanmadi. Hastanin total IgE-si 469 IU /ml olarak 6l¢iildii. Hastanin gogiis bolgesine 35°C
de su, musluk suyuna ve tuzlu suya batirilmis havlular ile 30 dakika boyunca provokasyon
testleri yapildi. Hastada 5-10 dakika i¢inde test bolgesine kasint1 sikayeti ortaya ¢ikt1 ve temas
bolgesinde eritem ve lirtikeryal lezyonlar gelisti. Hastaya oral antihistaminik tedavi baslandi ve
ek olarak, su ile temas Oncesi topikal bariyer kremi olarak sivi vazelinin cildine uygulamasi
onerildi.

SONUC VE TARTISMA: Duyarli ¢ocuklarda pubertal ve postpubertal dénemde cilde su
temas lirtikeri tetikleyebilir.
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AILEViI AKDENIZ ATESI TANISI iLE TAKIiPLI HASTALARDA ALERJIK RINIT
PREVELANSININ DEGERLENDIRILMESI

?Buse Ozcan, 2Yasmeen Altous, *Selim Tiirker Yildirim, 2ismail Can Cerit, ‘Feride
Candan, !Siimeyye Koc, >Ash Kavaz Tufan, 'Hiilya Anil, “Cengiz Bal, 'Koray Harmanci

Eskisehir Osmangazi Universitesi, Cocuk Alerji ve immunoloji Bilim Dal1, Eskisehir
2Eskisehir Osmangazi Universitesi, Tip Fakiiltesi Ogrencisi, Eskisehir

3Eskisehir Osmangazi Universitesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskisehir

“Eskisehir Osmangazi Universitesi, Biyoistatistik Ana Bilim Dali, Eskisehir

GIRIS: Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) 16. kromozomun iizerinde lokalize olan MEFV geninde
gelisen mutasyonlarin neden oldugu otozomal resesif bir hastaliktir (1). Ailevi Akdeniz
Atesi’nin patogenezinde otoinflamasyonun rolii bulunmaktadir ve otoinflamasyonla seyreden
hastaliklarda alerjik hastaliklarin daha sik goriilebilecegi ile ilgili ¢alismalar bulunmaktadir.
Otoinflamasyon ve Tip 2 immunite arasindaki iliskinin degerlendirilmesi amaglanan bir
caligmada AAA’de interlokin 1 betanin (IL-1f) asir1 iiretimi oldugu ve IL-1p’ ninda inflamatuar
Th2 diferansiasyonunu sagladigi, bazofil ve mast hiicrelerinden histamin salinimini uyardigi
belirtilmistir (2). iki bin yirmi bir y1linda yapilan bir calismada Ailevi Akdeniz Atesinde nazal
mukosiliyer klerens zamaninin saglikli kontrollere gore daha uzun oldugu gdésterilmistir
(3).Literatiir bilgileri 1s181nda Ailevi Akdeniz Atesi tanili hastalarda alerjik rinit sikligim
arastirmak icin ¢alismamiz planlanmistir.

MATERYAL-METOD: Calismamiza Eskisehir Osmangazi Universitesi Cocuk Nefroloji
Poliklinigine Haziran 2020 ile Haziran 2022 tarihleri arasinda basvurusu olan 0-18 yas
aralifinda toplam 64 hasta alindi. Aileler aranarak ¢alisma hakkinda bilgi verilip izin alindiktan
sonra alerjik rinitin semptomlariyla ilgili belirlenen anket sorulari soruldu.

BULGULAR: Calismaya 40 tane kiz (%62,5) ve 24 tane erkek (%37,5) hasta olmak iizere 64
hasta dahil edildi. Saglikli kontrol grubu olarak literatiir bilgileri baz alinarak toplumumuzda
alerjik rinit siklig1 %20 olarak kabul edilmistir. Anket sonuglarina gore; Ailevi Akdeniz Atesi
tanili hastalarda sik hapsirma sikligi %28,1 (n=21), burunda kasint1 siklig1 %32,8 (n=18),
burunda akint1 siklig1 %28,1 (n=18), gozlerde kizarma siklig1 %34,4 (n=22), gézlerde sulanma
ve akma siklig1 %21,9 (n=14), mevsim gegislerinde sikayetlerde artma siklig1 %43,8 (n=28),
sikayetlerin y1l boyu devam etmesi siklig1 %9,4 (n=6), doktor tanil alerjik rinit siklig1 %37,5
olarak saptandi. Ailevi Akdeniz Atesi hastalarinda doktor tanili alerjik rinit siklig1 %37,5 olarak
saptand1. Literatiir bilgileri dogrultusunda toplumda alerjik rinit goériilme orani %20 olarak
alindiginda iki grup arasinda anlaml farklilik saptandi.

SONUC: Calismamizda Ailevi Akdeniz Atesi’nde doktor tanili alerjik rinit sikligini topluma
oranla daha yiiksek oranda saptadik. Literatiirde otoinflamatuar hastaliklar ve tip 2 immiin
cevap arasindaki iligkiyi inceleyen ¢alismalar mevcuttur. Baz1 ¢alismalarda bunlarin
birbirlerine zit calistig1 belirtilmistir; bazilarinda da otoinflamatuar yollarin ve sitokinlerin tip
2 immiin cevab1 arttirabildigi gosterilmistir. Sonug olarak, diger alerjik hastaliklarla ve tip 2
immiin cevapla otoinflamasyonun birlikteliginin karsilastirilabilecegi daha fazla hasta
katilimli ve ¢ok merkezli ¢aligmalara ihtiyag vardir.
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YENIDOGAN DONEMINDE SOMATOSTATIN ANALOGU OCREOTIDE iLE
TEDAVI EDILEN UST GASTROINTESTINAL KANAMA: OLGU SUNUMU

1Zeynep Tosun, %ipek Giiney Varal, Pelin Dogan, *’Kaan Demiroren

1Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek Thtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklart Anabilim Dali

2Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek Thtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglhig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Yenidogan Yogun Bakim Unitesi

3Saglik Bilimleri Universitesi Bursa Yiiksek Thtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Sagligi1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Gastroenteroloji Bolimii

GIRIS: Yenidogan déneminde iist gastrointestinal sistem kanamalar1 tedavi gerektirmeyen
nedenlere bagli olabilecegi gibi acil miidahale gerektiren hastaliklarla da iliskili olabilir. Bu
olguda vaskiiler malformasyona bagl postnatal ilk 24 saat igerisinde abondan iist GIS kanama
gelisen ve somatostatin analogu ile kanamanin kontrol altina alindig1 yenidogan vakasi
sunulmustur.

OLGU: Otuz iki yasindaki annenin son adet tarihine gore 36 gebelik haftasinda, sezaryenle,
3020 gram, APGAR 9-10 olarak dogan kiz bebegi postnatal 24. saatinde agzindan abondan agik
kirmizi1 renkte kanama gozlenmesi iizerine yenidogan yogun bakim servisine yatirildi.
Ozgemisi ve soygeemisinde 6zellik saptanmadi. Fizik muayenesinde; viicut agirligi 3000 gr (3-
10 persentil), boy 50 cm (25-50 persentil), bas ¢evresi 35cm (25 persentil) diger sistem muayene
bulgular1 dogaldi. Akciger grafisi bulgular1 normaldi. Yatisinda WBC 18 800/mm3,
hemoglobin 14.9 gr/dl, hematokrit %41.6 ve trombosit 326 000/mm3 idi. Biyokimyasal
incelemelerde 6zellik yoktu. Koagiilasyon parametreleri PT:14.2 sn, aPTT: 26.9 sn, INR: 1.1,
Fibrinojen: 138 ve akut faz reaktanlar1 normaldi. Hastanin orogastrik sondasindan kanamanin
aktif devam etmesi iizerine kriyopresipitat transfiizyonu yapildi. Tek doz K vitamini uygulandi
ve proton pompa inhibitdrii baglandi. Postnatal 48. saatte Hb: 8.68 mg/dl, Hct: %27 geriledigi
goriildii. Splanknik kan akimini azaltarak kanamay1 durdurmak amaci ile tedaviye 1 mecq/kg/sa
Ocreotide eklendi. Hastanin transfontanel ve batin ultrasonografileri normaldi. Faktor V, VII,
VIII, IX, X, XI, XII, XIII ve WWF diizeyi normal siirlarda sonuglandi. Kanama sintigrafisi
(TC-99M RBC), kontrastli ist-alt batin MR ve Portal Ven renkli Doppler Usg incelemelerinde
ozellik saptanamadi. Postnatal 3.giinde yapilan endoskopik incelemede kardiya’nin hemen
kardiyo 6zofageal sfinkter altinda 3-4 cm ¢apli etrafi pihtilagmis kanla ¢evrili kitlesel olusum (
vaskiiler malformasyon ?) ve korpusda iilserler saptandi. Hastanin klinik takiplerinde orogastrik
sondadan gelen kan voliimlerinde Octreotide sonrasinda ciddi oranda azalma goriildii, tedavi
kademeli azaltilmaya baslandi. Postnatal 6. glinde, kanamasi kontrol altina alinarak Ocreotide
tedavisi sonlandirildi. Tedavi siiresinde Ocreotide kullanimina bagl komplikasyon gelismedi.
Hastanin postnatal 18.giinlinde yapilan kontrol endoskopisinde kitlesel goriiniimiin kayboldugu
ve milimetrik {ilser odaklarinin diizeldigi goriildii. Hasta poliklinik takibine alinmak {izere
taburcu edildi.

SONUC: Gastrointestinal sistemin vaskiiler malformasyonlara bagli abondan voliimlii
kanamalar1 yenidogan déneminde olduk¢a nadirdir. Taninin aydinlatiimasinda endoskopi
onemli yer tutmaktadir. Vaskiiler lezyon diisiiniildiiglinde veya kanamaya endoskopik olarak
miidahale edilemediginde somatostatin analoglarinin baslanmasi yararl olabilir.
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iZOLE KARIN AGRISI iLE GELEN BATINDA KiTLE

'Melek Hiiroglu, 2Elif Giiler Kazanci, ?Bilgen Isik, ?Betiil Orhaner

'Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart ABD
?Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 ABD, Cocuk
Hematolojisi BD

GIRIS: Néroblastom sempatik ganglionlarm ya da adrenal medullanin néral krest dokusundan
koken alir. Kiigiik, hiperkromatik tek tip hiicrelerden kdken alir. Diger kii¢iik, yuvarlak, mavi
hiicreli ¢ocukluk c¢agi malignitelerinden ayirmak zordur. Noroblastom pediatrik maligniteler
arasinda %7-10 goriiliir ve SSS disinda en sik goriilen solid tiimordiir. Noroblatomlarin yarisi
2 yasindan once %90’1 5 yasindan once tan1 alir. Bu vakamizda bel- bacak agrisi ile bagvuran
8 yasinda ndroblastom tanist alan bir hastamizdan bahsedecegiz.

OLGU:8 Yasinda erkek hasta , acil servise 2 glindiir baglayan bacak agris1 sikayeti ile bagvurdu.
Fizik muayenede yiiriiyiiste aksama mevcuttu. ROM normal, eklemlerde 6dem, hiperemiye
rastlanmadi. Batin muayenesinde orgaomegali yoktu. B semptomlar1 negatifti. Hasta oncelikli
septik artrit 6n tanisi ile yatirildi. Hemogram-biyokimya — periferik yayma- grafi- istendi.
Ortopedi tarafindan degerlendirilen hastada septik artrit diistiniilmedi. Wbc:9800 , (ANS:7000))
diger seriler normal.Crp:250 sedim:102 saptandi. Hastanin periferik yaymasinda atipi
saptanmadi. Lumbosakral bolgede agri tarifleyen hasta sakroileit 6n tanisi ile degerlendirildi.
Hasta ibuprofen tedavisinden fayda gordii. Agrilar1 azaldi, yiirliyliste diizelme goriildii. Hastaya
Abdomen ve sakroiliak MR planlanlandi. Hasta 15 giin sonra agri ile tekrar bagvurdu. Hastada
eklem agris1 + gece terlemeleri + ates sikayetleri oldu. Sol gdzde pitozis saptandi. Tahlillerinde
whbc: 4800 hgb:8,5 plt: 311 bin crp:135 1dh:805 iirik asit: 5,9 olan hasta tekrar malignite
acisindan danisildi. Hastanin yaplan batin usg degerlendirmesinde sol {ist kadranda siirrenal loj
diizeyinden inferior ve batin orta hatta uzanan yaklasik 120X65 MM boyutunda lobiile kontiirli
heterojen solid kitle saptandi. Hasta ndroblastoma 6n tanisi ile onkolojiye sevk edildi.

TARTISMA: Noroblastom klinik bulgular1 primer hastalik bolgesi ve endokrin fonksiyonlaria
gore degisebilir. %90 ilk basvuruda kilo kaybi, ates, irritabilite goriiliir. Kemik agris1 ge¢
donem, metastatik hastaligi akla getirir. Horner sendromu da (unilateral pitozis, miyois,
anhidrozis) servikal noroblastoma eslik edebilir. En sik goriilen metastaz bolgeleri : kemik,
kemik 1iligi, lenf nodlaridir. Vakamizda, ge¢ dénemde B semptomlarinin goriilmesi ve
vakamizin bagvuru semptomunun ge¢ donem semptomlarindan olan kemik agrisi olmasi,
tanisinin kemik iligi infiltrasyonu déneminde konulmasina sebep olmustur.
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SAN LUIS VALLEY SENDROMU: OLGU SUNUMU

'Ergiil Ozel Kurtoglu, 2Cansu Sivrikaya Yildirim, ’Kevser Ustiin Elmas, 2Hilal
OzKkan, *Nilgiin Koksal

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dal1

GIRIS: San Luis Valley Sendromu 8q22.1-gter'in duplikasyonu ve 8pter-p23.1'in delesyonu ile
karakterize rekombinant kromozom 8'den kaynaklanir. Otozomal dominant kalitim
gostermekte ve kesin siklig1 bilinmemekle birlikte vaka serileri seklinde olgular tanimlanmastir.
Hastalarda; mental retardasyon, konjential kalp malformasyonu, nobet, karakteristik bir yiiz
goriiniimti, irogenital malformasyonlarin goriildiigii karmasik bir kromozomal bozukluktur.
Prenatal tani, amniyosentez veya koryon villus orneklemesi ve sitogenetik analiz ile
miimkiindiir. Burada tan1 alan vaka nadir goriilmesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Yirmibes yasindaki annenin 2. gebeliginden 1. yasayan olarak miadinda
sezeryan ile APGAR 5-6-7 olarak dogan olgu solunum sikintisi nedeniyle yatirildi. Antenatal
oykiisiinde gebeligin 22. Haftasinda; nukal fold artis1, sol hipoplazik ventrikiil, pulmoner arter
hipoplazisi, timiis hipoplazisi, safra kesesi yoklugu, hiperekojen barsak, pyelektazi, lateral
ventrikiillomegali saptanmasi lizerine amniosentez yapilan hastanin San Louis Valley Sendromu
tanis1 aldig1 6grenildi. Soy gegmisinde 6zellik olmayan hastanin fizik muayenesinde; viicut
agirhi@ 3585 gr (50-90 P), boy 51 cm (50-90 P), bas ¢evresi 34,5 cm (50-90 P), genel durumu
kotii, mikrognati, diisiik sa¢ cizgisi ve diisiik kulak, batinda bilateral 5x5 cm ele gelen kitlesi
mevcut olup solulunum sikintist mevcuttu. Rutin tetkiklerinde ek 0Ozellik olmayip,
ekokardiyografisinde ¢ift ¢ikish sag ventrikiil, sekundum ASD, biiyiik arter malpozisyonu
duktus arteriyozus saptandi. Postnatal degerlendirilmesinde safra kesesi hipoplazisi, sag bobrek
lojunda 2 adet en biiyiigli 7x4 cm ve soldan en biiyiigli 7x5.5 cm olan 2-3 adet kistik yap1 kist
ve ventrikiilomegali saptandi. Solunum, s1vi, antibiyotik ve prostoglandin tedavisi diizenlendi.
Mevcut kardiyak patolojisi bulgular1 nedeniyle kardiyak cerrahi planlanan hasta kardiyak ve
solunumsal desteklerine ragmen postnatal 12. Giinlinde hasta eksitus olarak kabul
edildi.SONUC: San Luis Valley sendromunun kesin prevalansi bilinmemektedir, ancak nadir
goriiliir. Konjential kalp hastaliginin ciddiyetine bagli olarak prognoz degiskendir. Bizim
hastamizda kardiyak nedenlerle kaybedilmistir. Genetik danigmanlik 6nerilir ve niiks riskini
degerlendirmek i¢in ebeveynlerin karyotiplenmesi gerekmektedir. Nadir goriilen bir sendrom
olmasi nedeniyle vaka sunulmustur.
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2019 EULAR/ACR SINIFLANDIRMA KRIiTERLERININ SiSTEMIiK LUPUS
ERITEMATOZUS TANILI COCUKLARDA LUPUS NEFRITINI ONGORMEDEKI
DEGERI

’Nuran Cetin, *Mustafa Fuat Acikalin, !Meltem Onder, >’Ash Kavaz Tufan, “Nilgiin
Kasifoglu

!Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Eskisehir

2Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dal1, Eskisehir
3Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Eskisehir
*Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Klinik Mikrobiyoloji Anabilim Dali,
Eskisehir

GIRIS VE AMAC: Sistemik lupus eritematozus (SLE), heterojen klinik bulgularla karakterize
multisistemik bir hastaliktir. Hastalar nonspesifik semptomlarla basvurabilecegi gibi
cocuklarda hastaligin remisyona girmesi daha uzun siirebilmektedir. Bu calismada Avrupa
Romatizma Kongresi (EULAR)/Amerikan Romatoloji Dernegi (ACR) smiflandirma
kriterlerinin SLE'li ¢ocuklar arasinda lupus nefritini (LN) 6ngérmedeki degerinin arastirilmasi
planlanmustir.

