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13. Uludag Pediatri Kig Kongresi

ONSOz

Degerli Kongre Uyeleri,

Uludag Pediatri Kig Kongresi'nde sizinle tekrar birlikte olmaktan mutluluk duyuyoruz.
Uludag’in heyecan verici atmosferinde Pediatri ailesini bulugturmak, yogun bilimsel program
icinde bilgi ve deneyimlerimizi paylagmak en bliyiik amacimizdir. Bu yil on Ulglinci kez
diizenledigimiz Uludag Pediatri Kig Kongremiz, kis déneminde geleneksellegen bir kongre
niteligi kazanmustir. Ulkemizin her bélgesinden katilimeilarin yogun ilgisi bizi motive
etmektedir. Bu kongrede de dénceki yillarda da oldugu gibi pediatrinin gesitli alanlarindan
giincel konular segilmis ve bu konuda segkin konusmacilar davet edilmigtir. Konularinin
6nde gelen oftoriterleri olan hocalarimiz bilgi ve deneyimlerini katiimcilara aktaracaklardir.
Kongremize katki saglayan ilag endiistrisinin degerli (iyelerine, kongre organizasyonunda
gGrevli Burkon Firmasina, ayrica iyi bir kongre olmasi amaciyla ¢aba harcayan tiim ¢alisma
arkadaglarimiza ok tegekkiir ederiz.

Sevgi ve Saygilarimizla,
Prof. Dr. Nihat Sapan
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DUZENLEME KURULU

KONGRE BASKAN
KONGRE BASKANI YARDIMCISI

Prof. Dr. Nihat Sapan Prof. Dr. Tanju Ozkan

KONGRE SEKRETERI

Prof. Dr. Osman Donmez

KONGRE DUZENLEME KURULU UYELERI

Prof. Dr. Betiil Sevinir ( GSH Anabilim Dali Bagkani )
Prof. Dr. Mehmet Okan
Prof. Dr. Omer Tarim
Prof. Dr. Erglin Cil
Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu
Prof. Dr. Nilgiin Koksal
Prof. Dr. Adalet M. Giines
Prof. Dr. Sebnem Kilig
Prof. Dr. Ozlem Bostan
Prof. Dr. Solmaz Celebi
Prof. Dr. Birol Baytan
Dog. Dr. Halil Saglam
Dog. Dr. Hilal Ozkan
Dog. Dr. Metin Demirkaya
Dog. Dr. Erdal Eren
Dog. Dr. Yakup Canitez
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BILIMSEL PROGRAM

12 Mart 2017, Pazar

A Salonu
17:00 - 17:30 Agllig Toreni

17:30 - 18:30 GOCUKLARDA iSTiSMAR PROBLEMi
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Betlil Berrin Sevinir,
Prof. Dr. Omer Tarim

Cocuk istismari, klinik
Prof. Dr. Bettil Ulukol

Ergende istismar
Prof. Dr. Orhan Derman

18:30 - 19:30 ACILIS KONFERANSI

Diinden bugiine savasta ¢ocuklar
Prof.Dr. Nejat Akar

19:30 - 21:30 Aksam Yemegi

13 Mart 2017, Pazartesi

A Salonu
07:30 - 08:00 SOZEL SUNUMLAR

Oturum Bagskanlan: Prof. Dr. Nihat Sapan,
Prof. Dr. Bettil Berrin Sevinir

08:00-09:00  PANEL/NOROLOJI
PROF. DR. OZGEN ERALP OTURUMU
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. ibrahim lldirim, Prof. Dr. Mehmet Okan

Hipotonik gocuk
Dog. Dr. Coskun Yarar

Hipotonik ¢gocuk
Dog. Dr. Kiirsat Bora Carman

09:00-10:00  PANEL/NEFROLOJ
PROF. DR. SEVGI MIR OTURUMU
Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Sevgi Mir, Prof. Dr. Osman Dénmez

Olgularla idrar yolu enfeksiyonlari ve giincel tedavisi
Prof. Dr. Iimay Bilge




10:00 - 10:30

10:30 - 11:30

11:30 - 12:30

12:30 - 13:30

13:30 - 14:30

14:30 - 15:30

12 - 15 Mart 2017, Uludag

Cocuklarda nefrolityazis ve giincel tedavi
Prof. Dr. Pelin Ertan

Kahve Arasi

PANEL / NEFROLOJI
PROF. DR. SEVING EMRE OTURUMU
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Seving Emre, Prof. Dr. Osman Dénmez

Olgularla nefrotik sendrom ve giincel tedavi
Dog. Dr. Nur Canbolat

Olgularla akut nefritik sendrom ve giincel tedavi
Dog. Dr. Onder Yavascan

PANEL / GASTROENTEROLOJi
SIK RASTLANAN GIS SEMPTOMLARI
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Turgut Ozeke, Prof. Dr. Reha Artan

Karin agnisi ile gelen gocuga yaklagim
Prof. Dr. Deniz Ertem

Kusmayla gelen ¢cocuga yaklagim
Prof. Dr. Rasit Yagc!

ishalle gelen ¢ocuga yaklagim
Prof. Dr. Funda Ozgeng

Ogle Yemegi

PANEL / ALLERJI
PROF. DR. REMZIYE TANAG OTURUMU
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Remziye Tanag, Prof. Dr. Nermin Giler

Besin allerjileri
Prof. Dr. Nihat Sapan

Olgularla inek siitii allerjisi
Prof. Dr. Figen Gilen

PANEL / HEMATOLOJi

DEMIR EKSIKLiGi ANEMi TANI VE TEDAVISi: NE ZAMAN PO, NE
ZAMAN IV DEMIR?

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Umran Caligkan, Prof. Dr. Unsal Giinay

Demir eksikligi tanisi
Prof. Dr. Ozcan Bor
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Oral tedavi mi yoksa IV tedavi mi?
Prof. Dr. Erol Erduran

15:30 - 16:00 Kahve Arasi

16:00 - 17:15 PANEL / YENIDOGAN
YENIDOGANIN SIK RASTLANAN PROBLEMLERI
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Nilglin Kdksal,
Prof. Dr. Fahri Ovali

Neonatal sepsiste tani ve tedavi yaklagimi
Dog. Dr. Merih Cetinkaya

indirekt hiperbiliiribinemili yenidogana yaklagim
Dog. Dr. Sinan Uslu

Hipoksik iskemik ensefalopatide tedavi yaklagimi
Prof. Dr. Sule Yigit

17:15-18:30  PANEL/YENIDOGAN
TERM VE PRETERM BEBEKTE DOLASIM PROBLEMLERI
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Nilglin Kiltlirsay,
Prof. Dr. Betiil Acunas

Term ve preterm bebekte hipotansiyona yaklagim
Prof. Dr. Mete Akisii

Term ve preterm bebekte hipertansiyona yaklagim
Dog. Dr. Hilal Ozkan

Siyanotik yenidogana yaklagim
Prof. Dr. Ayhan Tastekin

18:30 - 19:30 POSTER SUNUMU
Prof. Dr. Bllent Sekerel,
Prof. Dr. Orhan Derman,
Dog. Dr. Coskun Yarar,
Dog. Dr. Kursat Bora Garman,
Prof. Dr. Pelin Ertan,
Dog. Dr. Nur Canbolat,
Dog. Dr. Onder Yavagcan,
Prof. Dr. Reha Artan,
Prof. Dr. Deniz Ertem,
Prof. Dr. Rasit Yagci,
Prof. Dr. Funda Ozgeng,
Prof. Dr. Nejat Akar,
Prof. Dr. Abdullah Bereket,
Prof. Dr. Remziye Tanag,




19:30 - 21:30

21:30 - 22:00

Prof. Dr. Figen Gilen,

Prof. Dr. Afig Berdeli,

Prof. Dr. Umran Galiskan,
Prof. Dr. Ozcan Bér,

Prof. Dr. Erol Erduran,

Prof. Dr. Mehtap Yazicioglu,
Prof. Dr. Zeynep Tamay

Aksam Yemegi
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“Geleneksel Tiirk Siisleme Sanatimiz: Kaati”

Dilek Erim Aydemir

13 Mart 2017, Pazartesi

B Salonu

10:30 - 11:30

11:30 - 12:30

12:30 - 13:30

13:30 - 14:30

14:30 - 15:30

PANEL / HEMATOLOJi

ADOLESANDA UZAMI$ MENSTRUASYON

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Nejat Akar, Prof. Dr. Halil Saglam

Endokrin goziiyle
Dog. Dr. Erdal Eren

Hematolog goziiyle
Dog. Dr. Melike Sezgin Evim

KONFERANS / ENDOKRIN
Oturum Bagkani: Dog. Dr. Halil Saglam

intrauterin biiyiime geriligi: izlem ve prognoz

Prof. Dr. Abdullah Bereket
Ogle Yemegi

KONFERANS / NEFROLOJi
GENETIK TANI

Oturum Bagkani: Prof. Dr. Sevcan Bakkaloglu

Cocuk nefroloji ve romatolojide genetik tani

Prof. Dr. Afig Berdeli

PANEL / ALLERJI

Oturum Bagskanlari: Prof. Dr. Mehtap Yazicioglu,

Dog.Dr. Yakup Canitez
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15:30 - 16:00

16:00 - 17:15

17:15-18:30

Atopik dermatit tedavide 6nemli noktalar
Prof. Dr. Mehtap Yazicioglu

Herediter angio6dem
Prof. Dr. Zeynep Tamay

Kahve Arasi

PANEL / ALLERJi
GOCUKLUK GAGINDA ASTIM
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Nihat Sapan, Prof. Dr. Biilent Sekerel

Tani ve ayirici tani
Prof. Dr. Nermin Giler

Tedavi
Prof. Dr. Blilent Sekerel

SOZEL SUNUMLAR

Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu,
Prof. Dr. Omer Tarim

14 Mart 2017, Sal

A Salonu

07:30 - 08:00

08:00 - 09:00

09:00 - 10:00

10:00 - 10:30

10:30 - 11:30

SOZEL SUNUMLAR )
Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Tanju Basarir Ozkan,
Prof. Dr. Osman Dénmez