GEREC VE YONTEM: 2012 Sistemik Lupus Uluslararas1 Isbirligi Klinikleri (SLICC)
kriterlerine gore gocukluk ¢agi baslangicli SLE tanist alan ¢ocuklarin dosya verileri retrospektif
olarak degerlendirildi. Takip siiresi sonunda hastalarin hasar indeks skorlar1 SLICC/ACR
kullanilarak belirlendi. Hastalik aktivitesini belirlemek i¢in sistemik lupus eritematozus
hastalik aktivite indeksi (SLEDAI) kullanildi. 2019 EULAR/ACR simiflandirma kriterlerine
gore puanlama bobrek biyopsisi sirasindaki verilere gore yapildi.

SONUC: Calismaya 52 hasta [12 LN (+), 40 LN (-)] dahil edildi. Elli hastada anti-niikleer
antikor (ANA) pozitifti. Ug¢ hasta SLE tanis1 i¢in 2019 EULAR/ACR siniflandirma kriterlerini
karsilamadi. Kriterleri karsilamayan bir hastanin skoru 9 olarak bulundu. Diger iki hastada LN
saptanmis olmasina ragmen ANA negatifti. 2019 EULAR/ACR siniflandirma kriterlerine gore
belirlenen ortalama skor degeri LN olan hastalarda olmayanlara gore daha yiiksekti (sirasiyla
30,8+6,14, 19,8+7,76, p=0,000). Skor degeri LN i¢in belirleyici degere sahipti (egri altindaki
alan [AUC]:0,863%0,055, esik degeri:22,5, p=0,000). LN’li hastalarda 16kosit ve lenfosit
sayilari, LN olmayan hastalara gore anlamli olarak diisiiktii (siras1 ile p=0,046, p=0,039).
Lenfosit sayist LN i¢in prediktif degere sahipti (esik deger:905/mm3, AUC:0,688+0,087,
p=0,042). Skor degeri ile serum kreatinin, SLE hastalig1 aktivite indeksi (SLEDAI) ve aktivite
indeksi arasinda pozitif korelasyon oldugu belirlendi (sirastyla r=0,677, p=0,015; r=0,879,
p=0,000; r=0,811, p=0,001). Renal alevlenmesi olan hastalarin ortalama skor degeri renal
alevlenmesi olmayanlara gore daha bulundu (sirastyla 35+2/25,4+5,57, p=0,019).

TARTISMA: EULAR/ACR kriterlerine gore belirlenmis skor degeri ¢ocukluk ¢caginda
baslayan SLE'de hastalik aktivitesini ve nefritin siddetini yansitabilir. Skorlama yapilirken
lenfopeninin LN 6ngoriisiinde yol gosterici olabilecegi géz onilinde bulundurulmalidir. Az
saylrda ANA negatif hasta olmasina ragmen, ANA pozitifliginin girig kriteri olarak kabul
edilmesi hastalarin tan1 ve tedavisinde gecikmeye neden olabilir.
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SEKONDER PSODOHIPOALDOSTERONIZMIN BiR NEDENi OLARAK
POSTERIOR URETRAL VALV: OLGU SUNUMU

’Sule Pektas Leblebicier, °Nuran Cetin, .Meltem Onder, ?’Ash Kavaz Tufan, Baran
Tokar, “Birgiil Kirel, “Enver Simsek

!Eskigehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Eskisehir

2Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Nefroloji Bilim Dali, Eskisehir
3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Uroloji Bilim Dal1, Eskisehir
*Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali, Eskisehir

GIRIS: Posterior iiretral valv (PUV), cocukluk caginda obstriiktif iiropatinin énemli bir
nedenidir. PUV genellikle hidronefrozu ve mesane distansiyonunu gosteren prenatal
ultrasonografi ile teshis edilir. Bu yazida antenatal diizenli takibi olmayan, hiperpotasemi ve
metabolik asidoz nedeni ile yatisi sirasinda PUV tanisi alan bir olgu sunulmustur.

OLGU: Kirk giinliik erkek hasta dort giindiir olan kusma sikayeti ile getirildi. Fizik
muayenesinde kalp atim hiz1 136/dakika, solunum say1s1 40/dakika ve kan basinci 86/59 mmHg
olup viicut agirlig1 4200 gram olarak 6l¢iildii. Deri turgoru azalmis, goz kiireleri ve 6n fontaneli
cokiiktii. Genital sistem muayenesinde pigmentasyon artist yoktu, testisler skrotumda idi.
Laboratuvar tetkiklerinde sodyum 121 mEg/L, potasyum 6,12 mEqg/L, klor 96,5 mEq/L, glukoz
110 mg/dL, kan iire azotu 33,4 mg/dL, kreatinin 0,49 mg/dL saptandi. Kan gazinda PH 7,258,
PCO2 29,2 mmHg, baz agig1 —11,9 mmol/L, aktiiel HCO3 13,9 mmol/L, laktat 1,9 idi.
Elektrokardiyografisinde T sivriligi yoktu. Tam idrar tetkikinde dansite 1026, pH:6, protein:+2,
16kosit esteraz:+3, kan:+2, bakteri:24, eritrosit:523/HPF, 16kosit:2405/HPF idi. Idrar
kiiltiiriinde 100000 kol/ml Klebsiella Pneumoniae iiredi. Hiponatremi ve dehidratasyona
yonelik sivi tedavisi baslandi. Hiperpotasemiye yonelik seklinde 0.15 mg/kg/doz’dan
salbutamol nebiil uygulandi. Konjenital adrenal hiperplazi (KAH) 6n tanisiyla 17-OH
progesteron, kortizol tetkikleri i¢in kan ayrildiktan sonra hidrokortizon uygulandi. Idrar yolu
enfeksiyonuna yoOnelik olarak antibiyotik eklendi. Plazma renin aktivitesi (PRA) >60
ng/mL/saat ve aldosteron >200 ng/dL olarak saptandi. Idrarda sodyum atilimi 54 mEq/L,
potasyum atilimi 14 mEq/L olan hastada PRA ve aldosteron diizeylerinin yiiksek saptanmasi
nedeniyle psddohipoaldosteronizm diisiiniildii. Siirrenal tuz kaybi krizi tedavisinde verilen
hidrokortizon ve elektrolit tedavisine ragmen serum elektrolitlerinde ve idrar sodyum kaybinda
diizelme goriilmedi. Ultrasonografisinde her iki bobrek parankim ekojenitesi grade 1 artmus
olup bilateral grade 3 hidronefroz saptandi. Mesane duvar kalinliginin diffiiz artmis, posterior
iiretranin mesane komsulugunda genis oldugu izlendi. Voiding sistolireterografiisnde proksimal
posterior iiretra normalden genisti. Antibiyotik tedavisi tamamlanan, elektrolit ve kan gazi
degerlerinde diizelme gozlenen, oral alimi ve idrar ¢ikarimi yeterli olan hasta amoksisilin
profilaksisi baglanarak taburcu edildi. Hastanin poliklinik kontrolleri sirasinda serum ve idrar
elektrolit degerleri normal aralikta seyretti. Taburculuktan bir ay sonra hastaya sistoskopi ve
PUV eksizyonu yapildi.

SONUC: Hiponatremi, hiperpotasemi ve metabolik asidoz saptanan, fizik muayenesinde KAH
lehine bulgu olmayan bebeklerde dogumsal bobrek ve uriner sistem anomalisi olabilecegi akla
getirilmelidir.
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H SENDROMU VE ARTRIT TABLOSU GELISEN BiR OLGU

'Hiilya Kése, 'Yagmur Hazal Sadirvan, 'Yasin Karal, !Sara Sebnem Kili¢

'Bursa Uludag Universitesi, Cocuk immunoloji Romatoloji BD

GIRIS: H Sendromu hipertrikoz, hiperpigmentasyon, hiperglisemi ve isitme kaybi ile
karakterize otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Tanimlanan bu bulgulara ¢ok sayida sistemik
belirti de eslik edebilmektedir. Bu sendrom 10q23 kromozomu iizerinde bulunan SLC29A3 gen
mutasyonlarindan kaynaklanir. Literatiirde H sendromlu 100'den az hasta tanimlanmustir.
Burada H sendromu tanili, artrit ve sistemik inflmasyon gelisen olgu sunulacaktir.

VAKA SUNUMU: On yedi yas erkek hasta el parmaklarinda kontraktiirler, sol dirsekte sislik
ve agn sikayetleri ile basvurdu. Oz gegmisinde; Tip 1 DM, biiyiime geriligi, hafif aort stenozu,
hafif PS ,¢6lyak, otoimmiin- hemolitik anemi, hepatostetoz tanilar1 almisti. Ayrica isitme kaybi
nedeniyle koklear implant operasyonu gecirmisti.Soy ge¢misinde, ikinci derece akraba evliligi
Oykisli vardi. Fizik muayenede; el parmaklarinda deformiteler, halluks valgus deformitesi,
bilateral uyluk bdolgesinde hiperpigmentasyon ve hipertrikozu mevcuttu. Laboratuvar
bulgularinda; tam kan sayimi ve kan biyokimyasi normal olan hastanin CRP:88 mg/dl,
sedimentasyon 38 mm/h, fibrinogen 518 mg/dl ,serum amiloid A degeri 239 mg/dl olarak
saptandi. ANA(antiniikleer antikor) , RF(romatoid faktor), anti-CCP( anti siklik sitriillenmis
peptit) negatif idi. Genetik analizinde SLC29A3 geninde p.MetlLeu (c.1A>T) homozigot
mutasyon saptandi. Sol dirsek MR’1nda olekranon seviyesinde sinovit ve efiizyon tespit edildi.
Artrit tanisi ile hastaya metotreksat tedavisi baglandi. Tedaviden 1 ay siire sonra belirgin yanit
alind1.

TARTISMA: H sendromu, c¢oklu organ tutulumu olan nadir bir otoinflamatuar sendromdur.
Sistemik inflamasyon ve artrit bulgular1 olan hastalarda bu sendrom akla gelmeli, artrit olan
olgular biyolojik tedavilere yanit verebilirler.
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YENIDOGAN DONEMINDE POSTOPERATIF FRENIK SINiR PARALIZISIi

Nil Sena Efil, 2Cansu Sivrikaya Yildirim, ’Kevser Ustiin Elmas, “Salih Cagr1
Cakar, 2Hilal Ozkan, *Arif Giirpmnar, “Isik Senkaya Signak, *Nilgiin Koksal

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dal1, Bursa

3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal1, Bursa

*Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Frenik sinir paralizisi, yenidoganlarda solunum sikintisina yol acabilen diyafragma
paralizisi ile sonuglanir. Baslica nedenleri arasinda dogum travmasi ve kardiyotorasik cerrahi
olup, kardiyotorasik cerrahi sirasinda; retraksiyon, elektrokoterizasyon, hipotermi, kompresyon
ve tam denervasyon nedeni ile frenik sinir paralizisi meydana gelir. Sol frenik sinir sagdan
neredeyse iki kat daha sik etkilenir. Burada, yenidogan déneminde agir aort koarktasyonu tanisi
alan ve aort rekonstriiksiyonu operasyonu yapilan ve postoperatif solunum sikintisi, mekanik
ventilatorden ayrilamama, atelektazi olmasi ilizerine yapilan degerlendirmede frenik sinir
paralizisi tanis1 alan bir olgu sunulmustur.

OLGU: Otuz alt1 yasindaki annenin ikinci gebeliginden ikinci yasayan olarak 37+5 haftalik
sezeryan ile dig merkezde 3275 gram dogan kiz bebek postnatal 9. giliniinde rutin kontrollerinde
solunum sikintist nedeniyle yapilan degerlendirmede kesintili arkus aorta, agir aort
koarktasyonu tanilari ile tarafimiza sevk ile yatirildi. Antenatal Oykiisiinde ve hastanin soy
ge¢misinde ek 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde dogum agirligi 3275 gram (50-90 p), boyu
49 cm (50-90 p), bas ¢evresi 36 cm (90-97 p) olup, solunum sikintisi bulgulari ile birlikte aort
odaginda 2/6 sistolik tifiiriim saptandi. Destek tedavileri baglanan mekanik olarak ventile edilen
hastaya postnatal 25. giinlinde aort rekonstriiksiyonu operasyonu yapildi. Hastanin postoperatif
2. haftada mekanik ventilatérden ayrilamamasi iizerine ¢ekilen akciger grafisinde sol akciger
alt lob atelektazisi ve sol diyafragmada elevasyon goriildii. Hastaya tan1 amaciyla floroskopi
yapildi, sol diyafragmada elevasyon ve paradoksik diyafragma hareketi goriilen hastaya sol
frenik sinir paralizisi ve bu duruma bagli diyafram eventrasyonu tanisi konuldu. Postoperatif 1
ay siire ile entiibe izlenen hastaya diyafram pilikasyonu operasyonu yapildi. Izleminde postnatal
56. glinilinde ekstiibe edilen hasta postnatal 94. giiniinde taburcu edildi. Hasta su anda 1 yasinda
olup takibine devam edilmektedir.

SONUC: Kardiyotorasik cerrahi sonrasinda, mekanik ventilatorden ayrilamayan ve
ekstiibasyondan sonra solunum sikintis1 gelisen olgularda postoperatif frenik sinir paralizisi
akla gelmelidir. Baz1 olgular atelektazi, plevral effiizyonlar, aspirasyon veya solunum yolu
enfeksiyonlar1 gibi diyafram paralizisinin komplikasyonlar1 ile bagvurabilir. Diyaframin
postoperatif paralizisi, konjenital kalp hastalig1 i¢in diizeltici veya palyatif cerrahiden sonra
nadir goriilen bir komplikasyondur. Tan1 ekokardiyografi veya flouroskopi ile konur. Baslangic
tedavisi destek tedavidir; ek oksijen ihtiyact veya mekanik ventilasyonu icerir. Kalic1 ciddi
solunum sikintist veya uzun siireli mekanik ventilasyon ihtiyact olan hastalarda ise cerrahi
pilikasyon yapilir. Burada kardiyovaskiiler cerrahi sonrast nadir goriilen bir komplikasyona
dikkat ¢ekilmek istenmistir.
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HIiPERTROFIK PiLOR STENOZU VE ANAL STENOZUN ESLIiK ETTIiGi
PARSIYEL TRiZOMi 14Q OLGU SUNUMU

'Meltem Eryilmaz Giindogdu, ‘Kevser Ustiin Elmas, 'Cansu Sivrikaya Yildirim, Salih
Cagn Cakar, 'Hilal Ozkan, 'Nilgiin Kéksal, 2Sehime Giilsiin Temel

'Uludag Universitesi Cocuk Saghig ve Hastaliklar
2Uludag Universitesi Tibbi Genetik

GIRIS: Parsiyel trizomi 14. kromozomun uzun kolunun trizomisi, hafif ile siddetli derecede
malformasyon arasinda degisen son derece degisken bir fenotipe sahip nadir bir kromozomal
anormalliktir. Vakalarda intrauterin biiylime (IUGR), postnatal biiyiime ve néromotor gerilik,
hipotoni, ndbet, kraniofasial dismorfizm, kardiyovaskiiler anormaliler ve {irogenital
anormallikler tanimlanmistir. Burada nadir goriilmesi nedeniyle parsiyel trizomi 14q tanili olgu
sunulmustur.

OLGU: Yirmi yedi yasindaki annenin 2. gebeliginden 2. yasayan olarak 37 gebelik haftasinda
sezeryan ile APGAR 6-7 olarak dogan bebek solunum sikintisi ve antenatal pulmoner kapak
yoklugu tanilariyla yenidogan {initesine yatirildi. Antenatal dykiisiinde gebelikte takipli oldugu,
IUGR, pulmoner kapak atrezisi, sol multikistik displastik saptanmasi nedeniyle
amniyosentezinde yapilmis olup trizomi 13, 18, 21 negatif saptandig1 6grenildi. Soygecmisinde
Ozellik olmayan hastanin fizik muayenesinde; viicut agirhig 2235 gr (<10 p), boy 40 cm (< 3p),
bas cevresi 32 cm (10-50p) olup patolojik bulgular olarak; diisiik kulak, mikrognati, sakral
gamze ve siniis, 1,3 cm boyutunda fallus, hipospadias, bilateral inmemis testis, anal stenoz
saptandi. Rutin laboratuarinda 6zellik olmayan hastanin postnatal degerlendirilmesinde Fallot
tetralojisi, pulmoner kapak yoklugu, sol multikistik displastik bobrek saptandi. Goz
muayenesinde bilateral inkontinentia pigmenti izlendi. Cinsiyet gelisim kusuruna yonelik
yapilan ayrintili dgerlendirilmesinde skrotal ultrasonografisinde bilateral gonadlar goriilmedi,
SRY pozitif ve kromozom analizinde 46-XY saptanan hastada erkek cinsiyet gelisim bozuklugu
olarak degerlendirildi. Destek tedavileri ile izlenen hastanin postnatal 30. giliniinde projektil
kusmalar1 nedeniyle yapilan goriintiilemelerde hipertrofik pilor stenozu saptandi ve opere
edildi. Hipogammaglobulinemi nedeniyle IVIG tedavisi planlandi. Hastanin mevcut bulgulari
nedeniyle prenatal amniyon sivisindan gonderilen ornekte snp mikroarray tetkik sonucu
parsiyel trizomi 14q olarak sonuclandi. Anne, baba ve olgudan kromozom analizi ve tiim ekzom
dizileme kan 6rnegi gonderildi. Hasta postnatal 62.giiniinde taburcu edildi.