TELEKONFERANS / ENDO.KRiN
Oturum Baskani: Prof. Dr. Omer Tarim

Gecikmis puberte
Prof. Dr. Ali Kemal Topaloglu

PANEL / ENDOKRIN
ENDOKRIN ACILLER
Oturum Baskani: Prof. Dr. Abdullah Bereket, Dog. Dr. Erdal Eren

Hipokalsemi
Prof. Dr. Murat Aydin

Hipoglisemi
Prof. Dr. Bilgin Yiksel
Kahve Arasi

PANEL / GASTROENTEROLOJI - ALLERJI
PROF. DR. FUGEN GULLU COKUGRAS OTURUMU




11:30 - 12:30

13:30 - 14:30

14:30 - 15:00

15:00 - 16:30

12 - 15 Mart 2017, Uludag

BESIN ALLERJILERI YAKLASIM YONETIM
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Fligen Cullu Gokugras,
Prof. Dr. Tanju Basarir Ozkan

Gastroenteroloji goziiyle
Dog. Dr. Buket Dalgi¢

Allerji goziiyle
Prof. Dr. Haluk Cokugras

KONFERANS / ONKOLOJi
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Betiil Berrin Sevinir,
Dog. Dr. Metin Demirkaya

Langerhans hucreli histiositoz, saglam gocuktaki yizleri
Prof. Dr. Ceyda Karadeniz

KONFERANS / GASTROENTEROLOJi

DOGADAN SAGLIGA ARMAGAN: PROBIYOTIKLER
Oturum Bagkanlar: Prof. Dr. Rasit Yagci,

Prof. Dr. Tanju Basarir Ozkan

Anne siitii, mikrobiota ve immiin sistem iligkisi
Prof. Dr. Ayse Selimoglu

Kahve Arasi

KONFERANS / ENFEKSiYON_
Oturum Bagkanlani: Prof. Dr. Ibrahim lidirim,
Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu

Akut gastroenteritler: Ayirici tani ve yonetim
Prof. Dr. Gondil Tanir

KONFERANS / ENFEKSIYON
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Solmaz Celebi,
Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu

Rekiiren solunum yolu enfeksiyonlarina yaklagim, degerlendirme
ve y6netimi
Prof. Dr. Ali Biilent Cengiz
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16:30 - 18:00

18:00 - 19:00

20:00 - 22:00

KONFERANS / ENFEKSIYON
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Ali Bllent Cengiz, Prof. Dr. Ates Kara

Probiyotik nedir, ne degildir?
Prof. Dr. Ener Gagri Dinleyici

KONFERANS / ENFEKSiYON
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Ibrahim lidirim, Prof. Dr. Solmaz Celebi

Gelecek agilar
Prof. Dr. Ates Kara

POSTER OTURUMU

Prof. Dr. Sule Yigit,

Prof. Dr. Nermin Gliler,
Prof. Dr. Nilgtin Kultursay,
Prof. Dr. Betiil Acunas,
Prof. Dr. Ayhan Tastekin,
Prof. Dr. Murat Aydin,
Prof. Dr. Bilgin Yiksel,
Dog. Dr. Buket Dalgic,
Prof. Dr. Ceyda Karadeniz,
Dog. Dr. Balahan Makay,
Prof. Dr. Ayse Selimoglu,
Prof. Dr. Kadir Kogak,
Prof. Dr. Demet Can,

Prof. Dr. Blilent Karadag,
Prof. Dr. Géndl Tanir,

Prof. Dr. Ali Bilent Cengiz,
Prof. Dr. Cemsit Karakurt,
Prof. Dr. Dolunay Giirses,
Prof. Dr. Ener Gagri Dinleyici

Gala Yemegi
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14 Mart 2017, Sal

B Salonu

09:00 - 10:00

11:30 - 12:30

12:30 - 13:30

13:30 - 14:30

14:30 - 15:00

15:00 - 16:30

AKILCI ILAG KULLANIMI

Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Nihat Sapan,
Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu

Akilci ilag kullanimi
Prof. Dr. Sinan Gavun

KONFERANS / ROMATOLOJi
Oturum Baskanlari: Prof. Dr. Osman Dénmez,
Prof. Dr. Sara Sebnem Kilig

GCocuklarda iskelet ve kas agrilarina yaklagim
Dog. Dr. Balahan Makay

Gocuklarda vaskiilite yaklagim (Olgu bazli sunum)
Prof. Dr. Erbil Unsal

Ogle Yemegi

KONFERANS / GOGUS HASTALIKLARI
Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Haluk Gokugras,
Prof. Dr. Kadir Kogak

Akciger mikrobiomu
Prof. Dr. Demet Can

Olgularla gocuk goégiis hastaliklari
Prof. Dr. Biilent Karadag

Kahve Arasi

PANEL / KARDIYOLOJi
Oturum Bagkani: Prof. Dr. Ergiin Cil

Olgularla kalp yetmezligi ve tedavisine giincel yaklagim
Prof. Dr. Cemsit Karakurt

Akut romatizmal ateste giincel kilavuz
Prof. Dr. Dolunay Giirses

Olgularla ritim bozukluklar ve tedavisi
Prof. Dr. Ozlem M. Bostan
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16:30-18:00

KONFERANS / IMMUNOLOJI
Oturum Baskani: Prof. Dr. Sara Sebnem Kilig

IVIG tedavisi
Dog. Dr. Ferah Genel

15 Mart 2017, Garsamba

A Salonu

09:00 - 09:45

09:45 - 10:30

10:30 - 11:00

11:00 - 11:45

11:45-12:15

12:15-12:30

GENG PEDIATRISTLER ULUDAG - ALLERJi PANELI
Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Nihat Sapan, Uzm. Dr. Stkrl Gekic

Hangisi astim — Olgular
Uzm. Dr. Yasin Karali

Astimda ayirici tani
Uzm. Dr. Stikri Gekic

GENG PEDIATRISTLER ULUDAG - NEFROLOJi PANELI
Oturum Bagskanlan: Prof. Dr. Salim Caligkan,
Prof. Dr. Caner Kabasakal

Olgularla hematiiriye yaklagim
Uzm. Dr. Okan Akaci

Bobrek yetersizliginde olgularla ilag kullanimi
Uzm. Dr. Berfin Uysal

Kahve Arasi
GENG PEDIATRISTLER ULUDAG - GASTROENTEROLOJi PANELI
Oturum Baskanlan: Prof. Dr. Tanju Basarir Ozkan,

Dog. Dr. Omer Faruk Beger

Gastroenteroloji - Olgular
Uzm. Dr. Ulku Sahin

Gastroenteroloji - Olgular
Uzm. Dr. Taner Ozgiir

ODUL ALAN BILDIRILERIN SUNUMU

KAPANIS OTURUMU
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15 Mart 2017, Carsamba

B Salonu

09:00 - 09:30

09:30 - 10:00

10:30 - 11:00

10:45-11:15

11:15- 11:45

HEMSIRELIK OTURUMLARI
KONFERANS )
Oturum Bagkani: Dog. Dr. Nurcan Ozyazicioglu

Pediatride kliniklerinde ve yogun bakim {initelerinde hasta ve
calisan giivenligi
Uzm.Hem. YUksel Karademirler

PANEL
GUVENLI HASTA BAKIMINDA TEKNOLOJIK YENILIKLER VE
HEMSIRELIK BILigiMmi

Oturum Bagkani: Uzm.Hem. Fatma Diizgiin

Klinik karar destek sistemleri
Hem. Merve Giiltekin

Elektronik kilavuzlar
Hem. Gllay Demircan

Hemsireligin gelecegine yolculuk
Hem. Kilbra Yildiz

Kahve Arasi

KONFERANS
Oturum Bagkani: Uzman Hemsire Muazzez Altay

Hemgirelikte klinik uygulama ve iletisim becerileri
Pedagog Tiilay Ozer

KONFERANS
Oturum Bagkani: Hem. Nuray Cigerdelen

Teknolojinin olusturdugu etik sorunlar ve saglik ¢aliganlarinin
sorumluluklan
Dog. Dr. Nurcan Ozyazicioglu
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13. ULUDAG PEDIATRI KIS KONGRESI
$OzLU BILDIiRi PROGRAMI

13.03.2017, PAZARTESI
07:30 - 08:00
A SALONU

OTURUM BASKANLARI: Prof. Dr. Nihat Sapan, Prof. Dr. Betiil Berrin Sevinir

Degerlendirilmesi

SUNUCU BILDIRi BASLIGI SURE
Siikril Ceki COCHle'k, Cagr Kronik L}rhkermde Etyolojik 07:30 - 07:38
Faktorlerin Incelenmesi
Utku Aygiines rouklgk Caginda Kemik Timorleri ve Tlmor 07:38 - 07:46
Benzeri Lezyonlar
Gillsah Kalay Cocukluk Cagi Kanserlerinde Tani Alma Siresinin 07:46 - 07-54

13.03.2017, PAZARTESI
07:30 - 08:00
B SALONU

OTURUM BASKANLARI: Prof. Dr. Adalet Meral Giines, Prof. Dr. Sara $Sebnem Kilig

ve Nedenleri (Tek Merkez-10 Yillik Veri)

SUNUCU BILDIRi BASLIGI SURE
Vahdet Gormez Ta!ag emi Major Tar_ns'l Almig C? cuk ve !Ergeqlerde 07:30 - 07:38
Psikiyatrik Tani ve Intiharin Degerlendirilmesi
Artmig Viicut Kitle indeksi Jiivenil idiopatik Artrit igin | . _
Balahan Makay Bir Risk Faktérii Miidiir? 07:38 - 07:46
Birol Baytan Hastanede Yatan Cocuk Hastalarda Tromboz Siklig! 07:46 - 07°54
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OTURUM BASKANLARI: Prof. Dr. Mustafa Hacimustafaoglu, Prof. Dr. Omer Tarim

13.03.2017, PAZARTESI

17:15-18:00
B SALONU

SUNUCU BILDIRI BASLIGI SURE
Gocuklarda Alkolik Olmayan Yagli Karaciger
Ulas Emre Akbulut | Hastali§i ile MCP-1, CCR-2, ABCA1, IL-17A Gen 17:15-17:23
Polimorfizmleri Arasindaki iliki
Sahin Erdol Tirk Hipofosfatazyali Olgularin Klinik ve Genetik 1723 - 17:31
Bulgulari
Ozlem Bilgic Aripiprazol lle Basarili Sekilde Tedavi Edilen 17:31 - 17-39

Trikotilomani Olgu Serisi

Nazan Kaymaz

Pre-konsepsiyonel Folik Asit Kullaniminin Cocukta
Dikkat Eksikligi ve Hiperaktivite Bozuklugu 17:39 - 17:47
Gelisimine Etkisi

OTURUM BASKANLARI: Prof. Dr. Tanju Bagarir Ozkan, Prof. Dr. Osman Dénmez

14.03.2017, SALI

07:30 - 08:00
A SALONU

SUNUCU BILDIRI BASLIGI SURE
Colyak Hastaligi Olan Olgularda, Helicobacter
Mehmet Adin Pylorinin Siklig1, Klinik, Histopatoloji ve Laboratuar | 07:30 - 07:38

Degerleri Uzerine Etkisi

Nesrin Ozding Kizilay

Preterm Yenidoganlarda Akut Bébrek Hasarinin
Erken Belirteci Olarak NGAL Etkinligi ve Risk 07:38 - 07:46
Faktorlerinin Belirlenmesinin Onemi

N.Ulkii Sahin

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

07:46 - 07:54




13. Uludag Pediatri Kig Kongresi

14.03.2017, SALI
07:30 - 08:00
B SALONU
OTURUM BASKANLARI: Prof. Dr. Ergiin Gil, Prof. Dr. Nilgiin Kéksal

SUNUCU BILDIRi BASLIGI SURE
Beslenmeden Nekrotizan Enterokolit Gelisen
Sahin Kalkan Prematire Bebeklerde Risk Faktorlerinin 07:30 - 07:38
Belirlenmesi

Konvilzif Status Epileptikus Olgularimizin

Degerlendirilmesi 07:30- 07:38

Rabia Titlincl Toker

i Ulseratif Kolit Aktivasyonu Ile Ortalama Trombosit
Taner Ozglr Hacmi ve Trombosit Dagilim Genigligi Arasindaki 07:38 - 07:46
Iligki
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13. ULUDAG PEDIATRI KIS KONGRESI
POSTER SUNUM PROGRAMI

POSTER TARTISMASI
13 Mart 2017, Pazartesi, Saat: 18:30 — 19:30

Oturum Bagskanlari: Prof. Dr. Biilent Sekerel, Prof. Dr. Orhan Derman,
Dog. Dr. Coskun Yarar

1-2-3-4-5-6numarall posterlerin poster baginda tartigiimasi

Allerjik Yakinmalarla Basvuran Okul Oncesi Gocuklarda Ev Tozu Duyarliligi
Selguk Yazici, Soner Glines, Melike Kurtulus Cokboz, Ozlem Kemer,
Giilce Baranli, Sezin Asik Akman, Demet Can

Konjenital Hipotroidi Ve Normal C1inhibitér'lii(Tip3) Herediter Anjiédem Birlikteligi
Olan 2 Erkek Kardes: Olgu Sunumu
Sahika Baysun, Zafer Arslan

Gocukluk Caginda Astim Kontrol Testinin Aylara Gére Degisimi
Basak Ceylan Demirbas, Sikrli Cekic, Yasin Karali, Yakup Canitez, Nihat Sapan

Atipik Hisilti lle Bagvuran Siit Gocugunda Vaskiiler Ring Anomalisi
Sukri Gekic, S. Nilay Tigrak, Yasin Karall, Yakup Canitez, M. Hamza Toprak,
Fahrettin Uysal, Nihat Sapan

Opere Kraniofaringiomali Bir Olguda Gelisen DRESS Sendromu
Stukri Cekic, Pinar Kudretoglu, Yasin Karali, Yakup Canitez, Nihat Sapan

Semilobar Holoprozonsefali ve Adipsik Hipernatremi: Olgu Sunumu
Ozgecan Demirbas, Okan Akacl, Elif Sobu, Erdal Eren, Osman Donmez,
Omer Tarim
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POSTER TARTISMASI

13 Mart 2017, Pazartesi, Saat: 18:30 — 19:30

Oturum Baskanlar:, Prof. Dr. Pelin Ertan, Dog. Dr. Kiirgat Bora Carman,

Dog. Dr. Nur Canbolat

7-8-9-10-11-12 numarali posterlerin poster basinda tartisiimasi

10.

1.

12.

Cocukluk Gaginda Hiperinstilinemik Hipogliseminin Nadir Bir Nedeni:
Dumping Sendromu i i
Gilsiin Ozlem Ay Sert, Elif S6bt, Ozgecan Demirbas, Erdal Eren, Omer Tarim

Dykens Hiperfaji Anketinin Cocuk Ve Ergenelerde Tlrkge Gegerlilik ve Givenilirlik
Calismasi

Gonul Gatli, Sezer Acar, Ayhan Abaci, Erdal Eren, Hakan Baydur,

Melih Kaan S6zmen

Anormal Uterin Kanama ile Bagvuran Addlesanlarin Retrospektif
Ozgecan Demirbas, Erdal Eren, Elif S6b(i, Halil Saglam, Omer Tarim

Adolesan Donemde Millerian Anomalisi Olan Olgularin Degerlendirilmesi
Elif Sobd, Cansu Turan, Ozgecan Demirbas, Erdal Eren, Halil Saglam,
Omer Tarim

Psbartroz lle Tani Alan Bir NF Olgusu i i
Gizem Ezgi Sen, Erdal Eren, Elif Sobli, Ozgecan Demirtag, Omer Tarim

instilin Bagimli Diyabetin Nadir Bir Nedeni: Wolcott Rallison Sendromlu ki Kardes
Elif Sébd, Erdal Eren, Ozgecan Demirbag, Halil Saglam, Omer Tarim
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13. Renal Transplantasyon Sonrasi Azatioprin Kullanimina Bagh Gelisen
Pansitopeni: Bir Olgu Sunumu
Seval Nayman, Teslime Ersoy Kuzucu, Serpil Korkmaz, Okan Akacl,
Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Adalet Meral Giines, Osman Dénmez

14. Cocuk Periton Diyaliz Uygulamalarinda Tekrarlanan Egitimin Onemi
Nuray Aydin Cigerdelen, Ayfer Meydan, Nesrin Ozding Kizilay, Okan Akacl,

Osman Donmez

15. Periton Diyalizi Yapilan Cocuk Hastalarda Mekanik Komplikasyonlar
Okan Akaci, Nuray Aydin Cigerdelen, Ayfer Meydan, Nesrin Ozding Kizilay,

Osman Dénmez

16. Verapamil Zehirlenmesi Olan Bir Cocuk Hasta: Kalsiyum Kanal Blokerleriyle
Zehirlenmelere Yaklagim
Sidika Gizem Erdal, Fatma Kocael, Okan Akaci, Muhammed Hamza Toprak,

Osman Donmez

17. Periton Diyaliz Yapan Gocuklarda Sosyo Ekonomik Kultirel Duzeyin Peritonit
Gelisimi Uzerine Olan Etkisi i
Nuray Aydin Cigerdelen, Ayfer Meydan, Nesrin Ozding Kizilay, Okan Akacl,

Osman Donmez

18. Coklu Tetikleyicili Higiltisi Olan Cocuklarin Dogal Seyri
Cansu Cetin Senttirk, Demet Can, Hikmet Tekin Nacaroglu,

Semiha Bahgeci Erdem, Sait Karaman, Melis Sahmaran,
Canan Sule Unsal Karkiner, Esra Toprak Kanik




13. Uludag Pediatri Kig Kongresi

19-20

19.
20.

21.
22,
23.

24,

POSTER TARTISMASI

13 Mart 2017, Pazartesi, Saat: 18:30 — 19:30

Oturum Bagkanlan: Prof. Dr. Rasit Vural Yagci, Prof. Dr. Funda Ozgeng,
Prof. Dr. Nejat Akar

- 21-22 - 23 - 24 numarall posterlerin poster baginda tartigiimasi

Akut Mastoidit Komplikasyonu: Gradenigo Sendromu
Abdulhakim Glines, Solmaz Celebi, Mustafa Hacimustafaoglu

Dermoid Kist ile [liskili Preseptal Seliilit )
Solmaz Celebi, Mustafa Hacimustafaoglu, Arife Ozer, Eda Nur Yesil

Piyojenik Granilom: Bir Olgu Sunumu
Nurten Kahraman Akyel, Arife Ozer, Edanur Yesil, Ugur Yakut, Solmaz Celebi,
Mustafa Hacimustafaoglu

Kronik Grantilomatdz Hastalik
Betlil Altay, Arife Ozer, Muzaffer Cogkun, Solmaz Celebi, Edanur Yesil, Mustafa
Hacimustafaoglu

Psodotlimor Orbita: Olgu Sunumu
Seval Nayman, Solmaz Celebi, Arife Ozer, Edanur Yesil,
Mustafa Hacimustafaoglu

Uygunsuz Antipiretik ve Antibiyotik Kullanimi Sonrasi Nadir Bir Komplikasyon:
Spontan Kolon Perforasyonu i
Gulsiin Ozlem Ay Sert, Solmaz Celebi, Arife Ozer, Edanur Yesil,

Mustafa Hacimustafaoglu
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Prof. Dr. Figen Giilen
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Karaciger Tutulumu ve Konvilsiyon Birlikteligi; Tip 4 Glikojen Depo Hastaligi
Selcuk Yazici, Ozlem Kemer, Melike Kurtulus Gokboz, Giilce Baranli, Eren Altun,
Demet Can, Sezin Asik Akman

Akut Viral Hepatit A Enfeksiyonuna Bagli Gelisen Akut Tassiz Kolesistit:
iki Olgu Sunumu