SONUC: Parsiyel trizomi 14q ¢ok nadir olup literatiirde vaka serileri bildirilmistir. Hastalar
arasindaki klinik bulgularin karsilastirilmasi, ortaya ¢ikan fenotipin muhtemelen 14q trizomi
segmentinin boyutundan etkilendigini distindiirmektedir. 14. kromozomun tam trizomisi
mortal olsa da, parsiyel ve mozaik olgularda yasayan pediatrik vakalar1 bildirilmistir. Bizim
olgumuz literatiirde bildirilen kardiyak, renal, genital anomalilere ek olarak pilor stenozu ve
anal stenoz seklinde gastrointestinal bulgular1 ve inkontinentia pigmenti eslik etmesi nedeniyle
farklilik gostermektedir. Nadir goriilen bu anomali literatiire katki saglamak amaciyla
sunulmustur.
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ANTI-M ANTIKOR SUBGRUP UYGUNSUZLUGU

!Ceren Baylan, ?’Kevser Ustiin Elmas, 2Cansu Sivrikaya Yildirim, 2Salih Cagr1
Cakir, 2Hilal Ozkan, *Nilgiin Koksal

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dal1

GIRIS: Yenidoganm hemolitik hastaligi, maternal eritrosit antikorlarmn fetus eritrositlerini
direkt etkilemesi sonucu goriilen agir bir durumdur. Fetus ve yenidoganlarda eritrositlerdeki
hemoliz nedeni en sik Rh veya ABO uyusmazligi olarak goriiliir. Kan grubu antijenlerini
olusturan ABO Rh antijenleri disinda Chideo-Rodgers, Cromer, Diego, Duffy, Forssman,
Gerbich, Kell, H, I, Lewis, Langereis kan grubu antijenleri vardir. Bunlardan biri de MNS
grubudur. MNS’ye bagli uyusmazlik ¢ok nadir olup fetal hemolize nadiren yol agmaktadir. Bu
yazida nadir gorillen Anti M pozitifligi saptanip agir hemolitik hastalik gosteren olgu
sunulmustur.

OLGU: Otuz yedi yasinda tip 2 diyabet tanili anneden miadinda sezeryan ile erkek bebek
APGAR 9-10 olarak dogan bebek postnatal 21. saatinde hiperbilirubinemi olmasi nedeni ile
yatirildi. Antenatal diizenli takipli olan annenin rutin bakilan tetkiklerinde anne kan grubu A rh
+ ve indirekt coombs 1/32 saptandig1 ve bakilan subgruplarinda anti M pozitif oldugu 6grenildi.
Hastanin fizik muayenesinde; agirlik 2350 gr (<10p), boy 46 cm (<10p), bas cevresi 33 cm
(10p) olup ikterik goriiniimii disinda ek patolojik muayene bulgusu yoktu. Yogun fototerapi
baslanan ve kan degisimi planlanan hastanin alinan tetkiklerinde bebek kan grubu 0 Rh +, direkt
coombs negatif, anne kan grubu A Rh +, hemoglobin 13,2 gr/dl, total bilirubin 19 mg/dl,
retikiilosit %9,3 olup, periferik yaymasinda her alanda fragmente eritrositler ve sistositler
goriildii. Subgrup analizinde anti M antikoru pozitif olarak sonuglandi. Izleminde fototerapi ile
kademeli olarak biliriibini gerileyen hastaya kan degisimi yapilmadi. Izleminde 2, 11 ve 20.
giinlerinde olmak tiizere 3 kez eritrosit transfiizyonu ihtiyaci oldu. Hasta 2 aylik olup ayaktan
takibine devam edilmektedir.

SONUC: Antikor taramasi pozitif olan gebelerin %10’unda anti-M antikorlar1 gériilmektedir.
Anti-M antikorlar1 nadiren intrauterin O6liimlere, non-immiin hidropsa veya yenidoganin
hemolitik hastaligina yol actig1 goriilmiistiir. Bu bebeklerin beklenmedik ani bilirubin artigina
kars1 yakin izlenmesi geremektedir. Bu yenidoganlarda sarilikta ani ve beklenen bir artig
olabileceginden kan degisimi esigi diisiik tutulmalidir. Anti-M antikorlarina bagli immiin
hemoliz, yenidogan sariliginin nadir bir nedeni olmakla birlikte Rh ve ABO uyumsuzlugu
disinda immiin hemolitik sariligi olan tiim yenidoganlarda diisiiniilmelidir. Yenidogan
sariliginin nadir goriilen bu nedeni literatiire katki saglamak amaciyla sunulmustur.
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CANTREL PENTALOJISI

'Giilsiim Mammadli, >Giilsiim Mammadli, *Cansu Sivrikaya Yildirim, *’Kevser Ustiin
Elmas, *Fahrettin Uysal, *Salih Cagr1 Cakir, *Hilal Ozkan, *Nilgiin Kéoksal

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1

3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglhigi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dali

*Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali

GIRIS: Cantrell sendromu veya Cantrell pentalojisi sternum, karin duvari, perikard, diyafram,
kalp gibi orta hat olusumlarinin nadir goriilen bir malformasyon olup 200000 canli dogumda
bir goriiliir. Bu sendromu olusturan bilesenlerin her biri farkli klinik siddette ortaya ¢ikabilir.
Ektopia kordis, Cantrell pentalojisininin en sik goriilen bilesenidir ve birlikte olduklarinda
mortalite oran1 yiikselir. Bu yazida bir Cantrell sendromlu olgu nadir goriilmesi nedeni ile
sunulmustur.

OLGU: Yirmi alt1 yas annenin 2. gebeliginden 2. yasayan olarak 38+2 haftalik gebelikten
sezeryan ile dig merkezde APGAR 8-9 olarak 3240 gram dogan bebek karin 6n duvari ve gogiis
duvar1 defekti olmasi nedeniyle sevki ile yatirildi. Antenatal takipli olan hastanin soy
ge¢misinde ek 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde; viicut agirligi 3735 gram (50-90 p), boy 52
cm (50-90 p), bas gevresi 36 cm (50-90 p) ve sternum yaklasik 4 cm boyutunda, sternumun
inferiorunda kalp tepe atimlar1 goriilen olgunun ekokardiografisinde Cantrell Pentalojisi,
mezokardi, sekundum ASD, duktus arteriyozus saptandi. Sol ventrikiil apikal divertikiili
acisindan bilgisayarl1 tomografi anjiografi onerildi. Bilgisayarli tomografi anjiografisinde
divertikiil saptanmayan mezokardi izlenen olgu postnatal 10. giiniide taburcu edildi.

SONUC: Cantrell pentalojisi nadir goriilen ve postnatal donemde mortalite oran1 yiiksek yapisal
defektler igeren bir sendromdur. Seyrek goriilmesi ve klinik siddetin degiskenlik gdstermesi
hastaligin tan1 almasin1 ve deneyim yetersizligi sonucu uygun cerrahi yaklagim yapilmasini
giiclestirmektedir. Bizim olgumuz cerrahi girisime ihtiya¢ duymaksizin ayaktan izlemine
devam edilmektedir.
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NOROENDOKRIN HUCRE HiPERPLAZIiSi (NEHI) OLAN NADIR BiR VAKA

!Merve Korkmaz, 'Yakup Canitez, !Nihat Sapan, *Zeynep Yazici

‘Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklari Bilim Dali, Bursa
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Noroendokrin hiicre hiperplazisi (NEHI)bebeklik déneminde goriilen nadir bir
interstisyel akciger hastaligidir. NEHI genellikle 1 yas alt1 infantlarda persiste eden takipne,
hipoksemi, retraksiyonlar veya sekresyon ralleri gibi solunum semptomlar ile ortaya ¢ikar.
Stiphelenilen vakalarda yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi (HRCT) cekilerek tantya
gidilebilir. HRCT goriintiilerinde sag orta lob ve lingulada difiiz buzlu cam goriintimi ve
degisken derecelerde hava hapsi alanlar tipik olarak izlenmektedir.

OLGU: Preterm dogum oOykiisii olan; 6 aylik persistan takipne, solunum sikintis1 ve oksijen
ithtiyact olan vaka sunulmaktadir. Akut bronsiolit, viral pndmoni nedeni ile antibiyoterapi,
intravenoz kortikosteroid, inhale kortikosteroid, inhale salbutamol ve yiiksek akisli nasal kaniil
tedavisi (YANKOT) ile izlenen hasta sikayetlerinin 23. giiniinde basvurdu. Hastanin g¢ekilen
HRCT’sinde sag orta lob ve sag lingulada tipik olarak izlenen buzlu cam goriiniimii ve klinik
bulgular1 ile NEHI tanis1 konuldu. Hastanin klinik bulgular1 ve HRCT gériintiileri tan1 igin tipik
oldugundan akciger biopisisi yapilmadi. Hastanin takibinde YANKOT ihtiyaci kalmadi. Nazal
kaniille oksijene gecildi aralikli oksijen ihtiyacinin devam etmesi {lizerine 2 L/dk oksijen ile
taburcu edildi.

TARTISMA: NEHI ¢ok nadir gériilen bir erken donem interstisyel akciger hastalig1 olup gercek
insidans ve prevelans1 bilinmemektedir. Tipik olarak presentasyon yasi 3-7 ay arasinda
olmaktadir. Hastalar mevcut bulgularla alt veya tist solunum yolu enfeksiyonu olarak
degerlendirilmekte ve bu durum tanida gecikmelere neden olabilmektedir. NEHI gibi nadir
hastaliklarin bu tiir tekrarlayan solunum sikintisi gibi durumlarda akla gelmesi halinde,
hastalarin gereksiz antibiyotik ve steroid maruziyetinin 6niine gecilebilmektedir. NEHI i¢in
bilinen spesifik bir tedavi bulunmamaktadir. Ancak literatiirdeki ¢ogu hastanin uzamis oksijen
ithtiyac1 oldugu bildirilmistir. Genellikle bu hastalarin prognozu iyi olup yasamin ilerleyen
donemlerinde oksijen ihtiyaci kaybolmakta ve egzersiz toleranslari da eriskinlik déneminde iyi
olmaktadir. Her ne kadar term dogan bebeklerde NEHI tanimlanmus olsa da bizim vakamiz gibi
preterm bebeklerde nadir de olsa izlenebilmektedir.
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PIRUVAT KARBOKSILAZ EKSIKLIGI TiP B: OLGU SUNUMU

Feride Kangarli, 2Kevser Ustiin Elmas, 2Cansu Sivrikaya Yildirim, *Tugba Akbey
Kogak , *Sahin Erdél , 2Salih Cagr1 Cakar , *Hilal OzKkan, “Nilgiin Koksal

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dal1

8Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Metabolizma
Bilim Dal1

GIRIS: Piruvat karboksilaz(PK) eksikligi tip B nadir goriilen PK geninde mutasyon sonucu
otozomal resessif katilim gdsteren dogumsal metabolik hastaliktir ve 250 000°de 1 goriildiigi
tahmin edilmektedir. Enzim eksikligi sonucu glikoz iiretiminde yetersizlik, birikmis piriivatin
alternatif olarak laktata doniisiimii, hipoglisemi, laktik asidoz, hiperamonyemi, laboratuvar
olarak laktik asit/piruvat oraninda artis, klinik olarak ise: agir ndrolojik sekel, gelisim geriligi,
nobetler, karaciger yetmezligi bulgularina neden olabilir. Burada piruvat karboksilaz eksikligi
tip-B tanis1 alan bir olgu nadir goriilmesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU: Yirmidort yasindaki annenin 2. gebeliginden 2. yasayan olarak miadinda sezeryan ile
2430 gram APGAR 10-10 olarak dis merkezde dogan hasta postnatal 18. saatinde solunum
sikintis, beslenememe tizerine hipoglisemi, metabolik asidoz ve amonyak yiiksekligi
saptanmasi lizerine tarafimiza sevki ile yatirildi. Antenatal dykiisiinde 6zellik olmayan hastanin
soygecmisinde piruvat karboksilaz eksikligi nedeniyle kardes 6liim oykiisii oldugu 6grenildi.
Fizik muaynesinde; viicut agirlig1 2430 gr (< 3 P), boy 48 cm (10-50 P), bas ¢evresi 34 cm (10-
50 P), spontan solunum olmayan, yenidogan reflekseri zayif, hipotonik olan hastanin rutin
laboratuar tetkiklerinde tire, kreatin yiiksekligi, hiperamonyemi, metabolik asidozu saptandi.
Kardes oykiisiine dayanarak hastaya riboflavin, tiamin, biotin, apikobal, Na benzoat tedavisi
baslandi. Hastanin izleminde idrar ¢ikisin kisitlanmasi, kreatinin ytiksekligi ve akut bobrek
yetmezligi tablosu olugmasi nedeni ile hastaya siirekli renal replasman tedavisi baslandi.
Hastanin izleminde hemodiyaliz sonrasit metabolik asidozun diizelmesi, laktik asit ve amonyak
diizeylerinde gerileme ve klinik durumu iyilesmesi nedeni ile hasta postnatal 37. Giinde oral
beslenerek eve taburcu edildi. Olgu 5 aylik olup genetik olarak p.Alal13Val (c.338C>T)
homozigot saptandi. Hastanin miikerrer yatislari olup néromotor geriligi ve tekrarlayan
konviilziyon nedeniyle ilgili boliimlerce takip edilmektedir.

SONUC: Piruvat karboksilaz eksikligi tip B nadir goriilen ve genellikle enfeksiyon,
dehidratasyona sekonder metabolik asidoz, tekrarlayan nobetler nedeniyle mortalite ve
morbiditesi yiiksek olan bir durumdur. Tedavide amag yag orani diisiik, karbonhidrat ve protein
orani yiiksek bir diyet ile viicut i¢in alternatif enerji kaynaklar1 ve piruvati metabolize etmenin
alternatif yollarini saglamaktir. Erken tan1 ve tedaviye ragmen hastalarin cogunlugu ilk 3 ayinda
kaybedilmektedir. Bu nedenle genetik tan1 ve takip hastaligin 6nlenmesi agisindan 6nemlidir.
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YENIDOGANDA ANTIi-FYA ANTIJENINE BAGLI SUBGRUP UYUSMAZLIGI:
OLGU SUNUMU

'Feride Kangarli, 2Cansu Sivrikaya Yildirim, ’Kevser Ustiin Elmas, 2Hilal
Ozkan, *Nilgiin Koksal

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglhg1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dal1

GIRIS: Yenidoganm hemolitik hastaligi, maternal eritrosit antikorlarmn fetus eritrositlerini
direkt etkilemesi sonucu goriilen agir bir klinik tablodur. Cogunlukla Rh ve ABO
uygunsuzluguna bagli goriilmekle birlikte, nadiren subgrup uyusmazIligi nedeniyle de karsimiza
cikabilir. Bu grup igindeki antijenler Kell, Duffy (Fya, Fyb), Kidd, MNSs ile Rh sistemi i¢inde
bulunan E, e, C, c antijenleridir ve yenidogan hemolitik hastaliklarinin %3-5’inden sorumludur.
Burada Duffy antijenlerinin bir alt grubu olan Fya uyusmazligi olgusu sunulmustur.

OLGU: Otuz alt1 yas annenin 4. gebeliginden 3. yasayan olarak 36+5 hafta 2640 gram normal
vajinal yol ile dis merkezde dogan hasta, postnatal 5. giinde total bilirubin 27 mg/dL,
hemoglobin 14,6 gr/dL, retikiilosit 4,5% saptanmasi tizerine sevki ile yatirildi. Antenatal
diizenli takipli olan hastanin soyge¢cmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde; viicut agirligi
2640 gr (50-90 p), boy 40 cm (<10 p), bas ¢evresi 32 cm (10-50p), ikterik gériiniimde ve BIND
skoru 1 olarak degerlendirildi. Hastanin kan grubu A Rh+, annenin kan grubu A Rh+ olup,
hastanin direkt coombs testi +2 olarak saptandi. Antikor tanimlama testinde Anti FYa pozitif
saptanmasi lizerine subgrup uyusmazligr diisiiniildii. Cift hacimli kan degisimi ve fototerapi
uygulan hasta post natal 4. giiniinde taburcu edildi.

SONUC: Yenidoganlarda Rh ve ABO uyusmazligi olmayan izoimmiin hemolitik hastalik
varliginda mindr kan grubu uyusmazligindan siiphelenilmelidir. Uygun kosullarda antikor
cevabi olusturabilecek 70’den fazla eritrosit antijeni bulunmaktadir. Kell antijeni ile daha sik,
Dufty, Lewis, Kidd, MNS ve diger minor kan gruplariyla da daha nadir olmak iizere hemolitik
hastalik goriilebilmektedir. Rh ve ABO uyusmazligi olmayan izoimmiin hemolitik hastalik
varliginda mindr kan grubu uyusmazligindan siiphelenilmelidir.
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OSLER WEBER RENDU(HEREDITER HEMORAJIK TELANJIEKTAZI),
PULMONER ARTERIOVENOZ MALFORMASYONLU BiR OLGU SUNUMU

Merve Korkmaz, ?Yagmur Hazal Oguzkaya, 'Yakup Camtez

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gogiis Hastaliklar Bilim Dali, Bursa
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Alerji ve Immiinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Osler-Weber-Rendu sendromu (herediter hemorajik telanjiektazi) tekrarlayan burun
kanamalari, mukokutandz telanjiektaziler ve i¢ organlarda arteriyovendz malformasyonlarla
(AVM) seyreden otozomal dominant kalitilan bir damar displazisidir. Goriilme sikliginin
1:5000-1:10000 arasinda oldugu diistiniilmektedir. Hastaligin i¢ organ tutulumu; akciger, beyin
ve karacigerde farkli sayillarda AVM’lerden olugmakta ve c¢ocuklardaki i¢ organ tutulumu
siklig1 tam olarak bilinmemektedir.

OLGU: 9 yasinda tekrarlayan solunum sikintisi, 0kstiriik ataklari ile basvuran g¢ekilen pa
akciger grafisinde sag parakardiyak persistan infiltrasyonu olmasi nedeni ile klinigimize
basvurdu. Hastanin aralikli olarak burun kanamalar1 oldugu, benzer sikayetlerin babada da
oldugu 6grenildi. Hastanin pnémoni agisindan tedavisi diizenlenerek izleme alindi. Takibinde
iki hafta aralarla ¢ekilen iki pa ac grafide sag prakardiyak infiltrasyonun persiste ettigi izlendi.
Hastanin sikayetlerinin tedavi sonrasi geriledigi goriildii. Hastanin klinigi ile pa ac grafisi korele
olmadigindan altta yatan patolojiler agisindan hastaya toraks tomografisi c¢ekildi. Hastanin
toraks tomografisinde sag orta zonda ve sol alt zonda pulmoner arteriovendz (AVM) saptandi.
Mevcut aile dykiisii, klinik bulgular1 ve toraks tomografi bulgulari ile hastaya Osler-Weber-
Rendu (herediter hemorajik telanjiektazi) tanis1 koyuldu. Hastaya eslik edebilecek diger
malformasyonlar agisindan kranial MR, abdominal ultrasonografi ve abdominal tomografi
cekildi. Ek patoloji saptanmadi. Hastanin pulmoner AVM’leri besleyen ana arter caplar1 >3 mm
oldugundan girisimsel radyoloji tarafindan 2 seans pulmoner coil embolizasyon uygulanarak
olast komplikasyonlar 6nlendi.