Ulas Emre Akbulut, Sefa Sag, Hamdi Cihan Emeksiz, Melike Ayaz,
Ummiihan Gay

Travma Sonras| Hemobilia Ve Pankreatit Birlikteligi: Bir Olgu Sunumu
Taner Ozgir, Tanju B. Zkan, N.Ulkii Sahin, Funda Aydemir, Macit Glilten

Coklu Organ Yetmezligi Gelisen Olguda Nadir Sebep Olarak Molibden
intoksikasyonu

Taner Ozgiir, N.Ulkii Sahin, Okan Akaci, Ugur Yakut, Omer Hing Yilmaz,
Osman Dénmez, Tanju B. Ozkan

Ulg_eratif Kolit Tanill Mefv Gen Mutasyonu Olan Bir Olgu
N.Ulki Sahin, Taner Ozgir, Tanju B. Ozkan, Gizem Ezgi Sen, Kaan Demirdren

Gastroozofageal Refli Hastaliginda Yagam Kalitesinin incelenmesi
Esra Kogyigit, Tanju Basarir Ozkan, Taner Ozgir, N. Ulkii Sahin
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Osteopetrozis
Siimeyye Ertek, Abdullah Akgil, Mehtap Ertekin, Melike Sezgin Evim,
Birol Baytan, Adalet Meral Giines

Yeni Bir Mutasyon Saptanan Pirlivat Kinazli Hastamiz
Nilay Tigrak, Adalet Meral Giines, Birol Baytan, Melike Sezgin Evim

Akut Lenfoblastik Losemi ile izlenen Marfan Sendromlu Hastamiz
Funda Aydemir, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Adalet Meral Giines

Olgu Sunumu: Epstein-Barr Viriis (EBV) Enfeksiyonuna ikincil Hemofagositik
Lenfohistiositoz
Fatma Seyrek, Tuba Eren

Pansitopeni lle Gelen B12 Eksikligi
Zeynep Gozal, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Adalet Meral Glines

Akut Hepatit Sonrasi Geligen Aplastik Anemili Olgu Sunumu
Hakan Kuguker, Mehtap Ertekin, Nilufer Ulki Sahin, Taner Ozgdr,
Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Tanju Ozkan, Adalet Meral Giines
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Prof. Dr. Zeynep Tamay
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Erken Cocukluk Déneminde Lésemi Tedavisi Géren Gocuklarda Zihin Kurami,
Dil Ve Yénetici islevler

Arzu Cirpan Kantarcioglu, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan,

Adalet Meral Giines

Akut Lenfoblastik Lésemi (ALL) Tanili Down Sendromlu Cocukta Pisige Yonelik
Hemsirelik Bakimi i
Arife Albayrak, Elanur Korucu, Nurcan Ozyazicioglu

Akut Lenfoblastik Losemili Cocukta Vinkristin Tedavisine Bagl Gelisen Geri
Donuisli Ptozis

Sidika Gizem Erdal, Birol Baytan, Melike Sezgin Evim, Rabia Tutlncu,
Adalet Meral Gilines, Mehmet Okan

Gocukluk Caginda Primer Raynaud Fenomeni Tanili Olgularin Degerlendirilmesi
Enes Turan, Sukrl Cekig, Sara Sebnem Kili¢ Giltekin

Dev Killi Nevis: Olgu Sunumu
Ahmet Bolat

ilk Mekonyum Gegis Zamani ve infantil Kolik
Nazan Kaymaz, Sule Yildirnim, Sibel Cevizci, Glilsen Vurur, Hakan Aylang,
Fatih Battal
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Kawasaki Olgu Sunumu i}
Abdulhakim Guines, Ergin Cil, Ozlem M. Bostan, Fahrettin Uysal,
M. Hamza Halil Toprak, M. Kizilkaya

Senkop Nedeniyle Basvuran Primer Pulmoner Hipertansiyon Olgusu
Emre GurbUz, Fahrettin Uysal, Muhammed Halil Hamza Toprak,
Mete Han Kizilkaya, Ozlem Mehtap Bostan, Ergiin Cil

Senkop Nedeniyle Basvuran Katekolaminerjik Polimorfik Ventrikiiler Tasikardi
Olgusu

Emre Gurblz, Fahrettin Uysal, Muhammed Halil Hamza Toprak,

Mete Han Kizilkaya, Ozlem Mehtap Bostan, Ergiin Cil

Konjenital Vaskiiler Ringler: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji
Vaka Serisi

Hakan Kiigiiker, Fahrettin Uysal, Ozlem Mehtap Bostan, Isik Senkaya Signak,
Mete Han Kizilkaya, Muhammed Hamza Halil Toprak, Ergiin Cil

Anjiyokardiyografi Yapilan Gocuklarda Sineiirografilerde Saptanan Sessiz Uriner
Sistem Anomalilerinin Siklig

Orgun Oral, Muhammet Hamza Halil Toprak, Mete Han Kizilkaya,

Fahrettin Uysal, Ozlem Mehtap Bostan, Erglin Gil

Supraventrikiiler Tasikardili Cocuklarin Klinik Ozellikleri ve Prognozun
Degerlendirilmesi

Alper Tunga (")zbgk, Muhammet Hamza Halil Toprak, Mete Han Kizilkaya,
Fahrettin Uysal, Ozlem Mehtap Bostan, Ergiin Gil
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Oturum Bagkanlari: Prof. Dr. Betiil Acunas, Prof. Dr. Ayhan Tastekin,
Prof. Dr. Murat Aydin
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49.
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Tim Duzeltme Yapilmis Fallot Tetralojili Olgularda Erken ve Ge¢ Dénemde
Gelisen Ritim Bozukluklarinin Degerlendirimesi ve Bunlari Etkileyen Faktorlerin
Belirlenmesi i

Husne Tuba Deniz, Muhammet Hamza Halil Toprak, Ozlem Mehtap Bostan,
Mete Han Kizilkaya, Fahrettin Uysal, Ergiin Cil

Hipoplastik Sol Kalp Sendromlu Yenidogan Olgunun Norwood Operasyonu
Sonrasi Hemsirelik Bakimi i
Nihal Yiimaz, Glilsah Cagla, Nurcan Ozyazicioglu

Adélosanda Rabdomyolizin Nadir Bir Nedeni: Pompe Hastaligi
Gilce Yoruk, Sevil Dorum, Sahin Erdél, Halil Saglam

Folik Asit Eksikliginin Nadir Bir Nedeni; Herediter Folat Malabsorbsiyonu:
Nuray Kurt, Sahin Erddl, Sevil Dorum, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan,
Halil Saglam, Adalet Meral Glines

Gevsek Derinin Nadir Bir Nedeni: Liziniirik Protein intoleransi
Bergen Geng, Sahin Erddl, Sevil Dorum, Halil Saglam

Korpus Kallozum Agenezisi
Beglim Baris, Nazan Kaymaz, Onur Yildiz, Fatma Silan
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Ailevi Hipokalemik Periyodik Paralizi
Rabia Tttiinct Toker, Muhittin Bodur, Pinar Kudretoglu, Mehmet Sait Okan

Jelastik Nobetlerle Bagvuran Hipotalamik Hamartomlu Bir Olgu
Muhittin Bodur, Rabia TUtlincii Toker, Giilsah Kalay, Mehmet Sait Okan

Narkolepsi: Bir Cocuk Olgu Sunumu
Muhittin Bodur, Rabia TUtlincti Toker, Aylin Bican Demir, Mehmet Sait Okan

Cocukluk Gaginin Benign Akut Miyoziti
Rabia Tutlincli Toker, Muhittin Bodur, Simeyye Ertek, Mehmet Sait Okan

Transvers Miyelitin Nadir Bir Nedeni: Lyme Hastaligi
Funda Aydemir, Betl Altay, Nurten Kahraman Akyel, Muhittin Bodur,
Rabia Tutlinc Toker, Mehmet Sait Okan

Nérolojik Yakinma ile Bagvuran Gocuk Yogun Bakim Olgulari
Nurten Kahraman Akyel, Betiil Altay, Funda Aydemir,
Rabia Tiitiincti Toker, Muhittin Bodur, Mehmet Sait Okan
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Duchenne Muskuler Distrofi Taglyicisi Bir Kiz Olgu
Nuray Kurt, Muhittin Bodur, Rabia Tutincl Toker, Mehmet Sait Okan

Olgu Sunumu: infantil Hepatik Hemanjiyoendotelyoma
Muge Unl, Tuba Eren, Fulya Puyan, Siimeyra Dogan

Nadir Gorilen Bir Olgu: Bobregin Malign Rabdoid Ttimori
Ozge Yilmaz, Tuba Eren, Fulya Puyan, Stimeyra Dogan

Hodgkin Lenfomali Bir Hastada Pnémosistis Jiroveci Enfeksiyonu
Metin Demirkaya, Solmaz Celebi, Utku Ayglines, Mehtap Ertekin, Siimeyye Ertek,
Zeynep Yazici, Betil Sevinir

Olgu Sunumu: Nekrotizan Pndmoniden Sepsisi Taklid Eden Dress Sendromuna
Nuray Kurt, Gllsah Tas, Kiibra Kéroglu, Utku Aygiines, Metin Demirkaya,

Bet(l Berrin Sevinir, Yasin Karali, Stkrii Cekig, Solmaz Celebi,
Mustafa K. Hacimustafaoglu

Cocukluk Caginda Nadir Gortilen Bir Tiimér, Kolon Adenokarsinomiu Bir Olgu
Gilsah Tas, Nuray Kurt, Kiibra Kdroglu, Guilsah Parlakay, Erdem Oztiirk,
Utku Aygiines, Metin Demirkaya, Bet(l Berrin Sevinir
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Prof. Dr. Goniil Tanir

67 - 68 — 69 — 70 — 71 — 72 numarali posterlerin poster basinda tartisiimasi

67. Tekrarlayan Seliilit Enfeksiyonu Oldugu Disintlen Bir Ailevi Akdeniz Atesi
Vakas|
Cisem Dilbaz Akyliz, Nazan Kaymaz

68. CRMO Ve inflamatuar Miyozit Birlikteligi; Bir Olgu Sunumu
Stikrii Cekic, Yasin Karali, Funda Aydemir, Yasemin Denkboy,

Sara Sebnem Kili¢ Giiltekin

69. Miks Konnektif Doku Tanili Hastada Disfajiye Neden Olan Vaskiler Ring
Anomalisi: Bir Olgu Sunumu
Yasin Karall, Stkrl Cekic, Enes Turan, Sara Sebnem Kilig

70. Atipik Baslangicl Sakroiliit ve Ailesel Akdeniz Atesi
Ozge Altug Glicenmez, Ceyhun Agari, Sevket Erbil Unsal

71. Entezit iligkili Artritte Barsak Bulgulari; Olgu Sunumu i
Ceyhun Acari, Ozge Altug Giicenmez, Betlil Aksoy, Sevket Erbil Unsal

72. Sistemik Juvenil idiopatik Artrite Bagli Makrofaj Aktivasyon Sendromu Olgusu:
Tosilizumab lle Tedavi
Balahan Makay, Ozlem Bag, Cigdem Ecevit
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Oturum Bagkanlar: Prof. Dr. Ali Biilent Cengiz, Prof. Dr. Cemsit Karakurt,
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73.