TARTISMA: Osler-Weber-Rendu (herediter hemorajik telanjiektazi) sendromunda en sik
patolojik bulgu telanjiektaziler olup mukokutandz kanamalara yol agarken ikinci sik goriilen
bulgu ise i¢ organlarda goriilen AVM’lerdir. Bizim hastamizda telenjiektazi saptanmadi.
Hastaligin tanis1 Curagao Kriterleri ve genetik yontemler ile konulmaktadir. Nadir goriilen bir
sendrom oldugundan hastalarin tam1 almast ve tedavi olma siireleri gecikmektedir.
Asemptomatik olgularin saptanarak tedavi edilmesi ve olasi komplikasyonlarin onlenmesi
acisindan telenjiektazileri , tekrarlayan burun kanamasi ve aile dykiisii olan vakalarin AVMler
acisindan taranmasi onem tasgimaktadir.
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PB53

TiP 1 DIYABETLI BiR OLGUDA HIBRIT KAPALI SISTEM iNSULIN INFUZYON
POMPASIYLA PERIOPERATIF iZLEM TECRUBESI

'Kadrive Cansu Sahin, 'Hatice Nursoy, ?Fatih Celik, 'Erdal Eren, *Hiilya
Bilgin, ?Nizamettin Kilic, *Halil Saglam, *Omer F. Tarim

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Ana Bilim Dal,
Cocuk Endokrinolojisi Bilim Dali

?Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dali

3Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Ana Bilim Dali

GIRIS: Tip 1 diyabetli gocuklarm perioperatif izlem ve yonetiminde ana hedefler, hipoglisemi
ya da diyabetik ketoasidoz gelisiminin Onlenmesi ve serum glukozunun 90-180 mg/dL
araliginda tutulmasidir. Bu bildiride hibrit kapali devre insiilin infiizyon pompa sistemiyle
tedavi edilen tip 1 diyabetli bir olgunun perioperatif yonetimi aktarilacaktir.

OLGU: 14 yasinda kiz hasta, 3 yil 6nce poliiiri, polidipsi, kilo kaybi, kusma yakinmalariyla
basvurusunda diyabetik ketoz ile tip 1 diyabet tanis1 almisti. Tan1 esnasinda C-Peptid: 0,64 ng/L
HbAlc: %14,7 GAD-65 Antikor: 104,4 IU/mL saptanan hastada ¢oklu doz insiilin tedavisinden
taniin besinci ayinda insiilin pompa tedavisine gegilmisti. Ulkemizde kullanima girmesiyle
altt aydir hibrid kapali devre insiilin inflizyon pompa sistemi [Medtronic Minimed 780G]
kullanan hastanin ortalama giinliik insiilin dozu 30.8 {inite (0,65 {inite/kg/gilin) iken bunun
%69’u bolus %31°1 bazal ve %18’1 otomatik diizeltme dozlarindan olusmaktaydi. Ortalama
serum glukozu 145+55 mg/dl ve sensor glukoz Sl¢iimlerinde aralik i¢cindeki zamani [70-180
mg/dL] %74, 180-250 mg/dL aras1 %15, >250 mg/dL %7, hipoglisemide gegirilen zaman %4
[<54 mg/dL %]1] olarak izlenmekteydi. Acil servisimize dnceki giin baslayan istahsizlik, karin
agris1 ve sabah saatlerinde baslayan kusma yakinmalariyla bagvuran hastanin muayenesinde
bilateral alt kadranlarda hassasiyet mevcutken defans ve rebound izlenmedi. Tetkiklerinde
WBC:19,29 109/L NEU %90,3 CRP:82,9 mg/L Prokalsitonin:0,22 pg/L serum glukozu: 165
mg/dL vendz pH: 7,38, USG’de apendiks izlenemedi, retrogekal yerlesimden sliphelenildi. Oral
alimi kapatilan hasta gézlem amaciyla Cocuk Cerrahi servisine yatirildi, hibrid kapali sistem
insiilin inflizyon pompasi bulunan hastanin instilin tedavisi pompa ile devam edildi, 1500 cc/m2
%5 dekstroz %0,45 NaCl ile hidrasyon baslandi. izlemin ikinci giiniinde laparoskopik
apendektomi uygulandi. Operasyon esnasinda ve sonrasinda da insiilin pompasi ve %5 dekstroz
%0,45 NaCl ile hidrasyon devam edildi, hipo-hiperglisemi izlenmedi, insiilin ve dekstroza
miidahale edilmedi. (pompa kayitlar1 Resim 1°de)
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SONUC VE TARTISMA: Tip 1 diyabetli hastalarin perioperatif yonetiminde siirekli glukoz
Olclim sistemleri ve insiilin inflizyon pompa tedavisinin kullanimi giivenli ve kilavuzlarda yer
edinmis yontemlerdir. Ancak hibrit kapali devre insiilin inflizyon pompa sistemlerinin
perioperatif kullanimu ile ilgili tecriibe ve literatiir kisithidir. Olgumuzda akut major cerrahinin
perioperatif yonetiminde hibrit kapali devre insiilin infiizyon pompa sistemi normoglisemi
saglamis, hipoglisemi ve ketoasidoz gelisimini 6nlemistir. Hibrit kapali devre insiilin infiizyon
pompa sistemlerinin tip 1 diyabetli olgularin perioperatif yonetiminde kullanimina dair ileri
caligmalara ihtiyac vardir.
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PB55

DOWN SENDROMLU 3 OLGUDA SILOTORAKS TANI VE TEDAVISI

'Sila Birce Bilgic Sagir, *Omiir Oykii Sen, 2Cansu Sivrikaya Yildirim, ’Kevser Ustiin
Elmas, 2Salih Cagr1 Cakar, Hilal Ozkan, Arif Giirpinar, “Taner Ozgiir, *°Ozlem Mehtap
Bostan, ®Isik Senkaya Signak, *Nilgiin Koksal

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dal1, Neonatoloji
Bilim Dali

3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Cerrahi Anabilim Dali

*Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Gastroenteroloji Bilim Dali

®Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali

Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dal1

GIRIS: Silotoraks, plevral boslukta lenfatik stvinin birikmesinden kaynaklanir. Etiyolojide %10
oraninda konjenital, %90 oraninda edinsel sebepler olabilir. Konjenital silotoraks, lenfatik
sistemin anormal gelisimi veya obstriiksiyonu nedenli karsimiza ¢ikar ve siklikla hidrops fetalis
ve sendromlarla (Down, Noonan, Turner sendromu gibi) ile iligkilidir. Edinsel silotoraks ise
kardiyovaskiiler cerrahi sonrasi meydana gelir. Insidans1 1/10.000 oraninda olup erkek
cinsiyette 2 kat daha fazla goriilmektedir. Down sendromlu hastalarda plevral effiizyon
saptandiginda akla silotoraks gelmelidir. Burada edinsel ve konjenital silotoraks tedavisi olan
3 Down Sendromlu hasta nadir goriinmesi nedeni ile etiyoloji ve tedavi yonetimini tartismak
amaci ile sunulmustur.

OLGULAR: Silotoraks tanisi alarak izlenen ve tedavi verilen ve taburcu edilen 3 olgunun
etiyolojik, klinik ve tedavi 6zellikleri tabloda belirtilmistir.

Olgu | Antenatal | Silotoraks Kardiyak Tedavi
Ozellikler | etiyolojisi Problemler
ve giinii
1 35+4 hafta | Konjenital Siléz asit, atriyal | Total parenteral nutrisyon
Kiz Postnatal 7. | septal defekt, | Oktreotid
3935 gr giin ventrikiiler ~ septal | Orta zincirli yag asidinden zengin formiil mama
APGAR:4 defekt, genis patent | Propranolol
-8 duktus arteriyosus Sildenafil
Spironolakton
2 34+5hafta | Edinsel Arkus aorta | Total parenteral nutrisyon
Kiz Postoperatif | hipoplazisi, agir aort | Orta zincirli yag asidinden zengin formiil mama
2095 gr 20.giin koarktasyonu, genis
APGAR:7 ventrikiiler  septal
-9 defekt
3 37+2 hafta | Konjenital Total Total parenteral nutrisyon
Erkek Postnatal 6. | atriyoventrikiiler Orta zincirli yag asidinden zengin formiil mama
2945 gr giin kanal defekti Oktreotid
APGAR:2
-7
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Olgu: Antenatal Ozellikler Silotoraks etiyolojisive giinii Kardiyak Problemler Tedavi

1 35+4 hafta Kiz 3935 gr APGAR:4-8 Konjenital Postnatal 7. giin Siloz asit, atriyal septal
defekt, ventrikiiler septal defekt, genis patent duktus arteriyosus Total parenteral nutrisyon
Oktreotid Orta zincirli yag asidinden zengin formiil mama Propranolol Sildenafil Spironolakton

2 34+5 hafta K1z 2095 gr APGAR:7-9 Edinsel Postoperatif 20.giin Arkus aorta hipoplazisi, agir
aort koarktasyonu, genis ventrikiiler septal defekt Total parenteral nutrisyon Orta zincirli yag
asidinden zengin formiil mama

3 37+2 hafta Erkek 2945 gr APGAR:2-7 Konjenital Postnatal 6. giin Total atriyoventrikiiler
kanal defekti Total parenteral nutrisyon Orta zincirli yag asidinden zengin formiil mama
Oktreotid

SONUC: Down Sendromu olan hastalarda plevral effiizyon varliginda konjenital silotoraks;
kardiyak cerrahi geciren hastalarda postoperatif donemde plevral efiizyon varliginda ise edinsel
silotoraks agisindan hasta degerlendirilmelidir. Nadir goériilen bir durum olup mortalite %30-50
oraninda seyretmektedir. Giincel tedavi segenekleri ile multidisipliner bir yaklagimla medikal
tedavi ilk secenek olarak baslanmalidir. Beslenmesinin kesilerek total parenteral niitrisyon
baslanmasi, MCT’den zengin mama ile beslenmesi, somatostatin analogu (oktreotid) gibi
konservatif yaklasimlarla kontrol altina alinamayan silotoraks varliginda cerrahi tedavi
secenegi son basamak tedavi olarak diisiintilmelidir.
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MALARYALI ANNE BEBEGI OLGU SUNUMU

'Zeynep Giirses, > Cansu Sivrikaya Yildirim, > Kevser Ustiin Elmas, >Salih Cagn
Cakir, 2Hilal Ozkan, 3Solmaz Celebi, *Mustafa Hacimustafaoglu, *Nilgiin Koksal

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dali

3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Enfeksiyon Bilim Dali

GIRIS: Sitma iilkemizde en sik yurtdisi kaynakli enfeksiyon hastaliklarindan biridir ve
vakalarin yaklasik %75°1 Plasmodium falciparum sitmasidir. Plasmodium falciparum Afrika
kitasinda en yaygin sitma etkeni olup; hem hastaliga bagli 6liimlerin, hem de gebelikte olmasi
durumunda ise bebek oliimlerinin 6nemli nedenlerinden biridir. Bu vaka sunumunda annesi P.
falciparum tanisi alan bir olgu tani ve takip yonetiminin tartisilmasi amaciyla sunulmustur.

OLGU:On dokuz yas annenin 1. gebeliginden 1. yasayan olarak 35+4 hafta olarak normal
vajinal yol ile APGAR 1-3-6 olarak dogan kiz bebek, dogum salonunda entiibe edilmesi
nedeniyle prematiirite ve neonatal sepsis On tanilari ile yogun bakim iinitesine yatirildi.
Antenatal Oykiisiinde annenin annenin Afrika’da (Cad) yasadigi, hipertansiyon, ates,
trombositopeni nedeniyle HELLP sendromu tanis1 aldigi 6grenildi. Dogum sonrasi ates
yuksekligi ve trombositopensi devam eden annenin periferik yaymasinda P. Falciparum
goriildiigli ve tedavisinin baslandigi 6grenildi. Hastanin fizik muayenesinde; viicut agirligi1 2015
gr (10-50 p), boy 46 cm (50 p), bas ¢evresi 32 cm (50-90 p) olup muayenesi haftasi ile
uyumluydu. Alinan rutin tetkiklerinde 6zellik saptanamadi. Anne Gykiisii nedeniyle bebegin
periferik yaymasi 3 giin boyunca kalin ve ince yaymasi degerlendirildi ve P. Falciparum
goriilmedi. Tekrarlayan hemogram tetkikleri normal bulundu. izlemi boyunca konjenital
malaria klinik ve labaratuar bulgusu saptanmayan hasta postnatal 24. giiniinde taburcu edildi.

SONUC: Konjenital malarya, yasamin 1. haftasinda aseksiiel Plasmodia i¢in pozitif olan ve
semptomlu veya semptomsuz olarak kordon kani veya periferik kanda goriilmesi olarak
tanimlanabilir. Bir haftalik minimum kulugka siiresi nedeniyle anneden ¢ocuga bulas yoluyla
sitma enfeksiyonunun kazanildigini gosterir. Konjenital sitmanin daha dnce son derece nadir
oldugu diisiintilmekteyken ancak simdi nadir olmadig1 kabul edilmektedir. Anne kanindaki
veya plasentadaki parazit yogunlugu ne kadar yiiksekse, pozitif kord kani yaymasi riski de o
kadar yiiksektir. Plasental sitmasi olan gebelerde fetal kayiplar, diisiik dogum agirligi ve
prematiirite riskinde artisa neden olmaktadir. Semptomlarin baglangici en yaygin olarak 3-12
haftalikken olup; ates, hiperbiliriibinemi, hepatosplenomegali, gelisme geriligi ve beslenememe
en sik bulgulardir. Bizim olgumuzda klinik ve labaratuar olarak konjenital malarya bulgusu
saptanmamugtir. Nadir goriilmesi ve endemik bolgelerde yasayan annelerde akla gelmesi
acisindan hasta sunulmustur.
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TAM HAVA YOLU OBSTRUKSYONUNA SEBEP OLAN YABANCI CiSiM
ASPIRASYONUNDA HAYAT KURTARICI MANEVRA: YABANCI CiSMIiN SAG
ANA BRONSA ITILMESI

!Mehmet Ali Oktay, “Selin Akyiiz Oktay, *Merve Celenk

!Merzifon Kara Mustafa Pasa Devlet Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Bilim Dal,
Amasya

2Suluova Devlet Hastanesi, Cocuk Saglig1 Ve Hastaliklar1 Bilim Dali, Amasya

30ndokuz Mayiz Univeristesi T1p Fakiiltesi Tip Hastanesi,Cocuk Cerrahi Bilim Dali, Samsun

GIRIS: Yabanci cisim aspirasyonu (YCA), en sik 5 yasindan kii¢iik cocuklarda gériilen, yasami
tehdit eden acil bir durumdur. Cocuklarda kaza sonucu 6liimiin 6nde gelen nedenlerinden
biridir. Olgu: 22 aylik erkek hasta, evde kestane yerken aniden solunum sikintisi, oksiiriik ve
morarma olmas1 nedeniyle acil servise getirildi. Acil serviste alinan ilk vital bulgularinda
oksijen saturasyonu %40, solunum sayist 70/dk, nabiz 150/dk, tansiyon 100/65mmHg olup
letarjik oldugu izlendi. Fizik muayenesinde stridoru vardi ve oskiiltasyonda her iki tarafli
solunum seslerinde ileri derecede azalma vardi. Hastanin ileri hava yolu saglanmasi i¢in
acisindan entiibasyon karar1 verildi. Entlibasyon denenirken yabanci cismin trakea girisinde
oldugu goriildii ve magill forseps yardimi ile cisim c¢ikarilmaya calisildi ancak basarili
olunamadi. Hava yolu acikliginin saglanmasi i¢in yabanci cisim entiibasyon tiipii ile sag ana
bronga itildi ve endotrakeal entiibasyonu ger¢eklestirildi. Entiibasyon saglandiktan sonra
saturasyonu %93’e yiikseldi. Cocuk cerrahisi tarafindan pediatrik bronkoskop ile yapilan
bakida sag ana brong girisinde dev bir parca kestane goriildii. Yabanci cisim, 2 parca halinde
forseps yardimu ile ¢ikarildi. Sekresyonlar aspire edildikten sonra distalde sag ana brons dallar1
acik olarak goriildii. Ardindan sol bronsa yapilan bakida yabanci cisme rastlanmadi. Hasta,
islem sonrasi entiibe sekilde ¢ocuk yogun bakima alindi. Bir giin entiibe izlendikten sonra
ekstiibe edildi. Hasta, tedavi sonras1 saglikli bir sekilde taburcu edildi.

SONUC VE TARTISMA: YCA tanis1 semptomlar, klinik ve radyolojik bulgular ve klinik
stiphe sayesinde konulabilmektedir. Hastalar ani baslayan 6ksiiriik ve solunum sikintis1 dykiisii
ile bagvururlar. Yabanci cisimlerin sag akcigere ve alt loba diisme olasiligi daha
yiiksektir. Yabanci cisim biiylik bir ¢apa sahip oldugunda, trakea gibi iist hava yollarini tikama
olasihig1 daha yiiksektir. Ust hava yolu obstriiksyonunda, semptomlar aspirasyondan hemen
sonra bogulma belirtileri ile ortaya ¢ikar. Boyle bir durumda yabanci cisime yonelik ilk yardim
manevralarmin hizli bir sekilde uygulanmasi gerekir. YCA nedeni ile acil servise ciddi solunum
yetmezligi ile bagvuran, resiisitasyon gereksinimi olan iist hava yolu obstriiksyonu hastalarinda,
entiibasyon sirasinda goriilen ancak ¢ikarilamayan cisimlerin islem sirasinda trekeadan
bronslara itilerek tek tarafli da olsa havalanmasinin saglanmasi hayat kurtarici olabilmektedir.
Bagvuru esnasinda akcigerlerde bilateral havalanma azlig1 ve ciddi desaturasyonu olan ve
yabanci cismin sag ana bronsa itilmesiyle tek tarafli havalanma saglanarak saturasyon degeri
normale donen olgumuz, bu 6nermeyi desteklemektedir.
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KONJENITAL CMV ENFEKSIYONU OLGU SUNUMU

'Elif Naz Barlas, ?’Kevser Ustiin Elmas, 2Cansu Sivrikaya Yildirim, 2Salih Cagr
Cakir, 2Hilal Ozkan, *Nilgiin Koksal, 3Solmaz Celebi, Mustafa Hacimustafaoglu

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dali

3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Enfeksiyon Bilim Dali

GIRIS: Sitomegalovirus (CMV) konjenital enfeksiyonun en sik nedenidir ve g¢ogunlukla
asemptomatiktir. Semptomatik olgularda periventrikiiler kalsifikasyon, sensorondral isitme
kaybr (SNIK), koryoretinit ve mikrosefali klasik bulgulari olusturmaktadir. SNIiK olan
olgularin ise %20’sinde konjenital CMV enfeksiyonu oldugu bilinmektedir. Burada prematiirite
ve meningoensefalosel nedeniyle izlenip SNIK saptanmasi {iizerine konjenital CMV
enfeksiyonu tanisi alan hasta sunulmustur.

OLGU: Yirmi bes yas annenin 2. gebeliginden 2. yasayan olarak 34+2 gore hafta gebelikten
antenatal meningoensefalosel tanisi ile sezaryan ile APGAR 3-0-6-7 dogan erkek bebek
Soygecmisinde 6zellik saptanmadi. Fizik muayenesinde; agirlik 1615 gr (< 10 p), boy 37 cm
(<10 p), bas ¢evresi 31 cm (10-50 p) ve oksipital bolgede 9x6 cm ensefalosel kesesi, solunum
sikintisi, prematiire bulgular1 mevcuttu. Rutin laboratuar tetkiklerinde ek 6zellik olmayan
hastanin  sivi, antibiyotik, ventilasyon destekleri planlandi. Postnatal 5. giinde
meningoensefalosel diizeltme operasyonu oldu. Postnatal 1. ayinda 2 kez tekrarlanan ABR testi
sonucunda SNIK saptanmasi iizerine bakilan idrar ve kan CMV PCR testleri pozitif bulundu.
Beyin omurilik sivisinda CMV PCR negatifti. Koryoretinit ve periventrikiiler kalsifikasyon
saptanmadi. Hastaya mevcut bugularla konjenial CMV tanisiyla gansiklovir tedavisi baslandi
ve 2 haftaya tamamlandi. Hastanin PCR kopya sayilarinda anlamh diisiis goriildii. Izlemde

Direngli konvulzyonlar1 nedeniyle ikili antiepileptik alan hasta postnatal 2. ayinda taburcu
edildi.

SONUC: Konjenital CMV semptomlarina sahip olsun ya da olmasin, belgelenmis SNIiK olan
yenidoganlar taranmalidir. Hedefe yonelik yenidogan taramasi, yenidogan isitme taramasinda
bir veya iki kulakta basarisiz olan tiim yenidoganlarda CMV testini igerir. Bizim olgumuz
prematiire, meningoensefalosel, mikrosefali ve isitme kaybi bulgulariyla konjenital CMV tanisi
almis olup bu konuya dikkat ¢ekilmesi amaciyla sunulmustur.
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HEMOFILI A OLGU SUNUMU

'Elif Naz Barlas, ’Cansu Sivrikaya Yildirim, ’Kevser Ustiin Elmas, >Salih Cagn
Cakar, 2Hilal Ozkan, *Nilgiin Koksal, 3Melike Sezgin Evim

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dali

3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Hematoloji Bilim Dali

GIRIS: Yenidogan doneminde ortaya ¢ikan en sik kalitsal kanama bozuklugu hemofilidir. X’e
bagl resesif geger ve genellikle erkeklerde goriiliir. Faktor VIII ve Faktor IX geni 10.
kromozomun uzun kolunda yerlesiktir. Faktor diizeylerine gore <%1 agir hemofili, %1-5 orta
hemofili, %6-30 hafif hemofili olarak tanimlanir. Burada yenidogan doneminde agir hemofili
A tanisi alan bir olgu sunulmustur.

OLGU: Otur bir yasindaki annenin, 1. gebeliginden 1. yasayan olarak miadinda 3095
agirhiginda dis merkezde sezeryan ile dogan erkek bebek postnatal 7. giinde topuk kani alimi
ve asl sonrasi girisim yapilan yerlerde hematom olmasi nedeni ile basvurusu ile yatirildi.
Oykiisiinde postnatal 1. giiniinde topuk kani alimi sonrasi kanamasinin olmasi nedeni ile
bakilan aPTT:83 sn, PT:11,3 sn, INR:0,97 saptanip ek doz K vitamini ve taze donmus plazma
soy geemisinde 6zellik yoktu. Hastanin fizik muayenesinde; viicut agirh@ 3095 gr (10-50p),
boy 51 cm (50-90 p), bas ¢evresi: 34cm (10-50 p) her iki 6n kolda girisim yerlerinde ve sag
uylukta hematomu oldugu goriildii. Rutin laburatuvar tetkiklerinde Hb: 10.2 gr/dl Trombosit
393.000 mm3 , 16kosit 17.300, PT 10.9, aPTT 56 , INR 0.94 saptandi. Hasta kanama takibine
alindi. Alinan faktor VIII diizeyi % 0,33 olarak sonug¢landi. Hastaya agir hemofili A tanisi ile
faktor VIII uygulandi. Postnatal 21. giiniinde taburcu edildi. Su anda 3 aylik olan hastanin takip
ve tedavisine devam edilmektedir.

SONUC: Hemofili A yenidogan déoneminde ortaya ¢ikan en sik kalitsal kanama bozuklugudur.
Tanis1 genellikle gecikmekle birlikte 2/3’si aile dykiisii nedeniyle taramalarda ortaya cikar.
Olgularin 1/3’inde aile dykiisii yoktur, spontan veya iatrojenik bir kanama atagi sonrasi tani
konulur. Dogum sonrasi giinlerde FVIII diizeyi % 1 olan hemofili A olgularinda bile genellikle
herhangi bir kanama bulgusu izlenmemesi dikkat ¢ekicidir. Burada yasamin ilk giiniinde
kanama ile bagvurup agir hemofili A tanisi alan hasta, nadir goriilmesi ve yenidogan déneminde
sik yapilan girisimler sonrast kanama oldugunda kalitsal kanama bozukluklarinin akla gelmesi
acisindan sunulmustur.
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HIiPERNATREMIK DEHIDRATASYON TANILI BiR YENIDOGAN OLGUSU VE
KRANIAL ETKIiLENME DEGERLENDIRMESI

'Sebnem Kavya, 2Nesrin Kaya, 2Zeynep Alp Unkar, Ersin Ulu, >Zekeriya Mehmet Vural

Yfstanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali

?[stanbul Universitesi-Cerrahpasa Cerrahpasa T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Ana
Bilim Dali1 Neonatoloji Bilim Dali

GIRIS: Hipernatremik dehidratasyon yiiksek mortalite ve morbidite nedeni olabilen acil bir
durumdur. Baslica komplikasyonlar ABH, DIC, IKK, konviilsiyon, beyin hasar1 ve dliimdiir.
Beyin hasari, hiperosmolar durum ve yanlis rehidrasyon tedavisine sekonderdir. Kademeli
diizeltilen hipernatremi olgularinda serum osmolaritesi ile MSS hiicrelerinde ozmolarite de
diisecegi i¢in bu tiir ciddi komplikasyonlar 6nlenebilir.

OLGU: Aralarinda 1.derece kuzen evliligi olan G2P3A0 anneden 41+3 GH'da NSVD ile
3460gr dogan bebek postnatal 7.glinde emmeme, uyandirilamama sikayetiyle saglik kurulusuna
basvurmus. Ilk muayenede agir dehidrate goriinimde, KDZ>3sn, KTA>200 ve hipotansif
saptanmis. %30 tart1 kayb1(2430gr), diizensiz- kussmaul solunum, spO2:%70 ve deserebre
goriiniim mevcut olup alinan tetkiklerinde tire:386 cre:7.8 {irik asit:>26, Na:193, K:7 ph:6.9,
Pco2:37,Lac:13,HCO3:11 saptanmasit iizerine hipernatremik dehidratasyon, ABH,
hipovolemik sok On tanilariyla 2 kez SF yiiklemesi yapilan ve entiibe edilen hasta tarafimiza
sevk edildi . Gelis tetkiklerinde iire:360 cre:6.8 Na:184 K:7 P:9.9 ast:1825 alt:448 olarak
sonuglandi. Yapilan acil iiriner ultrasonografide bilateral renal pelvisi dolduran kalkiil imaj1
saptandi. Agir dehidratasyona sekonder iirat nefropatisi lehine yorumlandi. Akut bobrek hasari
tablosuna uygun siv1 tedavisi diizenlendi. Stvida sodyum igerigi diizenli elektrolit takibine gore
revize edilerek sodyumun hizli diismemesi saglandi. Oligiirik seyretmesi lizerine periton diyaliz
kateteri takildi.3 giin allopiirinol tedavisi verildi. Solunum sikintis1 nedeniyle solunum destegi
saglandi, klinik diizeldiginde ventilatorden ayrildi. Diyaliz basladiktan 8 giin sonra diiirezi ve
elektrolitleri tedrici olarak diizelen hastanin diyalizi kesildi. Bir ay sonra kontrol iiriner
ultrasonografide liroepitelyum bilateral belirgin olmasi disinda 6zellik saptanmadi. Yatisinin
ilk giinii JTK tarzi nobet gegirmesi ilizerine midazolam uygulandi, fenobarbital baslandi.
Yapilan TFUS da beyin dokusunda 6dem uyumlu bulgular goriildii. ilk giinden sonra nébeti
tekrarlamadi. Hastanin akut klinigi diizeldikten ve akut bobrek yetmezligi tablosundan ¢iktiktan
sonra izleminde EEG ve kranial MR c¢ekildi. EEG de ndbet aktivitesi saptanmadi. Kontrol
TFUS normal olarak sonuglandi. Kontrastsiz kranial MR’da serebellar hemisferlerde hafif
hacim kayb1 disinda patoloji saptanmamasi iizerine fenobarbital tedavisi kesildi. Taburculukta
cocuk noroloji ve nefroloji takibi planlandi.

SONUC: Erken miidahale, emzirme ile iliskili hipernatreminin siddeti ve komplikasyonlar1
iizerinde olumlu bir etki yapabilir.-Hipernatremik dehidratasyon ile bagvuran hastalarda
stvidaki sodyum igerigi hastaya spesifik belirlenmeli, kontrollii azalma saglanmalidir. Bu
hastalarda siv1 tedavisi konusunda fikir birligi olmamakla birlikte anlatilan olguda oldugu gibi
kontrollii diisiis saglanabildiginde mortalite ve morbidite riski diigmektedir.
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GEC TANI KONULAN DOWN SENDROMLU DUODENAL WEB OLGUSU

!Mehmet Ali Oktay, “Selin Akyiiz Oktay, *Merve Celenk

! Amasya Merzifon Kara Mustafa Pasa Devlet Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Bilim
Dal1, Amasya

2Suluova Devlet Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Bilim Dali, Amasya

80ndokuz Mayiz Univeristesi T1p Fakiiltesi Tip Hastanesi, Cocuk Cerrahi Bilim Dal1, Samsun

GIRIS: Duodenal web (DW), &n barsagim anormal embriyolojik gelisimi nedeniyle olusan nadir
goriilen konjenital duedonal darlik nedenlerinden biridir. Kismi veya tam tikanikliga neden
olabilir. OLGU: 5 yas 7 aylik Down sendromlu kiz hasta, poliklinige kusma, kilo kaybi, kabizlik
ve kat1 gidalarla beslenememe nedeniyle basvurdu. 2 ayliktan bu yana kabizlik sikayeti ile
tekrarlayan hastane bagvurulari oldugu 6grenildi. Kabizlik nedeni ile uzun siire laktuloz tedavisi
kullanmis. Hasta ¢ok defa tetkik edilmis; domperidon ve antiasit tedavisi baslanmas.
Basvurudan onceki son iki ay ic¢inde hastanin safrasiz ve sindirilmemis yemek igerikli
kusmalarinda artis, kilo kaybi, kabizlik meydana gelmis ve son zamanlarda yalnizca sivi
beslenebilmistir. Bu sebeplerle yeniden bagvuran hastanin fizik muayenesinde batin
distansiyonu yoktu. Hastanin labaratuvar parametreleri normaldi. Batin USG’de mide ve
duodenum 1.pargasi belirgin distandii gériiniimdeydi. Ozefago-gastro-duodenoskopide pilor
santralize ve fonksiyone, bulbus mukozasi dogaldi; siv1 vasifta gida artiklart mevcuttu. Liimen
takip edilemedi, 2.kitaya gecilemedi. Mide 6zefagus grafisinde, kontrast madde, proksimal ileal
anslara kadar gecis gosterdi. Mide ve duodenumun ilk parcast dilate goriiniimdeydi.
Duodenumun diger segmentlerinden kontrast maddenin zorlukla ince bir kalibrasyonda distale
gectigi izlendi (Resim 1). Hasta, cocuk cerrahisi tarafindan opere edildi. Duodenum 2-3 kita
yerlesim yerinde fibrotik bir darlik oldugu goriildii. Hasta DW olarak degerlendirildi.
Operasyon sonrasi herhangi bir komplikasyon ile karsilasilmadi. Hastanin operasyondan bir y1l
sonra kabizlik ve kusma semptomlarinin tamamen geriledigi ve kilo almaya basladig1 goriildii.

SONUC ve TARTISMA: Bagirsak tikanikli§i yaygin bir pediatrik ve yenidogan cerrahi
acilidir. Etkilenen hastalarin klinik prezentasyonu, aralikli, tekrarlayan safrali kusma, epigastrik
sislik ve bazen yemek sonrasi sag iist karin agrisini igerir, ancak Down sendromlu ¢ocuklarda
stk goriilen komorbiditeler nedeniyle semptomlar goz ardi edilebilir.Ayrintili bir 6ykii ve
dikkatli bir klinik muayene tanit koymanin temelini olusturmaktadir. Bu hastalardaki ortak
bulgular, ADBG’de goriilen mide ve duodenumda sigkinlik, hava-sivi seviyeleri ve daha distal
barsak anslarinda normal gaz dagilimidir. Kismi tikanikligin nedeni ek radyolojik
degerlendirme yontemleri ve endoskopik bulgular yardimiyla da teshis edilebilir. Dogrulama,
kontrastli radyografi veya endoskopi yoluyla elde edilir. Yine de, endoskopide duodenumun
ikinci ve liglincii boliimleri goriintiilenemezse DW gozden kacabilir.DS’li, 6zellikle tekrarlayan
safrasiz kusma ile bagvuran olgularda, duodenal web tanilar1 gecikebilmektedir. DS’1i olgularda
cok sayida gastrointestinal komorbiditenin olmasmin bu durumun atlanmasina neden
olabilecegini diislinmekteyiz.
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ALLERJIK DOKUNTU iLE KARISTIRILAN FAKTISYEL DERMATIT OLGUSU

!Selin Akyiiz Oktay, 2Mehmet Ali Oktay

1Suluova Devlet Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Bilim Dali, Amasya
’Merzifon Kara Mustafa Pasa Devlet Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Bilim Dals,
Amasya

GIRIS: Faktisyel dermatit (FA), genelde altta yatan psikiyatrik bozuklugu olan hastalarin kasitli
olarak deri lezyonlar1 iiretmesinden kaynaklanan yapay bir deri hastaligidir. Hasta, bu
lezyonlar1 kendisi meydana getirdiginin tam olarak farkinda olmayabilir. Bu bozuklugun
ozellikle ¢cocuklarda ne kadar siklikta goriildiigii bilinmemektedir.

OLGU: 9 Yasinda erkek hasta son 6 aydir yiiziinde, gévdesinde ve bacaklarinda diizensiz
kasintisiz dokiintiiler olmasi nedeni ile basvurdu. Bu sikayetlerle ¢ok defa hastaneye basvuran
hastaya topikal steroidler, topikal nemlendiriciler, antibiyotikli pomadlar recete edildigi ve
dokiintiilerin alerjik olarak degerlendirilmesinden dolay1 antihistaminik baslanildig: 6grenildi.
Lezyonlarin genellikle gece saatlerinde ¢iktigi, yanma hissinin oldugu, okul saatlerinde yeni
lezyonlarin ortaya cikmadigi, ¢ocugun evde oldugu donemlerde ciktigi 6grenildi. Fizik
muayenesinde her iki yanak bolgesinde 0.5-1 cm kabuklanmis eski lezyonlar ve {ilsere kizarik
lezyonlarin oldugu, kollarinda bacaklarinda yer yer kizarik, kasintisiz, bazilar1 hiperpigmente,
0.5-1 cm boyutlarinda lezyonlar oldugu goriildii (resim 1). Hastanin sirtinda dokiintiistiniin
olmadigi, elinin yetisemedigi yerlerde dokiintiisiinlin olmadigr dikkati c¢ekti. Hastanin
dokiintiileri atipik formda ve kendinin erisebildigi yerlerde oldugu i¢in hastaya kendisinin bu
lezyonlar1 yapip yapilmadig soruldugunda kendisinin yapmadigini ifade etti. Hasta faktisyel
dermatit 6n tanisi ile dermatoloji ve cocuk psikiyatriye konsiilte edildi. Tanis1 diger boliimler
tarafindan dogrulandi. Cocuk psikiyatri tarafindan tedavisi diizenlendi. Kontrol
muayenelerinde yeni lezyonlar meydana gelmedigi izlendi. Sonug ve

TARTISMA: Faktisyel dermatit, hastalarin psikolojik bir ihtiyac1 karsilamak, dikkat ¢ekmek
veya sorumluluktan kagmak ic¢in bilingli olarak deri, sag, tirnak veya mukozada lezyonlar
olusturdugu psikokiitandz bir hastaliktir. Faktisyel dermatit 'nin en yiiksek prevalansi ergenlik
ile erken yetiskinlik dénemi arasindadir, bu durum kiiciik ¢ocuklarda nadiren rapor edilir. Tiim
hastalarimizda cinsel ve diger istismarlara dikkat edilmedilir. Cocuklarda cinsel ve fiziksel
istismar1 dikkatle dislanmalidir. Faktisyel dermatit bir diglama tanisidir. Bir¢ok dermatolojik
etyolojileri ve alerjik bulgular1 digslamak gerekmektedir. Multidispliner bir yaklasim gerekliligi
savunulmaktadir. Cocuk psikiaytri, dermatoloji, pediatrinin birlikteligi ile taniya varildigi
diistinilmektedir. Bizim olgumuzda da bu multidisipliner yaklagimin oldugunu savunmaktayiz.
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PROPITOZISLi OLGULARDA NADIR BiR SEBEP: LENFATIK
MALFORMASYON

'Ayse Oztiirk, 2Yunus Murat Akcabelen, 'Yesim Cetin, *Dilsad Aksoy, 3Solmaz
Celebi, ?Betiil Berrin Sevinir

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Bursa
3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Cocuklarda proptozis nedenleri arasinda maligniteler, travma, metabolik veya
inflamatuar hastaliklar ve vaskiiler lezyonlar yer alir. Burada hizli gelisen proptozis ile bagvuran
iki cocuk hastanin takdimi yapilmistir.