74.

75.

76.

7.

78.

Tedaviye Direngli Makrofaj Aktivasyon Sendromu: Olgu Sunumu
Balahan Makay, Ozlem Bag, Nesrin Giilez, Cigdem Ecevit

Direncli Cilt Ulserleri Olan Jivenil Skleroderma Olgusu: Siklofosfamid Gerekir Mi?
Balahan Makay, Nesrin Giilez, Ozge Altug Glicenmez, Ceyhun Acarl, Erbil Unsal

Ailesel Akdeniz Atesi Tanill Gocuklarda Uyku Bozuklugu Ve Yasam Kalitesi iligkisi
Balahan Makay, Ozge Altug Giicenmez, Ayla Kagar, Erbil Unsal

Escobar Sendromu: Letal Olmayan Multipl Pterjiyum Sendromu Olgu Sunumu
Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal

Komplet Cantrell Sendromu: Olgu Sunumu
Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan, Nilgtin Koksal,
Yasemin Denkboy Ongen, Fahrettin Uysal, Arif Glrpinar

Robinow Sedromu ve Hipoplastik Sol Kalp Sendromu Birlikteligi
Bayram Ali Dorum, Ozlem Unliigedik, Fahrettin Uysal, Hilal Ozkan, Nilgin Koksal
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Stromme Sendromu ve Yeni Klinik Ozellikleri i}
Bayram Ali Dorum, Irmak Tanel Sanbel, Hilal Ozkan, Nilgiin Kdksal

Galaktozemide Beyin Manyetik Rezonans Spektroskopisi Bulgulari
Salih Gagri Gakir, Cengiz Gokhan Orcan, Burcu Menekse,
Bayram Ali Dorum, Sevil Dorum, Sahin Erdél, Hilal Ozkan, Nilglin Kdksal

Konjenital Toksoplazmozis Tanili Yenidogan
Salih Gagri Cakir, Solmaz Celebi, Burcu Menekse, Bayram Ali Dorum,
Hilal Ozkan, Nilglin Koksal

Prematire Bebeklerde Total Parenteral Beslenmeyle ilikili Aliminyum Maruziyeti
Emre Asut, Nilgiin Koksal, Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan

ilk Beslenme Oncesi Mezenterik Doku Oksijenizasyonu ve Nekrotizan Enterokolit
Arasindaki lligkinin Degerlendirilmesi
Hilal Ozkan, Nilglin Kdksal, Bayram Ali Dorum

Respiratuar Distres Sendromu Olan Prematiire Bebeklerde ilk 24 Saat Doku
Oksijen Saturasyonlari Patent Duktus Arteriozus Geligimini On Gorebilir Mi?
Hilal Ozkan, Merih Cetinkaya, Nilgiin Kdksal, Bayram Ali Dorum,

Burcu Cebeci

Arnold Chiari Tip-2 Sendromu, Miyelosizis ve Fetal Valproat Sendromlu Hastanin
Hemsirelik Bakimi i
Gulsah Gagla, Nihal Yilmaz, Nurcan Ozyazicioglu
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SBO1 - Aleriji

Cocukluk Gagi Kronik Urtikerinde Etyolojik Faktorlerin incelenmesi

1Siikrii Cekic, Yakup Canitez, 2Gokhan Ocakoglu, 'Nihat Sapan

"Uludag Qniversitesi I:stanbul Tip Fakiiltesi, Gocuk Alerji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Kronik iirtiker cocukluk caginda gorece nadir gériilir ve gocukluk gag
kronik Urtikeri hakkinda veriler erigkinlere gore oldukga azdir. Bu galismada klinigimizde
kronik Urtiker tanisi almis 47 olgunun etyolojik arastirmalari sonucu elde edilen verileri,
uygulanan tedaviler ve tedavi yanitiarinin degerlendirilmesi amaglanmistir.

GEREG ve YONTEM: Son 2 yil iginde kronik irtiker tanisi alan olgularin tim verileri
elektronik dosya kayitlari geriye donlik incelenerek elde edildi.

BULGULAR: Urtiker baslangici yas ortalamasi 8.6 + 5.1 yil (0.25: 16.5) idi. Olgularin %
40.4'linde (n = 19), duruma anjiyoddem eslik ettigi saptandi. Olgularin % 32'sinde (n = 15)
kronik indtikte edilebilir tirtiker,% 68 (n = 32) ise kronik spontan urtiker vardi. Kronik uyarilan
en sik rastlanan alt tip Urtiker semptomatik dermografizmdi. Kronik spontan Urtikerde en sik
tateikleyici faktdr gidalar ve gida katki maddeleri idi. Otolog serum testi 14 olguda (% 45.1),
anti-ntikleer antikor 10 olguda (% 30.3) pozitif tespit edildi. Deri prik testi olgularin % 16.6'
sinda (n = 6) pozitifti ve en ¢ok ev tozu akari duyarliligi (n = 5) tespit edildi. Bir hastanin
triptaz seviyeleri st sinirdan ylksekti ve medyan triptaz diizeyi 2.3 ug / | (1.5: 14.8
arasinda degisiyordu) idi.

SONUGC: Kronik spontan (rtiker gocuklarda en sik rastlanan kronik Urtiker altgrubudur.
Etiyolojisi cogu kez belirsiz olsa da, otoimminite gelisiminde en 6nemli faktdr olarak
dusuntimektedir. Olgularin énemli bir boluminde anjioddem eslik etmektedir. Tetikleyici
faktorlerin basinda gidalar gelmektedir ve etkileri cogunlukla non immiinogloblin E aracili
reaksiyonlarla olmaktadr.
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SB02 - Onkoloji

Gocukluk Gaginda Kemik Timorleri ve Tiimor Benzeri Lezyonlar

1Utku Aygiines, Metin Demirkaya, 'Betiil Sevinir, 2Solmaz Celebi,
3Zeynep Yazici, *Bartu Saris6zen, 5Ulviye Yalginkaya

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Onkoloji Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dall, Bursa

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali, Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Kemik tiimorleri gocukluk a1 tiimérlerinin %6 kadarini olusturmaktadir.
Tumdr benzeri lezyonlar ile birlikte genis bir hasta grubunu etkilemektedir. Bu galismada
cocukluk ¢caginda primer kemik tlimdrleri ve timdr benzeri lezyonlar degerlendirilmistir.

GEREG ve YONTEM: Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji Klinigine 2014-2016 yillari
arasinda kemik lezyonu nedeniyle basvuran 0-18 yas arasi 60 olgu degerlendirildi. Tanida
radyolojik degerlendirmeler ve/veya histopatolojik incelenmelerden yararlanildi.

SONUGLAR: Yas ortalamasi 11.7 olan (3 ay-18 yas) hastalarin 37’si (%61) erkek, 23’0
(%39) kiz idi. Lezyonlarin %20'si (n=12) malign, %87’si (n=52) benign idi. WHO
siniflamasina gore olgular benign timdr, malign tlimoér ve timor benzeri lezyon olarak
sirastyla %70 (n=42), %20 (n=12) ve %10 (n=6) idi.En sik gorilen kemik timérd 11 vaka ile
(%18) osteokondrom idi. Osteoid osteom 8 hasta ile (%13) en sik ikinci kemik timaéri oldu.
Malign olgularin 7’si (%12) osteosarkom, 2'si (%3) Ewing sarkomu, 1'i kordoma ve 1'i
adamantinoma idi. Benign tiimérlerin 5'ini (%8) non-ossifiye fibrom, 4’inl basit kemik kisti
(%6) olusturuyordu. 1 hastada anevrizmal kemik kisti vardi. Hemanjiom (n=4), desmoplastik
fibrom (n=3), enkondrom (n=1) ve sinoviyal kondromatozis (n=2) benign kitleler arasinda
yer aldi. Timdr benzeri lezyonu olan hastalardan 5'i osteomyelit tanisi alirken, 1 olgu
heterotopik ossifikasyon olarak degerlendirildi. 35 hastada (%58) etkilenen bolge alt
ekstremite iken, 6 hastada (%10) Ust ekstremite, 15 hastada (%25) vertebralyassi kemik
tutulumu ve 4 hastada (%6) multipl kemik tutulumu vardi. Distal femur en sik etkilenen alt
ekstremite bolgesi olurken, bu bolgede en sik ostekondrom (n=5) ve osteosarkom (n=4)
gordldd. Tani ydntemleri, 25 (%42) olguda sadece direkt rontgenografi, 16 (%26) hastada
buna ilaveten BT/MR, 19 (%32) hastada ise direkt grafi sonrasi gekilen BT/MR’a ek olarak
biyopsiden faydalanildi. Benign olgularin 7’sinde (%11) biyopsi gerekliligi oldu.