OLGU 1: On bir yasinda kiz hasta, sag gézde sislik, bas agris1 ve oksiiriik sikayetiyle basvurdu.
Fizik muayenesinde sag gozde proptozis ve hareket kisithligi vardi (Resim-1A). Kontrastli
orbita bilgisayatli tomografisinde pansiniizit saptandi (Resim-1B). Beyaz kiiresi 7,46x10"3/uL.
notrofil sayist 4,27x10"3/ul, sedimentasyon hizi 17 mm/saat, C-reaktif protein 11,1 mg/dL
olan hastada preseptal ve orbital seliilit acisindan sefotaksim ve klindamisin tedavileri baglandi.
Yedi gilinliik tedavi sonrasi enfeksiyon bulgular1 geriledi ancak gozdeki sislik devam etti.
Manyetik rezonans goriintilleme ve ultrasonografide (Resim-1C) orbita arkasinda internal
hemoraji iceren lenfatik malformasyon tespit edildi. Enfeksiyon tedavisi sonrasinda klinik
izleme alind1.

OLGU 2: On ii¢ yasinda kiz hasta, bir ay dnce sol goz ve ¢evresinde agr1 ve sislik nedeniyle dis
merkeze basvurdu. Oykiisiinde 2 y1l dnce de ayn1 gdzde sislik nedeniyle antibiyotik tedavisi
sislik ve proptozis vardi, goz hareketleri dogaldi. Diger sistemik muayeneleri normaldi (Resim-
2A). Beyaz kiiresi 7,72 x10"3/uL, nétrofil sayist 3,25x1073/uL, sedimentasyon hizi 40
mm/saat, C-reaktif protein negatifti. Periorbital ve preseptal seliilit 6n tanisi ile sefotaksim ve
klindamisin tedavileri baslandi. Yapilan manyetik rezonans incelemede belirgin kitle goriintiisii
yoktu, lenfatik malformasyon olarak degerlendirildi (Resim-2B ve 2C). On giinliik antibiyotik
tedavisi sonrasi, enfeksiyon bulgular1 geriledi ve hasta klinik izleme alind1.

SONUC VE TARTISMA: Propitozis, ¢cocuklarda 6zellikle tek tarafli oldugunda oncelikle
retinablastom, noroblastom veya rabdomyosarkom gibi embriyonel tiimoérleri diisiindiiriir.
Ancak lenfatik malformasyonlar da enfeksiyon, travma veya hemoraji etkisi ile proptozis
klinigine neden olabilirler. Enfeksiyonun tedavisinden sonra ayrintili radyolojik inceleme
yapilmal1 ve etyoloji arastirilmalidir.
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AGIR HIDROPS FETALIS iLE PREZENTE OLAN PRETERM MULTISISTEMIK
INFLAMATUAR SENDROMU (MIS-N) VAKASI

'Ipek Giiney Varal, 'Gaffari Tunc, ‘Pelin Dogan, 2Hazel Mahmat, *Tugba Giircan
Pamukcu

1Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklart ABD, Neonatoloji BD

2Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklart ABD

GIRIS: Covid-19 enfeksiyonu erigkinlere gore ¢ocuklarda daha hafif klinik bulgularla
seyretmesine ragmen, yenidoganlarda anneden gecen antikorlar aracigi ile olusan multisistemik
inflamasyon sendromuna (MIS-N) yol agabilmektedir. Asemptomatik seyredebildigi gibi
letarji, sepsis, solunum sikintisi, ates,hipoglisemi gibi farklt semptomlarla karsimiza
gelebilmektedir. Biz burada agir hidrops fetalisle prezente olan bir MIS-N olgusunu sunduk.

OLGU: Yirmi yedi yasindaki annenin ilk gebeliginden 32.gebelik haftasinda akut fetal distress
nedeniyle sezeryanla Apgar skorlar1 sirasiyla 1.,5. ve 10.dakika 0-1-lolarak dogan erkek
bebege dis merkezde kardiyopulmoner resiisitasyon uygulanmis. Dogumda soluk goriilmesi
iizerine  alinan  hemograminda  hemoglobin:1.6g/dl, = hematokrit:%7.3,  Lokosit
say1s1:20080/mm3, Trombosit say1s1:50000/mm3 olarak saptanmis ve dogum salonunda
transfiize edilerek hasta tarafimiza sevk edildi.Fizik muayenesinde kilo:2250gr(90p),
boy:44cm(50-90p), bas gevresi:31cm(50-90p) ve yaygin 6demi mevcuttu. Hidrops fetalis
olarak degerlendirilen hastaya parsiyel yiikseltici Exchange uygulandi. Solunum yetmezIligi
nedeniyle entiibe izlendi. Goriintiilemelerinde batin ve toraksta effiizyon, transfontanel
ultrasonografisinde Evre3 intraventrikuler hemoraji izlendi.izleminde aEEG’de nébetleri
olmasi iizerine antiepileptik tedavi baglandi. Ekokardiyografik incelemesi normaldi. Hipotansif
seyreden hastaya inotrop destegi saglandi. Laboratuvar bulgularindan BUN:35mg/dl,
kreatinin:1.7mg/dl, alblimin:1.6mg/dl, Ferritin:528ng/ml, D-dimer:8.2mcg/ml,
prokalsitonin:9.5ng/ml,  IL-6:16, LDH:1820u/L, Troponin:276ng/L, BNP:995pg/ml
geldi. Annenin ve bebegin kan kiiltiirlerinde lireme saptanmadi. Annenin gebeligindeki ve
postnatal hastadan gonderilen TORCH,Parvovirus ve metabolik tetkikleri normal
sonuc¢landi.Annenin indirekt coombs, hastanin direkt coombs testi negatif gelmesi ilizerine
immun hidrops fetalis tanis1 dislandi. Gebeligin ilk trimesterinda Covid PCR pozitifligi olan
annenin ve bebegin CovidIgG sirasiyla 917AU/ml(>50), 2324AU/ml iken IgM negatif olarak
sonuglandi. Olgumuz SARS-COV2IgG pozitifligi olmasi, akut faz reaktanlarinin
yiiksek,kardiyopulmoner,santral sinir sistemi, hematolojik tutulumu ve hidrops fetalisi
aciklayacak ek patoloji olmamasi nedeniyle MIS-N tanist aldi. Postnatal 4.gilinlinde IVIG ve
prednizolon bagslandi.Intrakraniyal kanamasi, trombositopenisi olmasi nedeniyle heparin
verilemedi.Tedavi sonrasi laboratuvar tetkiklerinde belirgin gerileme goriildii. Cekilen
kranialMR incelemesinde beyin parankimi diizeyinde yaygin kistik geniglemeler ve hemorajik
stvi saptandi.izleminde nobeti tekrarlamadi.Yutma disfonksiyonu olan hastaya Nissen
funduplikasyonu ile gastrostomi agilarak postnatal 108.giiniinde oksijensiz hasta taburcu edildi.
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TARTISMA: Son yillarda annenin gebelikte gecirdigi SARS-COV2 enfeksiyonu sirasinda
transplasental olarak antikor gegisine bagli oldugu disiiniillen MIS-N tanimlanmustir.
Patogenezi hala aydinlatilamayan MIS-N’nin klinik seyri de farkli olabilmektedir. Literatiirde
akut SARS-COV2 enfeksiyonuna bagli fetal kayiplar veya hidrops fetalis olabilecegi
bildirilmistir. Bizim vakamizda ise annenin I.trimesterde ge¢irdigi SARS-COV2
enfeksiyonuna bagl ge¢ donemde ¢ok agir bir hidrops fetalis klinigi ile karsimiza ¢ikmistir. Bu
olguda giiniimiizde hidrops fetalisin ayirici tanisinda MIS-N’nin akla gelmesi gerektigi
vurgulanmugtir.

Anahtar kelimeler: Anemi, covid-19, hidrops fetalis, MIS-N, yenidogan
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COCUKLUK CAGI LENFOMALARI VE SOLiD TUMORLERINDEN iYIiLESEN
HASTALARDA PUBERTAL GELISIMIN INCELENMESI

'Fevzi Avdogdu, 2Gékalp Aksoy, 2Fatma Aslan, *Erdal Eren, ?Betiil Sevinir

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 AD, Bursa

2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart AD Cocuk Onkolojisi BD,
Bursa

3Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart AD, Cocuk Endokrinolojisi
BD, Bursa

GIRIS VE AMAC: Merkezimizde lenfoma ve solid tiimor tedavisinden sonra kiir saglanan
hastalarda pubertal gelisimin belirlenmesi ve saglikli ¢ocuklarla karsilastirilmasi: amaglandi.

HASTALAR VE YONTEM: Bu ¢alismada en az 1 yildir tedavisiz izlenen pediatrik onkoloji
hastalarinda puberte bulgular1 degerlendirildi. Kronik hastaligi olmayan benzer yas ve cins
dagilimi olan ¢ocuklardan kontrol grubu olusturuldu. Hastalarin tani yasi, tani, evre, tedavi
bilgileri pediatrik onkoloji hasta kayitlarindan ¢ikarildi. Hastalar ve saglam cocuklar iki kez
puberte bulgular1 agisindan muayene edildi. Antropometrik Slgiimler ve Tanner evrelemesi
yapildi. Erkek c¢ocuklarda Prader orsidometresi ile testis voliimii belirlendi. Dosya

kayitlarindaki rutin tiroid tarama sonuglari, bazi hastalarda FSH, LH ve hormon sonuglari
kaydedildi.

BULGULAR: Kriterlere uyan 101 hasta (E/K:55/46) tedavi kesiminden ortalama 3.96+2.75 yil
sonra degerlendirildi. Tan1 sirasinda yas ortalamasi 7.04+4.26 yil olup %44.6’s1 bes yasindan
kiigiik, %33.7’si 6-9 yas arasinda, % 21.8’1 10 yasindan blyiiktii. Calisma sirasinda yas
ortalamast 11.84+£3.42 (6-17.70) yil idi. Hastalarin %28.7’sinde lenfoma (Hodgkin
lenfoma:16,NHL:13), %25.6’sinda santral sinir sistemi tiimorii, %22.8’inde ekstrakraniyal
solid tlimorler, %12’sinde germ hiicreli tiimdrler, 10.9’unda diger tiimorler tanimlandi.
Olgularin %84.2°si kemoterapi, % 45.5’1 radyoterapi almisti. Caligma doneminde hastalarin
%14’ linde boy kisalig1, % 13’linde malniitrisyon mevcuttu. (P:0.1 ve P0.003). Hipotiroidi orani
%22.7 (Primer hipotiroidi %11.9, santral hipotiroidi %10.8) bulundu. Olgularin %17.8’inde
hipofizer yetmezlik saptandi. i1k degerlendirmede vaka grubunun % 36.6’s1, kontrol grubunun
%18.8’1 prepubertal asamada iken ikinci muayenede bu oran %27.7 ve %12.87 olarak belirlendi
(P:0.06). Hastalarin %54.3’linde menars tanimlandi. Hasta grubunda ortalama menars yast
12.51£1.61 yil (smirlar: 9-17y), kontrol grubunda 12.01+1.17 yi1l bulundu (p:0.14). Hasta
grubunda testis voliimii ilk muayenede 7.50+6.78 ml kontrol grubunda 11.44+8.26 ml, ikinci
muayenede hasta grubunda 8.85+7.47, kontrol grubunda 13.40+8.29 ml bulundu (
p:0.002).Sonu¢ ve yorum: Pediatrik onkoloji hastalarinda pubertal gelisime etkisi olacak
endokrinolojik gec etkiler sik goriilmiistiir. Kizlarda menars yast saglikli cocuklarla benzerdir.
Erkek hastalarda testis voliimii saglam ¢ocuklara gore anlamli derecede disiiktiir. Alkilleyici
ajanlarin rolii oldugu diisiiniilmiistir.
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PERSISTAN MULLERIAN KANAL SENDROMU

!Sibel Baykut, !Kadriye Cansu Sahin, 'Erdal Eren, 2Mehmet Emin Balkan, 2Nizamettin
Kili¢

'Uludag Universitesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilimdali
2Uludag Universitesi Cocuk Urolojisi

GIRIS: Persistan miilleryan kanal sendromu (PMKS), erkek fenotipinde tuba uterina, uterus ve
vajenin 1/3 tist kismi gibi miilleryan artiklarin bulundugu bir sendromdur. Hastalar genellikle
normal erkek goriiniimiinde olup tek ya da iki tarafli inmemis testisle birliktedir. Burada
PMKS’1i bir olgu sunulacaktirOlgu sunumu: Bir buguk yasinda erkek hasta sol inmemis, sag
nonpalpabl testis ile bagvurmustu. Mikropenis saptanmayan olguda skrotal gelisim olup cerrahi
girisimde bilateral i¢ ring agzinda testis dokusu palpe edilmedi. Laparoskopik rapor “Testis
boyutu iyi ancak testise baglantili tuba uterina benzeri yap1 ve bagka bir testis benzeri kii¢lik
doku mevcut saptandi. Sol testis ¢ekildiginde sag testis de ¢ekiliyor, mesane arkasinda
rudimente bir uterus ve uterusdan her iki testise uzanan tubal yapilar mevcut.” seklinde idi.
Diseksiyonda distalinde vajen goriilmiis. Vas deferenslerin kanlanmasi bozulmasin diye eksize
edilmemis. Rudimente uterus eksize edilmemis Postop testisler skrotumda indirilmis. Biyopsi
doku orneklerinde over dokusu gozlenmemistir. Sekiz yasinda iken yapilan skrotal ultrasonda
sag testis izlenmeyip sol testis, sol hemiskrotal kesede izlenmisti. Kromozom analizi 46 XY,
SRY (+) saptandi. On bir yasindaki son bagvurusunda agirlik 43 kg (SDS: 0,33), boy 148 cm
(SDS: 0,26), VKI 19,63 kg/m2 (SDS:0,34), penis boyu 8 cm, sol testis 8 ml, sag palpe
edilemedi. FSH 1,211w/L, LH 0,381u/L, 6stradiol 11ng/L (11-44), total testosteron 20 ng/dl (26-
800ng/dl), AMH 50 ug/L(32-262ug/L), inhibin B 240 ng/L(105-405ng/L) olarak saptandi.

SONUC: PMDS nadir goriilen bir klinik tablo olup genelde inmemis testis arastirilirken tani
alir. Eriskinlerin %33"linde testis malign dejenerasyonu goriiliir. Miillerian tiirevlerinin kanseri
daha az siklikta goriiliir. Dogurganlik nadirdir, ancak en az bir testis skrotal ise ve bosaltim
kanallar1 saglamsa miimkiindjir.

Kaynaklar:1)Divya Renu, B Ganesh Rao, K Ranganath, Namitha Department of

Radiodiagnosis, Persistent mullerian duct syndrome, CC BY-NC-ND 4.0 ¢ Indian J Radiol
Imaging 2010; 20(01): 72-74DOI: 10.4103/0971-3026.59761
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YENIDOGAN METABOLIK TARAMASINDAN TANI ALAN BiR METIiYONIN
ADENOSILTRANSFERAZ EKSIKLiGi OLGUSU

'Ayse Cavidan Sonkur, ?Ayse Cavidan Sonkur, 2Sahin Erdél

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Metabolizma
2Uludag Univeristesi T1p Fakiiltesi Cocuk Metabolizma

GIRIS: Metiyonin adenosiltransferaz eksikligine bagli hipermetioninemi, enzim aktivitesinin
kismi inaktivasyonu nedeniyle genellikle iy1 huylu olan izole hepatik hipermetioninemi ile
sonuc¢lanan nadir bir metabolik bozukluktur. Metiyonin adenosiltransferaz eksikligi MAT1A
genindeki mutasyonlara bagli olusur. Yenidogan taramasinda hipermetiyonineminin en sik
nedenidir. Heterozigot bireyler genellikle asemptomatiktir. Buna karsilik, homozigot veya
bilesik heterozigot bireyler ciddi norolojik semptomlar gelistirebilir. Hastalarda garip bir
kokuya ve/veya beyin demiyelinizasyonuna neden olabilmektedir. Diinya ¢apinda bialelik
varyantlar1 olan 70'den az vaka bildirilmistir (1). Metiyonin seviyeleri 500—600 pmol/L'nin
iizerindeyse, metiyonin acisindan kisith bir diyet onerilir.

OLGU: 1 ay 8 giinliik kiz hasta dogdugu hastanede rutin tandem analizi yapilmakta oldugundan
metiyonin seviyesi 601umol/L saptandigi i¢in tarafimiza yonlendirilmistir. 30 yas anneden
G4P4Y2A2 olarak C/S ile 37 haftalik 2970 gr agirhiginda dogmustur. Anne baba arasinda 4.
kusaktan akrabalik olan hastanin aile Oykiisiinde 3. kusak bir akrabasinda zeka geriligi vardir.
Fizik muayenesinde sistem muayeneleri normal saptanmistir, hepatomegalisi yoktur ve su an 5
aylik olan hastanin néromotor gelisimi normaldir. Hastanemizde yapilan tetkiklerinde kan
metionin: 599 pmol/L (iist sinir 42), ast alt: normal, biluribinler-ggt: normal, ck normal, laktat
normaldir. Vitamin B12 408 ng/L, fa: 12,5 ug/L (normal), homosistein: 23,6umol/L yiiksek
olarak saptandi. Hastanin g6z muayenesi normal, eko: PFO (2 yasinda kontrol) saptanmustir.
Metiyonin metabolizmasi bozukluklarina yonelik yapilan genetik analizde MATI1A geni;
NM 000429.3 ¢.595C>T (p.Argl99Cys) homozigot, patojenik mutasyonu saptanarak tanisi
kesinlestirilmistir. Hastanin S-adenosylmethionine (AdoMet) and S-adenosylhomocysteine
(AdoHcy) diizeylerinin ¢alisilmasi i¢in yurt disina kan gonderilmesi planlanmistir. Hastaya
vitamin B6 tedavisi baglanmistir ve metionin diizeyleri ve hastanin bulgular1 yakin takip
edilmektedir. Aile taramasi yapilmaktadir.

TARTISMA SONUC: Ulkemizde yenidogan metabolik taramasina tandem testinin eklenmesi
bircok metabolik hastaligin erken tani ve tedavisini miimkiin kilacaktir.

Kaynaklar: 1-Hiibner V, Hannibal L, Janzen N, Griinert SC, Freisinger P. Methionine
Adenosyltransferase I/111 Deficiency Detected by Newborn Screening. Genes (Basel). 2022 Jun
27;13(7):1163. doi: 10.3390/genes13071163. PMID: 35885946; PMCID: PMC9323693. 2-
Couce ML, Boveda MD, Castifieiras DE, Corrales FJ, Mora MI, Fraga JM, Mudd SH.
Hypermethioninaemia due to methionine adenosyltransferase I/l1I1 (MAT I/111) deficiency:
diagnosis in an expanded neonatal screening programme. J Inherit Metab Dis. 2008 Dec;31
Suppl 2:5233-9. doi: 10.1007/s10545-008-0811-3. Epub 2008 May 20. PMID: 18500573.
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TEDAVIYE DIRENCLI EOZINOFILiK ASTIMDA MEPOLIiZUMAB KULLANIMI:
BiR OLGU SUNUMU

1Zuhal Karali, 'Siikrii Cekic, 'Yakup Camtez, 'Nihat Sapan

'Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali,
Cocuk Alerji Bilim Dal1, Bursa

GIRIS: Astim hava yollarinin kronik, tekrarlayan, geri doniisiimlii enflamatuvar bir hastaligidir.
Biyolojik ajanlardan interlokin-5 antagonisti olan mepolizumab, siddetli eozinofilik astimi olan
hastalarin tedavisinde kullanilmaktadir.

OLGU: On dort yasinda erkek hasta, 4 yasindan itibaren ev tozu akar duyarliligi, alerjik rinit
ve astim tanilar ile takip edilmektedir. Inhale steroid+uzun etkili beta2 agonist, montelukast ve
nasal steroid tedavilerini diizenli kullanmasina ragmen astim1 kontrol altina alinamadig i¢in
tedavisine omalizumab eklendi. Uygulanan tedavilere ragmen tam kontrol saglanamadig1 ve
periferik kanda eozinofili 1700 /mm3 (%17 eozinofil) oldugu icin omalizumab kesilerek
mepolizumab baslandi. Mepolizumab, 100 mg/doz 4 haftada bir subkutan olarak uygulandu.
Herhangi bir yan etki gelismeyen hastanin 2. doz tedavi sonrast solunum fonksiyon testinde,
astim kontrolii ve nazal semptomlarinda belirgin diizelme saptandi (Tablo 1).

TARTISMA: Mepolizumab tedavisi standart tedavilerle yeterince kontrol altina alinamayan,
eozinofilik astim tanili hastalarda etkili bir tedavi segenegidir.
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COK ERKEN BASLANGICLI INFLAMATUVAR BARSAK HASTALIGI iLE
GELEN PROLIDAZ EKSIKLiGi OLGUSU

!Berra Nur Aksakal, 2Zeren Baris, 2Y usuf Aydemir

Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 ABD,
Eskisehir

2Eskigehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji BD,
Eskisehir

GIRIS: Prolidaz eksikligi oldukca nadir, otozomal resesif gecisli kalitsal bir hastaliktir. Prolidaz
eksikligi mental gerilik, tekrarlayan infeksiyonlar ve deri lezyonlar ile karakterizedir. Bu
yazida ¢ok erken baslangicli inflamatuar barsak hastaligi (IBH) klinigi ile bagvuran ve “Whole
exom sequencing” (WES) genetik testi sonucu tani alan bir olgu sunulmustur.

OLGU: 37 haftada NSVY ile dogan, prenatal ve postnatal dykiisiinde 6zellik olmayan, anne-
baba arasinda akrabalik olmayan 5 aylik kiz hasta kronik ishal sikayeti ile basvurdu. Giinde
yaklagik 8-10 kez yesil renkli, kopiiklii, mukuslu digkilamasi, kilo alamama sikayeti oldugu,
tekrarlayan bronsit ve otit gecirdigi, 2 aylikken yiiziinde ddkiintiiler oldugu, agizda ara ara
pamukcuk ciktig1 6grenildi. Fizik muayenesinde viicut agirhigi 4,7 kg (<3p) olup, cilt rengi
soluk, kulaklar diisiik yerlesimli, hipotelorizm ve ¢omak parmak mevcut, alin belirgin, ciltte
lezyon yok idi. Karaciger ve dalak kot alti 2cm ele geliyor, traube kapali, diger sistemik
muayenesi olagan idi. IBH 6n tams1 ile yapilan 6zofagogastroduodenoskopi normaldi,
kolonoskopi sonucu splenik fleksuraya kadar vaskiiler goriinim kaybolmus, hafif 6demli,
rektumda 1ki adet aftoz iilsere alan ve mukoza Odemli izlendi. Histopatolojik
degerlendirmesinde gastrik inflamasyon, bulbusta villuslarda subtotal atrofi ve distal kolon
orneklerinde 6zellikle rektum lokalizasyonunda ise kronik degisikliklerin eslik ettigi aktif kolit
tablosu mevcuttu. Hastaya IBH tanisiyla prednizolon ve mesalazin tedavileri baslandi.
Tedaviyle yakinmalar1 diizeldi. Regiilatuvar T hiicre, adaptif immiin bozukluklar ve fagositoz
defektleri 6n planda olmak lizere WES istendi. Genetik sonucu TNFRSF13B heterozigotlugu
(CVID) ve prolidaz eksikligi (AR) PEPD geni yiiksek olasilikla patojenik olarak sonuglandi.
PEPD gen mutasyonu olan hastanin anne ve babasinin genetik testleri istendi ve PEPD gen
heterozigot oldugu goriildi. Tetkiklerin sonucunda agir kombine immiin yetmezlik olarak
degerlendirilen hastaya IVIG tedavisi baglandi. Hasta IVIG ve IBH tedavisi ile yakinmasi
olmadan aralikli kontrollerini stirdiirmektedir.

SONUC: Prolidaz eksikligi literatiirde 100'den az vakada tanimlanmis ¢ok nadir goriilen
genetik bir hastaliktir. En sik fasial dismorfizm ve dermatolojik belirtilerle kendini gdsterir.
Mental gerilik ve tekrarlayan infeksiyonlar da bildirilmistir. Gastrointestinal belirtiler ¢ok erken
baslangichi IBH benzeri bir klinikle karakterize olup literatiirde 4 vaka bildirilmistir. GIS
tutulumunun IBH gibi tedavi edilmesi onerilmektedir. Bu olgu nadir gériilen ¢ok erken
baslangigli IBH nin yine gok nadir bir nedeni olarak Prolidaz eksikligi olmasi ve molekiiler
genetigin roliinii gdstermek i¢in sunulmustur.
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YUMUSAK DOKU ENFEKSIYONU iLE KARISABILEN TINEA KAPITIiS OLGUSU

Tugba Erem, Berra Nur Aksakal, ?Yal¢in Kara, 2Mahmut Can Kizil, >Ersoy Acer,
2Omer Kihg, “Ener Cagr1 Dinleyici

Eskisehir Osmangazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 ABD,
Eskisehir

2Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklar1, Eskisehir
3Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar, Eskisehir
*Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim, Eskisehir

GIRIS: Cocuklarda, fungal infeksiyonlarin klinik 6zellikleri ve sikliklari eriskinlere gore
degiskenlik gosterir. Fungal infeksiyonlar yiizeyel formlardan, derin ve sistemik formlara dogru
genis bir spektrumu kapsarlar. Tinea kapitis sacli deride pediatrik donemde sik goriilen bir
dermatofit infeksiyonudur. Cocuklarda sik karsilasilan dermafitlerden tinea kapitis olgusundan
bahsetmek istiyoruz.

OLGU SUNUMU: Bilinen bir hastalig1 olmayan 3 yasinda kiz hasta 20 gilindiir olan yiiziinde
ve sagli deride olan lezyonlar nedeniyle cocuk enfeksiyon polikinigimize basvurdu. Alinan
anamnezde eslik eden ek semptomlar yoktu. Hastanin lezyonlar ilk once yiiziinde sonrasinda
sacgl deride goriilmesi {lizerine dis saglik kurulusunda lokal ve sistemik antibiyoterapi verildigi
ancak tedaviye ragmen lezyonlarin gerilememesi iizerine tarafimiza basvurdugu Ogrenildi.
Hastanin fizik muayenesinde sol kas iizerine ve sacli deride eritemli skuamli plaklar mevcuttu.
Mevcut klinik ile Deri ve Ziihrevi Anabilim Dali’na konsiilte edildi. Wood incelemede yesil
floresans verdigi, nativ preparatin pozitif oldugu goriildii. Oral terbinafin tedavisi baglanildi,
sacli deri i¢in ketokonazol sampuan kullanilmasi onerildi. Hasta, 1 hafta sonra kontrol plani ile
takibe alindi.

TARTISMA: Tinea capitis, pediatrik popiilasyonda yliksek prevalansa sahip bir dermatofit
enfeksiyonudur. Epidemiyolojisi, diinya ¢apinda artan niifus gocii nedeniyle son yillarda
degismistir. Genellikle 3-7 yas arasi ¢ocuklarda goriiliirken, 2 yas altt ¢ocuklarda nadiren
bildirilmektedir. Klinik belirtiler degiskendir ve nedensel ajana baglidir. Etken maddenin
tanimlanmasi, pediatrik popiilasyonda spesifik ve giivenli olan uygun antifungal tedavinin
yonlendirilmesine olanak tanir. Tinea kapitis, ¢ocukluk ¢aginda diger kafa derisi patolojilerine
benzer olmasi nedeniyle ayirici tanida akilda bulundurulmalidir.
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KEMIK iLiGi TRANSPLANTASYONU SONRASI iNFLUENZA iLiSKiLi
HEMOLITIK UREMIiK SENDROM OLGUSU

'Dilara Ulgen, *Riiveyda Giilmez, ’Esra Karabag Yilmaz, ‘Ekin Nurhan, *Ahsen

Colakoglu, 3Siiheyla Ocak

{stanbul Universitesi - Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
Anabilim Dali, Istanbul

?[stanbul Universitesi - Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
Anabilim Dali, Cocuk Nefroloji Bilim Dal1, Istanbul

3istanbul Universitesi - Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar
Anabilim Dali, Cocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dals, Istanbul

GIRIS: Hemolitik iiremik sendrom (HUS), mikroanjiyopatik hemolitik anemi, trombositopeni
ve akut bobrek hasariyla karakterize klinik tablodur. Giincel siniflamaya gore; enfeksiyon
iliskili HUS (Shiga-toksin, pnémokok ve influenza iliskili), atipik HUS (en sik kompleman
iliskili) ve sekonder HUS (ilaglar, kanserler, kemik iligi transplantasyonu (KiT), solid organ
transplantasyonu ve otoimmdiin hastaliklar) olarak ii¢ gruba ayrilir. Etiyolojiye gore hastaligin
seyri ve tedavi yaklagimi degismektedir.

OLGU: Hepatosplenik lenfoma nedeniyle 1 y1l 5nce KIT yapilan 13 yasinda kiz hasta, 2 giindiir
devam eden ates, Oksiiriik, kusma ve idrar miktarinda azalma yakinmasiyla basvurdu.
Posttransplant donemde graft versus host hastaligi nedeniyle steroid ve siklosporin tedavisi
almis, 2 ay once sonlandirilmisti. Ailede bilinen bobrek hastaligi, diyaliz veya bobrek nakli
Oykisii yoktu. Fizik muayenesinde, periorbital ve pretibial 6demi, tartisinda bilinen kilosuna
gore %5 artis (26 kg, boy yasina gore -0,6 SDS) vardi, boyu 132 cm (-4,3 SDS), viicut 1s1s1
380C, kan basinc1 160/110 mmHg (>95P+12mmHg), {ist solunum yolu enfeksiyonu bulgulari,
sag akcigerde solunum seslerinde azalma ve krepitan raller mevcuttu. Laboratuvarinda, anemi
(hemoglobin 9,2 g/dL), trombositopeni (129.000 103/uL) ve serum kreatininde eski degerlerine
gore %50 artis (0,6 mg/dl), hipoalbiiminemi (3.2 g/dL) ve LDH yiiksekligi (500 U/L) vardi.
Lékosit sayis1 (11,700 103/uL) ve iirik asit diizeyi (4,8 mg/dl) normaldi. Idrarinda proteiniiri
(protein/kreatinin 30 mg/mg) ve hematiiri mevcuttu. Kompleman diizeyleri (C3-C4) normal,
ANA pozitif (1/640), antiDsDNA negatif saptandi. Nazofaringeal siiriintlisiinde influenza-PCR
pozitifti. Izleminde hemoglobin ve trombositlerde azalma, LDH’da artis goriildii. Direk
Coombs pozitif, haptoglobulin diisiik (0.2 g/L, N:0.3-2 g/L) ve retikiilosit hafif yiiksek (%2)
saptandi. Bisitopeni nedeniyle kemik iligi aspirasyonu yapildi, primer hastalik niiksii
diisiiniilmedi. Bisitopeniye ilaveten hipertansiyon, proteiniiri, hematiiri ve kreatininde artig
olmasi nedeniyle trombotik mikroanjiopati (TMA) diisiintildii. TMA ayirici tanisi agisindan
degerlendirilen koagiilasyon parametreleri ve ADAMTS-13 aktivitesi normaldi. Bobrek
biyopsisi TMA ile uyumluydu. Diyare dykiisiiniin olmamastyla STEC-HUS dislands, influenza-
PCR ve direk coombs pozitifligi nedeniyle influenza iliskili HUS diisiiniildii. Ancak KiT ve
ilag iliskili HUS tamamiyla dislanamadi. Destek tedavisiyle klinik ve hematolojik diizelme
goriildii, serum kreatinin geriledi (0,3 mg/dl), hemodiyaliz gereksinimi olmada.

TARTISMA VE SONUC: Sonug olarak, bisitopeni saptanan KiT yapilan hastalarda primer
hastaligin niiksii disinda HUS ayiric1 tanida diisiiniilmelidir. Bu hastalarda TMA bulgularinin
silik olabilecegi gbz oniinde bulundurulmali, klinik ve laboratuvar tetkikleri yakin
izlenmelidir.
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NADIR BiR PRIMER iIMMUN YETMEZLIK: BENTA HASTALIGI

'Gozde Ozkan, 'Yasin Karali, Sara Sebnem Kihg Giiltekin

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Immiinoloji Bilim Dali

GIRIS: BENTA hastaligi, Caspase recruitment domain 11 protein (CARDI11 ) genindeki
germline heterozigot fonksiyon kazanimi mutasyonlarina bagli, B-hiicresi ekspresyonu artmasi,
NF-xB ve T-hiicresi anerjisi olarak adlandirilan konjenital B-hiicresi lenfoproliferatif
bozuklugu ile iliskili bir immiin yetmezliktir. Hafif immiin yetmezIik, intrinsik B- ve T-hiicresi
sinyal anormallikleri hastaliginin karakteristigidir.

OLGU: On ii¢ aylik erkek hasta splenomegali ve lenfadenopati nedeniyle tarafimiza refere
edilmisti. Oz gegmis ve soy ge¢misinde dzellik yoktu. Fizik muayenede; servikal, preaurikular
ve oksipital bolgede multipl lenfadenopati ve splenomegalisi vardi. Laboratuvarinda; Lokosit
9570 mm3, Absolii nétrofil sayis1 2600 mm3, Absolii lenfosit sayis1 6470 mm3, HGB 9.4 g/1,
PLT 162000 mm3 idi. Akut faz reaktanlar1 ve diger enfeksiyoz parametreler negatif idi. Ig G
1570 mg/dl (605-1430), IgA 53 mg/dl (30-107), Ig M 51 mg/dl (66-228)idi. Lenfosit alt
gruplarinda CD3:9%50.8, CD4:%13.1 CD8:%32.4 CD4/CD8:0.4 CD19:%41.9 CD3+CD4-
CD8-TCR% 2.9 olarak saptandi. Hastanin genetik analizinde CARDI1 geninde c.752T>C
(p.Leu251Pro) heterozigot varyant saptandi. Sirolimus tedavisi baslanilan ve 4 aydir takip
edilen hastanin splenomegalisinde ve lenfadenopatilerinde gerileme goriildii.