SONUC ve TARTISMA: Cocukluk caginda kemiklerde gérilen timor ve timoér benzeri
lezyonlarda yakinma, lokalizasyon, boyut, say, karakter (opasite ve mineralizasyon), kenar
yapisl, periost tutulumu ve gevre yumusak doku ile iligkisi tani igin nemli parametrelerdir.
Direkt grafi siklikla tani igin yeterli olmakla birlikte BT, MR ve sintigrafi gibi ileri radyolojik
tetkikler ve biyopsi kesin tanida gerekebilmektedir.
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SB03 - Onkoloji

Gocukluk Gagi Kanserlerinde Tani Alma Siiresinin Degerlendirilmesi
'Giilsah Kalay, 2Metin Demirkaya, 'Utku Aygiines, "Mehtap Ertekin, ?Betiil Sevinir

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Onkolojisi BD, Bursa

GIRIS ve AMAG: Erken tani kanserde prognozu etkileyen onemli bir faktordir.
Merkezimizde onkolojik tani alma siresinin tanimlanmasi ve ortalamadan ge¢ tani alan
hastalarin belirlenmesi amaglanmistir.

HASTALAR ve YONTEM: Merkezimizde Ocak 2005-Aralik 2014 tarihleri arasinda lenfoma
ve solid timér tanisi alan ¢ocuk hastalarda ilk yakinma ile onkolojik tani arasinda gegen
sure ve sUregler degerlendirildi. Buna gore hastalarin yas, cinsiyet, kitle yerlesimi, baslica
yakinmalari, ilk basvurduklari hekim ve kesin onkolojik tani aldi§i merkezler belirlendi. ilk
yakinmadan sonra hekime basvuru slreleri, kesin tani stresi, kag merkeze bagvurduklari
saptandi. Onkolojik tani siirelerinin timér yerlesimi, histopatolojik tani, yas ve cinsiyet
acisindan farkli olup olmadigi arastirildi. Veriler istatistiksel olarak karsilastirildi.

SONUGC: On yillik ddnemde tanimlanan 759 hastanin verileri incelendi. Hastalarin ortalama
tani yasi 92467 ay (1 glin-18 yas) olup %54.2'si erkek, %45.8'i kiz idi. Kitlelerin %36.6's!
abdomende, %19u santral sinir sisteminde,%17.5'i bas boyunda saptandi. Lenfomalar
%22.1(n: 168), SSS tumorleri %18.3 (n:139), germ hicreli timorler %12 (n:91),
néroblastom %10.8 (n:82), bébrek tiimoérleri %7.9 (n:60) oraninda gézlendi. ilk yakinmadan
sonra doktora bagvuru slresi ortalama 57.23£104 giin (1-830), onkolojik tani merkezine
sevk slresi 38.15+88 giin (1-1050) bulundu. Onkoloji merkezinde tani siiresi ortalama
18.58+24 giin (1-223) idi. ilk yakinmanin baslangicindan kesin taniya kadar gegen ortalama
stre 106£99 giin (medyan 55 giin) bulundu. Hekime basvuru stresinin en kisa oldugu
kanser tipleri karaciger timarleri (59 glin), retinoblastoma (13+12 glin)ve bébrek timérleri
(2559 giin) olarak gozlendi. Bagvuru slresi tiroid karsinomlarinda ve malign
melanomalarda en uzun (195+174 glin ve 365 giin) idi. 15-18 yas grubunda ge¢ basvuru
orani kigiik ¢ocuklardan yiksek bulundu (p<0.05). Bas-boyun, ekstremite ve govdede
yerlesen timérlerde hekime bagvuru grup ortalamasindan uzun bulundu. Hastalarin
%70.9'unun ilk kez Cocuk Hekimlerine bagsvurduklari belirlendi. Kesin tani alma sireleri
NHL'da medyan 53 giin, Hodgkin lenfomada 84 giin, yumusak doku sarkomlarinda 69 guin,
kemik sarkomlarinda 98 giin olarak saptandi (p:0.01).
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TARTISMA: Hastalarin kanser tanisi alma sreleri yasa, timar yerlesimine ve histopatolojik
taniya gore anlamli farklilik gdstermektedir. ilk gdren hekimlerin uzmanlik alanlarinin tani
stresine katkisi vardir. Daha ¢ok erigkin hasta gdren hekimlerin sevk slresi uzun
bulunmustur. Bu seride genel ortalama tani alma stiresi 10699 gindiir.
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SB04 - Hematoloji

Talasemi Major Tanisi Almig Cocuk ve Ergenlerde Psikiyatrik Tani ve
Intiharin Degerlendirilmesi

1Abdurrahman Cahid Orengiil, 2ilknur Ucuz, 3Giilcihan Ozek, “Nergiz Oner,
Vahdet Gérmez

'Bezmialem Vakif Universitesi Cocuk ve Ergen Ruh Sagligi ve Hastaliklari AD., Istanbul
2Gaziantep Cengiz Gékgek Kadin Dogum ve Gocuk Hastaliklar1 Hastanesi Gocuk ve Ergen
Ruh Saglgi ve Hastaliklari Klinigi, Gaziantep

3Manisa Merkezefendi Devlet Hastanesi Cocuk Hematoloji ve Onkolojisi Klinigji, Manisa

4L 6sante Cocuk ve Eriskin Hastanesi Gocuk Hematoloji ve Onkoloji Klinigi, Ankara

GIRIS ve AMAG: Kronik hastaliklarin psikiyatrik sorunlarin olusumu ve prognozu lizerine
yikici etkileri bilinmektedir. Bu galismada Talasemi Majér (TM) tanisi olan gocuk ve
ergenlerde psikiyatrik tanilarin sikigi ve intihar ile iligkili distince ve eylemlerin varligi
arastinimigtir.

GEREG ve YONTEM: Sanliurfa Cocuk Hastaliklari Hastanesinde transfiizyon bagimli TM
icin tedavi alan 6-17 yas arasi 59 olguda psikiyatrik tanilar, yari-yapilandiriimis Klinik
goriisme olan Okul Ga§l Cocuklari igin Duygulanim Bozukluklar ve Sizofreni Gériigme
Cizelgesi -Simdi ve Yasam Boyu Sekli- Tirkge Uyarlamasi (CDSG-SY-T) kullanilarak
degerlendirilmigtir. Ayrica depresyonun boyutsal degerlendiriimesi i¢in Cocuklar igin
Depresyon Envanteri (CDI) kullaniimistir.

SONUG: Hastalarin %52’si herhangi bir psikiyatrik tani aimazken, noktirnal enlrezis (%22)
ve 6zgul fobi (15.3) en sik konulan tanilar olarak belirlenmigtir. Olgularin yaklasik %20’si
(12/59) CDI ile depresyon tani kriterlerini kargilarken klinik gdriismede bu oran %6,8'e
inmistir. Entirezis vakalar disarida birakildiginda; olgularin %30.5'i ige atim bozukluklari
(depresyon, anksiyete vb) tanisi alirken, % 6.8'ine disa vurum (hiperaktivite ve davranis ile
iligkili bozukluklar) tanisi konulmustur. Depresyon tanis almis olgularda depresif duygu
durum ve huzursuzluk 6ne gikan semptomlar iken (%40.7), yasamdan keyif alamama da
(haz yitimi veya anhedoni) hemen ayni siklikta (39.0%) bildirilmistir. intihar diisiinceleri
gorece olarak sik (%28.8) iken, intihara niyetienme (%5.1) ve intihar tesebbiisi (%1.7) ok
daha az bulunmustur

TARTISMA: Bildigimiz kadari ile bu galisma taninin yari-yapilandiriimis klinik goriisme ile
konuldugu ve intihar dlsince/ egilimlerin Talasemi Major tanili ¢ocuk popilasyonunda
degderlendirildigi ilk érnektir. Psikiyatrik tanilarin klinik gérisme ile konulmasi ve sadece
oOlgek/anket kullanilarak yapilan calismalarda ortaya cikabilecek asiri tani durumunun
onine gegilebilir. TM'li hastalarda depresyon sikligi hem toplum drneklemlerinden (%1.4)
hem de cocuk psikiyatrisi poliklinik populasyonundan (%3.3) daha fazla bulunmustur.
Calismamizda buldugumuz depresyona siklikla eslik intihar diisiinceleri (%28.8) daha 6nce
Ulkemizde yapilan bir calismada biidirilen asiri yiiksek oran (%96.6) ile uyumsuzdur.
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Ayrica intihar niyeti (%5.1) ve intihar denemesi (%1.7; sadece 1 vakada) yine
ongorilerimizin altinda ¢ikmistir.

Sonug olarak TM tanili gocuklar, kronik hastaligi olan diger gocuklar gibi psikiyatrik sorunlar
acisindan riskli bir gruptur ve mevcut sonuglar 1si§inda bu popilasyon igin rutin gocuk
psikiyatrisi konstiltasyonu istenmesini 6neriyoruz.
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SB05 - Romatoloji

Artmis Viicut Kitle indeksi Jiivenil idiopatik Artrit igin
Bir Risk Faktori Miidiir?

'Balahan Makay, 20zge Altug Giicenmez, 2Erbil Unsal

'Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, [zmir
2Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloj BD., lzmir

GIRIS ve AMAG: Asiri kilo ve obezite hem eriskinlerde hem de gocuklarda pek cok hastalik
icin risk faktoridir. Yapilan arastirmalar, obezitenin eriskinlerde romatoid artrit ve psoriatik
artrit ile iligkili oldugunu gdstermistir. Literatiirde Jiivenil idiopatik artrit (JIA) ve obezite
iliskisi ile ilgili ok az calisma vardir. Bu galismanin amaci JiA'li hastalarin heniiz tedavi
baslanmadan tani aninda asiri kilolu/obez olma oranlarini arastirmak ve eger var ise belli
JIA alt gruplari ile iliskisini saptamakir.

HASTALAR ve YONTEM: JIA tanisiyla izlenen 325 hastanin dosyalari retrospekif olarak
incelendi. Tani anindaki viicut kitle indeksi (VKI) kaydedildi. Hastalar VKi ne gére 2 gruba
ayrildi: “saglikli kilo” (VKi < 85 persentil) ve “artmis kilo” (VKi = 85 persentil). Demografik
veriler, tani yasl, hastalik slresi, tani gecikme suresi, tutulu eklem sayisi ve ilk vizite ait su
fizik inceleme bulgulari kaydedildi: aktif artritli eklemler, entezit varligi, tarsit varligs,
sakroiliak eklem duyarliigi. Ayrica tani anindaki ESH kaydedildi. JIA daki asir kilo ve
obezite oranlari saglikli toplum ile “TUrkiye Beslenme ve Saglik Arastirmalari-2010” verileri
kullanilarak karsilagtiriimistir. Bu rapora gére tlkemizde asir kiloluluk ve obezite orani 0-5
yasta %26.4 ve 6-18 yasta %22.5'tur.

SONUGLAR: 105 hastada persistan oligoartrit, 81'inde entezit-iliskili artrit (EIA), 59'unda
RF (-) poliartrit, 29'unda sistemik JIA, 21'inde siniflandirlamayan JiA, 16’sinda psoriatik
artrit, Yunda uzamis oligoartrit ve 5'inde RF (+) poliartrit vardi. 244 hasta (%75) saglikli
kiloda iken 56's1 (% 17.3) artmis kiloda ve 25'i (%7.7) dusUk kiloda idi. Kilolu hastalarin
%46.4'0 EIA taniliydi. Tim JiA hastalarinda artmis kilo orani saglikli genel popiilasyondan
yiksek degildi. Bununla birlikte, JIA alt gruplarindan sadece EIA grubunda genel
popllasyondan anlamli sekilde yiiksek bir artmis kilo orani (%32) vardi.

TARTISMA: Bu calisma JIA hastalarinda tani aninda asiri kiloluluk oranini arastiran ilk
calismadir. Daha 6nce bu konuda yapiimig 3 calisma bulunmaktadir ve hepsi de tedavi
altindaki ve kimisi kortikosteroid kullanagelmis hastalarin VKi ni degerlendirmistir.
Calismamizda tiim JiAli hastalar ile genel popilasyon arasinda artmig kiloluluk orani
agisindan anlaml fark saptanmamakla birlikte EIA grubunda daha yiiksek oran
saptanmistir. Agiri kilonun EIA te bir tetikleyici faktér mii yoksa azalmis fiziksel aktiviteye
bagli bir sonu¢ mu oldugu heniiz tam belli degildir.
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SB06 - Hematoloji

Hastanede Yatan Cocuk Hastalarda Tromboz Sikligi ve Nedenleri
(Tek Merkez-10 Yillik Veri)

2Teslime Ersoy Kuzucu, 'Birol Baytan, Melike Sezgin Evim, Adalet Meral Giines

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji BD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadli§i ve Hastaliklar1 AD., Bursa

GIRIS ve AMAG: Tromboz erigkin hastalarda sik goriilen bir klinik sorun olmasina ragmen,
bilinenin aksine gocukluk ¢aginda da sik gérlimektedir. Kritik hastalarin yasam siresinin
uzamasl, katater kullaniminin yayginlasmasi tromboz tanisi alan ¢ocuk sayisinda son 15
yilda yaklagik 10 kat artisa neden olmustur. Siklikla altta yatan akkiz bir hastalik
saptanmaktadir. Bu ¢alisma, Uludag Universitesi Cocuk Saghg§i ve Hastaliklari Anabilim
Dali’'nda gesitli nedenlerle yatigi yapilan ve tromboz saptanan gocuklarin, kazanilmis ve
genetik risk faktorleri incelendi.

GEREG ve YONTEM: Calismada 2005-2015 yillari arasinda hastanemizde yatan, tromboz
tanisi alan 150 hastanin klinik ve laboratuvar bulgulari elektronik dosya sisteminden
retrospektif olarak incelendi. Hastalarda; yas, cinsiyet, aile oykust, bagvuru yakinmalari,
tromboz yeri, atak sayisi, kullanilan tedaviler kayit edildi.

SONUCLAR: Herhangi bir nedenle hastaneye yatan hastalar arasinda tromboz siklig 40
/10 000 olarak bulundu. Olgulardan 90" erkek (%60), 601 kiz (%40) cinsiyetteydi. Ortalama
yas 83 ay (0-338) olup %8,6 (n:13) olgu yenidogan dénemindeydi. Vendz kaynakli tromboz
%88,7 (n:133) iken arteryel kaynakl tromboz %11,3 (n:17) olarak saptandi. Tromboz
lokalizasyonu agisindan incelendiginde ilk (¢ sirada; kraniyal %48,7 (n:73), alt ekstremite
%26,7 (n:40) ve kardiyak %10,7 (n:16) trombozlar saptandi. En sik saptanan edinsel risk
faktorlerinden ilk Ug sirada; enfeksiyon %37,6 (n:32), kateter %34,1 (n:29) ve konjenital kalp
hastaligi %32,9 (n:28) idi. Enfeksiyonlarda ise ilk sirada sepsis %46,8 (n:15) saptand..
Genetik agidan 129 hastanin analizi incelendi. FVL mutasyonu %20,2 (n:26), MTHFR
mutasyonu homozigot %25,6 (n:33), PAI gen mutasyonu homozigot pozitifligi %18,6 (n:24)
ve protrombin gen mutasyonu %1,6 (n:2) saptandi. FVL mutasyonu ve homozigot MTHFR
mutasyonlu olgular %4,7 (n:6) olarak saptandi. Herhangi bir trombofilik mutasyon
saptanmayan olgu %8,5 (n:11) oraninda idi. Tedavi baglanan 111 olgunun 90'inda (%#81,1)
disik molekil agirlikli heparin ve 10'unda (%9) klasik heparin uygulandi. Diger hastalarin
4'inde (%3,6) rTPA 3'lnde (%2,7) asetilsalisilik asit, 3'linde (%2,7) trombektomi ve 1’inde
(%0,9) ise duiglk molekdl agirlikli heparin ile birlikte trombektomi uygulandi. Tedaviye bagli
komplikasyon hastalarin %6'sinda (n:9), trombozun olustugu yere bagli komplikasyon ise
%16'sinda (n:24) gelisti.
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TARTISMA: Hastanemizdeki tromboz insidansi literatlir ile uyumlu olarak bulundu.
Tromboz tanili 150 olgunun %56,7’sinde kazanilmis risk faktori varken, genetik risk faktorii
hastalarin %55,8'inde saptandi. Tromboz saptanan tim hastalarda kazanilmis risk faktori
olsa dahi mutlaka genetik agidan tetkik edilmesi gerektigini distinmekteyiz.
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SBO07 - Gastroenteroloji

Cocuklarda Alkolik Olmayan Yagh Karaciger Hastalig ile MCP-1, CCR-
2, ABCA1, IL-17A Gen Polimorfizmleri Arasindaki lligki

'Ulas Emre Akbulut, 2Senol Gitli, 3Hamdi Cihan Emeksiz, *Alper Han Cebi,
SMurat Gakir

1S.B.U. Kanuni Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Klinigi, Istanbul

28.B.U. Kanuni Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Tibbi Genetik Klinigi, Istanbul
38.B.U. Kanuni Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Endokrinoloji Klinigi, Istanbul
4Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Trabzon
SKaradeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Bilim Dali, Trabzon

GIRI$ ve AMAG: Cocuklarda alkolik olmayan yagl karaciger hastaliginin (NAFLD)
sedanter yasam tarzi ve ylksek kalorili diyet sonucunda artmis viicut kitle endeksi ile yakin
iliskisinin yanisira, bireysel genetik varyasyonlarinda hastalik patogenezinde etkili oldugu
bilinmektedir. Bu ¢alismadaki amacimiz NAFLD'si olan obez ¢ocuklarda MCP-1, CCR-2,
ABCAT1, IL-17A gen polimorfizmlerinin arastiriimasidir.

GEREGC ve YONTEM: Calismaya Kanuni Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme poliklinidine basvuran yaglari 10-17 arasinda
degisen obez hastalar alindi. Birinci grupta alanin aminotransferaz (ALT) diizeylerinde
normal sinirin iki katinin izerinde yikselme olan (erkeklerde >50 U/L, kizlarda >44 U/L) ve
ultrasonografi ile yagli karaciger hastaligi tespit edilen hastalar meveuttu (n=107). ikinci
grupta obezitesi olup NAFLD'si olmayan, ALT degerleri normal sinirlarda olan hastalar
mevcuttu (n=92). Gen polimorfizlerini belirlemek igin polimeraz zincir reaksiyonu (PCR)
yontemi kullanildi.

SONUGC: Gruplar arasinda yas, cinsiyet ve viicut yag orani agisindan fark ulunmuyordu.
ALT yuksekligi yanisira AST, GGT ve trigliserit degerlerinin de NAFLD'si olan hastalarda
olmayanlara gére daha yiksek oldugu tespit edildi (p<0.05). MCP-1, CCR-2, ABCAT1
polimorfizmleri igin genotip ve allel frekansi agisindan NAFLD'si olan ve olmayan hastalar
arasinda fark bulunmuyordu (Tablo 1). IL-17A polimorfizmi genotipik frekanslari
incelendiginde NAFLD'si olan hastalarda GG genotipinin NAFLD’si olmayanlara gére daha
yliksek oldugu gortildi (p=0.041, OR: 1.69, %95 ClI: 0.955-2.989). G allel sayisi NAFLD’si
olan hastalarda daha yliksek orandaydi (p=0.008, OR: 0.57, %95 CI: 0.385-0.868)

(Tablo 1).
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TARTISMA: Pro-inflamatuvar ve anti-inflamatuvar mekanizmalar arasindaki denge NAFLD
gelismesinde ve hastaligin ilerlemesinde kritik 6neme sahiptir. NAFLD'de regilatuvar T
hiicrelerinin fonksiyonlarinda azalma olurken, IL-17 (retiminde artis oldugu gdsterilmistir.
Calismamizda IL-17A polimorfizmi ile NAFLD arasinda anlamli bir iligki oldugu yontindedir.
Bu sonug, IL-17A  polimorfizminin - NAFLD  gelisiminde risk faktéri olarak
degderlendirilmesinin uygun olabilecegini duslindirmektedir. NAFLD ile bu polimorfizim
arasindaki iliskiyi dogrulamak icin daha biylk oérnek sayilarina sahip arastirmalarin
planlanmasi uygun olacaktir..