TARTISMA: BENTA hastaliginda yasamin ilk yilinda, splenomegali ve lenfadenopati ile
iliskili masif B hiicreli lenfositoz vardir. Asir1 B hiicresi birikimine ragmen, otoimmiinite
belirtileri biiyiik Ol¢iide yoktur. Tedavide enfeksiyonlara ve B hiicreli kanser gelisim
belirtilerine kars1 izlem temel yaklagimdir.
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YENIDOGAN HASTADA KOLISTIiN iLE BASARILI HIZLI INTRAVENOZ
DESENSITIZASYON

'Gozde Ozkan, 'Siikrii Cekic, ‘Zuhal Karah, 'Yakup Camtez, ‘Nihat Sapan, 2Cansu
Sivrikaya Yildirim, ’Kevser Elmas Ustiin, 2Salih Cagr1 Cakar, *Hilal Ozkan, *Nilgiin
Koksal

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilim Dal1
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dali

GIRIS: Kolistin direngli gram negatif bakterilerin tedavisinde kullanilan polimiksin grubu bir
antibiyotiktir. Kolistine karsi ila¢ asir1 duyarlilik reaksiyonlar1 nadirdir (1, 2). Burada, kolistine
kars1 erken ilag reaksiyonu gelisen ve hizli desensitizasyonla kolistin tedavisi bagarili sekilde
uygulanan yenidogan déneminde bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: 25 yas anneden 40. haftada tek ventrikiil, pulmoner atrezi, ASD tanilar1 ile dogmus kiz
hasta. Yenidogan yogun bakimda erken neonatal sepsis tanisi izlenmekteydi. Amikasin ve
piperasilin tazobaktam antibiyoterapileri almakta iken kan kiiltiiriinde pseudomonas aeruginosa
ve klebsiella tiremesi oldugu icin tedavi vankomisin ve meropenem olarak degistirilmis.
Vankomisin infuzyonu bitiminden yaklagik 40 dakika sonra hastanin yiiziinde ve gogsilinde
makiiler dokiintiileri olmasi1 iizerine vankomisin tedavisi teikoplanin ile degistirilmis.
Teikoplanin 5. dozunda infuzyonun 3.saatinde yiiz ve gévdede benzer makiiler dokiintiileri olan
hastada ilag kesilerek kolistin tedavisine baslandi. Kolisitin tedavisi 3.dozunda infuzyonun
2.saatinde dokiintiileri gelisen hastaya, tedavinin devami i¢in kolistin desensitizasyonu
yapilmasi kararlastirildi. Literatiirde 17 yasinda kistik fibrozis tanili, ¢oklu ilag alerjisi olan 1
hastaya yapilan desensitizasyon protokolii mevcuttu (3). Literatiirde basar1 ile uygulanmis olan
protokol hastanin almasi gereken dozuna ve viicut agirhigina gore revize edilerek uygulandi.
(Tablol) Infuzyonlar sirasinda hastada herhangi bir reaksiyon goriilmedi. Sonraki tedavi
dozlarini 4 saatlik infuzyon ile herhangi bir premedikasyon olmadan almaya devam etti.

SONUC: Kolistine kars1 hizl1 intravendz desensitizasyon ilaca karsi ani asir1 duyarlilik gosteren
hastalarda uygulanabilir. Yenidogan doneminde ila¢ reaksiyonlar1 ¢cocukluk ¢agina gore cok
daha nadir goriilmektedir (4). Bununla birlikte son 20 yilda karbapenemlere kars1 artan direng
ve terapotik seceneklerin azligi nedeniyle direngli gram negatif bakteriler yenidogan yogun
bakimlarda en biiyiik tehdit haline gelmistir ve kolisitin tedavisi basarisi ytliksektir (5). Sunulan
olgu kolistinle desensitizasyon bildirilen ilk yenidogan olgusudur.
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Basamak Siire(dakika) Konsantrasyon{mg/ml) Hacim(ml) Doz(mg) Kiimilatif doz(mg)

2 15 0,008 2 0,003 0,0045

4 15 0,006 8 0,012 0,0225

6 15 0,02 1 0,005 0,0515

8 15 0,02 4 0,02 0,815

10 15 0,02 16 0,08 0,2015

12 15 0,64 2 0,32 0,6815

14 15 0,64 8 1,28 2,6015
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KARACIGER YETMEZLIiGI iLE BASVURAN HASTALARDA MERKEZiMiZDE
UYGULADIGIMIZ PLAZMAFEREZ DENEYIiMi

'Enes Turan, ‘Taner Ozgiir, ‘Ismail Erokutan, ‘Ebru Tayfun Sentiirk, 2Derya Altay,
*Hanife Aysegiil Arsoy, *Niliifer Ulkii Sahin, 'Tanju Miinevver Ozkan

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Erciyes Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Kayseri
3Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Bursa

GIRIS: Akut karaciger yetmezligi, nadir gériilen, izl seyirli ve yiiksek mortalite riski tastyan,
sagliklh karaciger hiicrelerinin agir derecede zedelenmesi veya oliimii sonucunda karaciger
islevlerinin hizla bozuldugu bir tablodur. Onceden karaciger hastalig1 olmayan saglikli kisilerde
goriilen ani yetmezlik tipi olarak tanimlanir. Klinik tabloya sebep olabilecek olasi hastaliklar;
yenidogan doneminde metabolik hastaliklar, daha biiyiik ¢cocuklarda ise enfeksiyonlar, ilaglar,
toksinler, otoimmiinite ve wilson hastaligidir.

GEREC ve YONTEM: 2014-2023 yillar1 arasinda akut karaciger yetmezligi ile basvuran,
terapotik ve koprii amagli segici plazmaferez uygulanan olgular ¢calismaya alinmastir.

SONUCLAR: Akut karaciger yetmezligi ile bagvuran 26 hasta calismaya alindi. Hastalarimizin
16 ‘s1 kiz 10’u erkek idi. Hastalarimizin yaglar1 5 ay ile 17 yas arasindaydi. Hastalarimizin 3'er
tanesi otoimmun hepatit ve toksik hepatit, 5'1 kritojenik, 4’ii PFIC, 7’si dekompanse Wilson
hastaligi, 1’er tanesi de bilier atrezi, kistik fibrozis, alagille sendromu ve BRIC tanilari
mevcuttu. Hastalarimiza ortalama segici plazma degisimi/plazmaferez yatislarinin 24 ile 72.
saati arasinda baglandi. Hastalarimiza ortalama 1 ile 54 dongii segici plazma
degisimi/plazmaferez yapildi. Hastalarimizin giris degerleri; total bilirubin: 0,67- 54.8 mg/dl,
direkt bilirubin: 0,3-34,8, AST: 25-4897 IU/L, ALT: 19-4137 IU/L, PT: 11,7-41,1 sn, PT%:
13,3-99,8, INR: 0,96-4,58, Amonyak: 57-648 mg/dl, Albiimin: 1,9-4,1 mg/dl arasinda idi.
Hastalarimizin ¢ikis degerleri; total bilirubin: 1-50,6 mg/dl, direkt bilirubin: 0,7-31,4, AST: 23-
947 1U/L, ALT: 20-1001 1U/L, PT: 10,8-58,7 sn, PT%: 10-121,6, INR: 0,8-3,6, Amonyak: 45-
176 mg/dl, Albiimin: 2,9-5,3 mg/dl arasindaydi. Genel olarak hastalarda laboratuvar
degerlerinde diizelme goriildii. Hepatotoksisiteye bagli akut karaciger yetmezligi tablosunda
plazma degisimi isleminin basarili oldugu goriildii. Olgularin 5 (%19,2)’1 exitus oldu. Exitus
olanlarin 3’1l kriptojenikti. Akut karaciger yetmezligi kliniginde olup segici plazma
degisimi/plazmaferez uyguladigimiz 10 (%38,4) olguya karaciger nakli yapildi.

TARTISMA: Karaciger destek sistemlerine son yillarda daha fazla ilgi duyulmaya baslanmstir.
Bu destek sistemlerle, bilinen karaciger hastaligi olmayip toksik madde alimi ile gelisen akut
karaciger yetmezliklerinde tamamen tedavi edici olabilmektedir. Ayrica kronik karaciger
hastalig1 olup primer nedenle veya araya girebilecek enfeksiyon ve benzeri etkenler sebebiyle
dekompanse faza gegen hastalarda nakil siirecine kadar koprii tedavisi olabilecegi
goriilmektedir.

156



19. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB102

COCUKLUK CAGINDA SAFRA TASI: 5 YILLIK TEK MERKEZ DENEYiMi

'Ismail Erokutan, ‘Taner Ozgiir, 'Enes Turan, ‘Ebru Tayfun Sentiirk, 'Tanju Basarir
Ozkan

'Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji Bilim Dal1, Bursa

GIRIS VE AMAC: Safra tas1 insidansi ¢ocuklarda son yillarda giderek artmaktadir. Bu artis
sadece goriintiileme yontemlerinin kullaniminin artmasina bagli olmayip, risk faktorlerindeki
degisikliklerle de ilgilidir. Amacimiz son 5 yilda safra tas1 saptanan hastalari risk faktorleri,
klinik durumlar1 ve tedavileri yoniinden degerlendirmekti.

GEREC VE YONTEM: Ocak 2018 — Ocak 2023 tarihleri arasinda hastanemiz Cocuk
Gastroenteroloji polikliniginde safra tasi nedeniyle izlenen 0-18 yas grubu hastalar dosya
kayitlarindan geriye doniik olarak incelenmistir.

SONUCLAR: Tani1 yas1 ortalamasi kizlarda (n: 56 %53.8) 8.77 ; erkeklerde (n: 48 %46.2) 6.75
idi. Hastalarin %59.6’sinin yakinmast mevcuttu. Risk faktorlerine bakildiginda hastalarda
ailede safra tas1 Oykiisii %13.5; obezite %11.5 ; hemolitik hastalik %7.7 ; ilag kullanimi
(Seftriakson) %4.8 ; TPN alim1 %7.7 ; kronik karaciger hastalig1 %4.8 saptandi. 3 hastada alfa-
1 antitripsin eksikligi goriildii. Olgularda safra kesesinde tek tas insidans1 %36.5 ; multiple tas
%47.1; safra camuru da %?23.1 olarak saptandi. Tedaviye bakildiginda ursodeoksikolik asit
hastalarin %85.6’sina baslandi. Olgularin %65.4’1 bu tedaviden fayda gérmedi. Hastalarin
%26’s1na kolesistektomi uygulandi. Ayrica 2 hastaya da diagnostik ve tedavi amacli ERCP
yapildi.

TARTISMA: Olgularimizda obezite ve ailede safra tas1 Oykiisii en sik risk faktorleri olarak
gbze carpmaktadir. Hastalarin onemli bir kisminin kolesistektomiye gittigi goriilmiistiir.
Cocuklarda safra taslari ile ilgili olarak obeziteye yonelik koruyucu dnlemlere dikkat edilmesi
cok onemli olmakla beraber, safra tasi tedavisi yonetimi i¢in de daha ¢ok caligmalara ihtiyag
vardir.
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INFLAMATUAR BAGIRSAK HASTALIGI TANISIYLA iZLEDIiGiMizZ ANTIi-TNF
A TEDAVIiSI VERILEN OLGULARIMIZIN DEGERLENDIRILMESI

'Ebru Tayfun Sentiirk, 'Taner (“)zgiir, 'Enes Turan, lismail Erokutan, lTanju
Miinevver Ozkan

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari, Bursa

GIRIS: Inflamatuar bagirsak hastaliklar1 (IBH), gastrointestinal sistemin kronik, ilerleyici,
immiin aracili hastaliklaridir. Son yillarda pediatrik popiilasyonda IBH insidansinda artis
goriilmektedir. Pediatrik IBH’da steroid, 5-ASA ve tiopurinler ilk basamak tedavileridir.
Steroide direngli/bagimli ve ilk basamak tedavilere yanit alinamayan olgularda biyolojik
ajanlarin kullanilmasi 6nerilmektedir. Calismamizda IBH tanisi ile izledigimiz ve Anti-TNF o
tedavisi baglanan hastalarin demografik 6zellikleri, klinik ve laboratuvar bulgular: retrospektif
olarak degerlendirildi.

GEREC VE YONTEM: Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji béliimiinde,
2015 - 2022 yillar1 arasinda IBH tanisiyla izlenen ve anti-TNF o tedavisi baglanan, yaslar1 0-18
yas arasinda degisen, 21 olgunun (10’u UK, 7’si CH, 1’i indetermine kolit, 1’i ¢ok erken
baslangighh IBH ve 1’i de infantil IBH) demografik 6zellikleri, hastalik aktivite indeksleri
(PUCAI, PCDALI), klinik ve laboratuvar bulgular1 retrospektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Toplam 79 hastadan 21'1 (%26,5) biyolojik ajan tedavisi gerektirdi. Caligmaya
alman 21 olgunun yas ortalamasi 142+48 ay ve 12’si kiz, 9’u erkek idi. Olgularm 10’u UK, 7’si
CH, 1’i indetermine kolit, 1’i ¢ok erken baslangich IBH ve 1’i infantil iIBH tanisiyla
izlenmekteydi. CH olan olgularimizda en sik tutulum 7 hastada ileokolonik, 1 hastada
ileal/sinirli ¢ekum tutulumu mevcuttu. UK olgularimizin tiimiinde pankolit tutulum mevcuttu.
UK li hastalarimizin pediatrik iilseratif kolit aktivite indeks (PUCAI) skoruna gére 9°u (%75°1)
agir siddette (PUCAI skor >65), 3’ii (% 25) orta siddetteydi (PUCAI skor 35-64). CH’I1
olgularimizin tiimiinde Crohn hastalik aktivite indeksine (PCDAI) gore agir hastalik (PCDAI
>40) saptandi. CH'de biyolojik ajan baslamak i¢in en sik endikasyonlar, 4 hastada penetran
hastalik, 2 hastada birinci basamak tedavide basarisizlik/intolerans ve 2 hastada striktiir
hastaliglydi. UK'de de siddetli steroid direngli hastalik ve birinci basamak tedavide
basarisizlik/intoleransti. Teshisten biyolojik ajan baglanmasina kadar gegen ortalama siire 2,2
yild1. (min. 0,1; max. 6). Baslangic biyolojik ajan tedavisi infliksimab (IFX) idi. Iki hastada (1’i
UK, 1’i infantil iIBH) infliksimab tedavisine yanitsizlik, 1 hastada infliksimab tedavisi sonrasi
steven-johnson sendromu gelismesi nedeniyle adalimumab tedavisine gecildi. Bir hastada (CH
ve X'e bagli agammaglobulinemi birlikteligi) IFX ve ADA tedavilerine yanitsizlik nedeniyle
vedolizumab tedavisine ge¢ildi.

SONUC: Inflamatuvar barsak hastaliklar1 ¢cocukluk ¢agmin énemli kronik hastaliklarindan

biridir. Son yillarda Anti-TNF ajanlarinin orta- siddetli IBH olan ¢ocuklarda etkili oldugu
kanitlanmistir ve kortikosteroidlerin kullanimini sinirlamak miimkiin olmustur.
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KARACIGER YETMEMEZLIiGi OLAN OLGUDA TRANSFUZYONLA iLiSKIiLi
AKCIGER HASARI

'Giilsiim Mammadli, ’Tanju Miinevver Ozkan, *Taner Ozgiir, *Caglar Odek, >Enes
Turan, ?Ismail Erokutan, 2Ebru Tayfun Sentiirk

'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi T1p Fakiiltesi, Gastrentroloji Bilim Dali
%3 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Yogun Bakim Bilim Dali

GIRIS: Transfiizyonla iliskili akut akciger hasar1 (TRALI), akcigerlerdeki bagisiklik
hiicrelerinin aktivasyonuna bagli olarakhizli baslangigh akciger hasar1 ve nonkardiyojenik
pulmoner 6dem ile karakterize, kan {iriinii transfiizyonununciddi ve potansiyel olarak dliimctil
bir komplikasyonudur. Ates, titreme ve solunum yetmezligi tablosuyla hayatitehdit edecek
kadar siddetli olabilir. Karaciger yetmezligi nedeniyle transplantasyon planlanan ve
plazmaferez sonrast TRALI gelisen ve fatal seyirli bir olgu sunulmustur.

OLGU: Kolestaz ve karaciger yetmezligi tanilaryla dis merkezden sevk edilen hastanin yapilan
tetkiklerinde abdominal ultrasonografi ile biliyer atrezi digslanmis olup, bakilan metabolik
tetkikleri normal saptanmistir. Kolestazetyolojisine yonelik yapilan diger tetkiklerde GGT
normal ve hastanin klinigi agir seyrettigi i¢in de 6n tan1 olarak PFIC 2 diisiinlilen hastaya
karaciger yetmezligi nedeniyle karaciger nakil hazirliklar1 baglandi. Bu donemde hastanin
koagiilasyon parametrelerinde bozukluk olmast (PT: 21,3%PT:27,8, INR: 3,2) ve
hipoalbuminemisi (alblimin: 2,2 g/dl) olmasi {izerine Taze Donmus Plazma ve Albumin destegi
verildi. Total bilirubin 40,36 mg/dl, Direkt Bilirubin 27,34 mg/dl, INR:4,1 saptanan hastaya
plazmaferez yapilirken 1.saatinde solunum sikintis1 gelisti. Hastada solunum yetmezligi tablosu
gelistiginden entiibe edildi. Cocuk yogun bakim iinitesine alinanhasta mekanik ventilatére
baglandi, hipotansif degerleri olmasi iizerine inotrop destegi baslandi. izlemdegekilen
ekokardiografisinde kalp yetmezligi bulgusu saptanmadi. Cocuk yogun bakim iinitesinde
yatisinin 3.giliniinde genel durumu daha da kétiilesen ve ¢oklu organ yetmezligi gelisen hastada
yapilan tiim destek ve miidahalelere yanit alinamadi ve exitus olarak kabul edildi.

SONUC: Transfiizyon ile iliskili akciger hasar1 kan transfiizyonunun ciddi bir komplikasyonu
olup, transfiizyona bagl liimlerin en sik nedenlerinden birisidir. Tan1 transfiizyon sirasinda
veya sonrasindaki ilk alt1 saat i¢inde akutakciger hasar1 gelismesi, transfiizyon dncesinde akut
akciger hasar1 bulunmamasi ve bu tabloya yol agabilen riskfaktorlerinin olmamasi ile konulur.
Transflizyon ile iliskili akciger hasar1 tanis1 konulurken pndmotoraks, bronkopndmoni, akciger
embolisi, konjestif kalp yetersizligi, sivi yliklenmesi, anafilaktik reaksiyonlar ile ayiric
tanisinin yapilmasi gerekmektedir. Bu olguda da mevcut tabloyu agiklayacak herhangi bir
akciger patolojisi ve kalp yetmezIligi olmamasi, akut gelisen bir solunum yetmezligi tablosu
olmas1 nedeniyle TRALI diisiiniilmiis olup, hastaya gerekli destek ve miidahale yapilmasina
ragmen yanit alinamamustir.
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