Tablo 1: NAFLD'si olan ve olmayan hastalarin MCP-1, CCR-2, ABCA1, IL-17A
polimorfizmlerinin genotipik ve allel frekansinin karsilastirimasi

Degisken NAFLD (n=107) (%) non-NAFLD (n=92) (%) p degeri OR (%95CI)

MCP-1  AA 27(25.2) 25(27.2) 0311 0.90 (0.480-1.704)
AG 36 (33.6) 39 (42.3) 0205  0.68(0.387-1.225)
GG 44 (412) 28 (30.5) 0118  1.59(0.886-2.873)
A 90 (42.0) 89 (48.3) 0207 0.7 (0521-1.151)
G 124 (58.0) 95 (51.7)

CCR2 AA 10(9.3) 11 (11.9) 0550  0.75(0.306-1.878)
AG 8(7.5) 13 (14.1) 0133 049 (0.193-1.243)
GG 89 (92.5) 68 (74.0) 0.145 167 (0.836-3.343)
A 28 (13.0) 35(19.0) 0107  0.64(0.372-1.101)
G 186 (83.2) 149 (81.0)

ABCA-1 KK 34(31.8) 31(33.7) 0773 0.91(0.506-1.659)
KR 41(38.3) 36 (39.1) 0906  0.96(0.545-1.712)
RR 32(29.9) 25(27.2) 0670  1.14(0.616-2.122)
K 109 (50.9) 98 (53.2) 0643 0.91(0.614-1351)
R 105 (49.1) 86 (46.8)

ILA7A  AA 16 (15.0) 26 (28.3) 0012 0.41(0.204-0.823)
AG 39 (36.4) 33 (35.4) 0932 1.02(0574-1.831)
GG 52 (48.6) 33 (35.9) 0.041  1.69 (0.955-2.989)
A 71(33.1) 85 (46.2) 0.008  0.57 (0.385-0.868)
G 143 (66.9) 99 (53.8)
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SB08 - Metabolizma

Tiirk Hipofosfatazyal Olgularin Klinik ve Genetik Bulgulari

1Sahin Erdél, 'Sevil Dorum, 2Halil Saglam

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Cocuk Metabolizma
BD, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari AD, Gocuk Metabolizma
BD, Cocuk Endokrinolojisi BD, Bursa

GIRIS ve AMAG: Hipofosfatazya (HPP), doku non-spesifik alkalen fosfataz (TNSALP)
enzimini kodlayan gendeki (1p36.1-34) mutasyonlarin sonucunda alkalen fosfataz (ALP)
enzim eksikligiyle karakterize nadir bir kalitsal metabolik hastaliktir. Tim yaslarda ve
irklarda gortilebilen ve her iki cinsi esit olarak etkileyen hastaligin agir formlarinin
insidansinin 1/1 000 000 oldugu tahmin edilmektedir.

GEREG ve YONTEM: 2011 ile 2016 yillari arasinda merkezimize basvuran 16 HPP'li olgu
ile 10 ebeveynin dosyalarindan retrospektif olarak klinik ve laboratuvar verileri elde
edilmistir.

SONUCLAR: Merkezimizde 2011-2016 yillar arasinda yaslari 0.06 ila 35 yil arasinda
degisen 7'si (%43.8) bayan, 9'u (%56.3) erkek 16 olgu tani aldi. Olgularin 7’si (%43.7)
perinatal letal, 3'er olgu (%18.7) prenatal benign ve odontohipofosfatazya, 2'si (%12.5)
eriskin ve 1 (%6.3) olgu ise gocukluk ¢agi formu hastalariydi. Olgularin Klinik seyirleri
HPP'nin tipine gbre farkli seyretti. Yasamayan 7 (%58.3) olgunun tamami perinatal letal
form olgulariydi. Olgularin yasamasiyla tani yasi (p = 0.029), bagvuru bas gevresi (p =
0.042), kulag/boy orani (p = 0.048) ve gdgls cevresi (p = 0.017) arasinda anlamli iligki
saptandi. Hastalarin bagvuru boy SDS’si -2.06 (min:-6.64; mak:0.40) olarak bulunurken,
ebeveynlerin -1.62 (min:-1.95; mak:0.49) idi. Hasta ve ebeveynlerinin boy SDS’leri arasinda
anlamli fark saptanmadi (p = 0.173). ALPL geni mutasyon analizi ¢aligilabilen 14 olgunun
9'unda farkli mutasyon saptandi ve 5'i yeni mutasyondu. c746G>T (5 alel), ¢346G>A (3
alel) ve ¢.140C>T (3 alel) mutasyonlari en sik gériilen mutasyonlardi. Tlrk HPP olgularinda
en sik gorllen genotip ise iki farkl ailede 3 olguda saptanan otozomal dominant ¢.346G>A
(p.A116T) heterozigot mutasyonu idi. Olgularin HPP formlari, mutasyon analizleri ve
hangilerinin yeni mutasyon oldugu Tablo 1'de verildi.

TARTISMA: HPP c¢ok nadir gérildiginden glnimize kadar Turkiye'den bu sayida olgu
iceren ¢alisma mevcut degildir. Tanisi serum ALP diizeyinin yasa ve cinsiyete gére disik
saptanmasi ile kolaylikla konmaktadir. intrauterin anomali taramasinda ekstremite
kisaliginin saptanmasi HPP igin uyarici olabilir. HPP ebeveynleri gibi heterozigot
mutasyona sahip olgular hafif HPP bulgulari ile kargimiza gelebilir.
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TABLE 1
Hipofosfatazyali olgularin klinik ve laboratuvar 6zellikleri.
Tami Tani izlem Enzim Tani Son
Olgu Yasi HPP Tipi ALP Siiresi Alma Mutasyon Analizi Boy Boy | Survey
$ Diizeyi Siiresi SDS SDS
perinatal ,
A | 006 oy 1 1.16 05 c.659G>C (GIy220Ala) hom. | -456 | 511 | exitus
B | 006 pgg;‘lagtj' 2% 366 | 3.4 c.815G>A (Arg272His) hom. | 441 | -4.28 | yasiyor
perinatal €.799-804delCACTTC (p.267- .
c | o7 oy 10 0.2 0.21 268 de HF) hom. 197 | 251 | exitus
D1 | 066 pgsﬂlagtg' 45 175 | amadi |  c.746G>T (p.G249V) hom. 223 | 275 | yasor
D2 | 8 pgg;‘fgtj' 31 108 | amadi |  c.746G>T (p.G249V) hom. 054 | 007 | yasiyor
perinatal ¢.194C>A mut .
E 95 | T 10 05 05 | (asichr1:21887602 C>Ahom.* | 254 | 396 | exitus
F | 006 pelre”t‘;ta' 6 004 | almadi ¢.140C>T (p.N471) hom.* -6.64 exitus
0.08 pelre”t‘;‘a' 6 016 | almadi | c.1243T>G (p.Y415D) hom.* exitus
H 0.5 childhood 49 15 almadi €.346G>A (p.A116T) het. 04 -2.14 | yasiyor
perinatal .
11 etal 10 almadi yapilmadi exitus
12 pﬁ:;?:ltal 38 almadi yapilmadi exitus
¢.1444C>A (p.H482N)
J 34 adult 2.39 35 | almadi | het+cDNA 1557A>G (Y436C) | -2.06 | -2.06 | yasiyor
het.*
K | 375 °ﬂ‘;,"Ff° 70 almadi | c.346G>A (pA116T)OD het. | -1.64 yasiyor
L 30 °ﬂ‘;,"Ff° 2 2 almadi | c.346G>A (pA116T)ODhet. | -032 | -0.32 | yagiyor
35 °ﬂ‘;,"Ff° 2 166 | almadi C.T46G>T (p.G249V) het. 07 | -002 | yasiyor
N 23 adult 26 1 almad: ¢.140C>T (p.N471) het.* -347 | -3.47 | yasiyor

HPP, hipofosfatazya; D1,D2 ve 11,12 olgulari kardestir;*, yeni mutasyon; hom, homozigot;
het, heterozigot.
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SB09 - Adolesan

Aripiprazol ile Basarili Sekilde Tedavi Edilen Trikotilomani Olgu Serisi
10zlem Bilgic, ?Ayhan Bilgi¢

'Deri ve Ziihrevi Hastaliklar Uzmani, Serbest Hekim, Konya
2Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk ve Ergen Psikiyatrisi AD,
Konya

GIRIS: Cocukluk déneminde en sik gorillen sag dékillmeleri nedenleri arasinda mantar
enfeksiyonlari (tinea kapitis), alopesi areata ve trikotilomani yer almaktadir ve bu hastalar
siklikla ilk olarak dermatoloji ya da pediatri poliklinigine bagvurmaktadir. Trikotilomani sagl
deride tam veya kismi alopesiye neden olan ve onaylanmis bir tedavisi bulunmayan kronik
sa¢ yolma ile karakterize bir dirti denetim bozuklugudur. Bu calismada bir atipik
antipsikotik olan aripiprazol tedavisinden fayda géren bes gocuktan olusan bir olgu serisi
sunulmaktadir.

OLGULAR: Dermatoloji poliklinigine 1 ay — 9 ay stiredir devam eden lokalize sag dokiimesi
sikayeti ile bagvuran 9 - 17 yas arasl, ikisi kiz, Ucli erkek toplam 5 olgu trikotilomani
tanisiyla cocuk ve ergen psikiyatrisi poliklinigine yonlendirildi. Gorece yeni bir atipik
antipsikotik olan aripiprazolun disik dozda (1.5 — 5 mg) baglanmasi sonrasinda 3 ile 8
hafta iginde bes olgunun dérdiinde tam, birinde ise kismi remisyon elde edildi. Bir olguda
hafif sedasyon gelisirken diger olgularda herhangi bir yan etki goriiimedi.

SONUG ve TARTISMA: Trikotilomani sikiikla dermatoloji ya da pediatri poliklinigine
bagvuru ile taninan ve bilinen etkin tedavisi bulunmayan bir psikiyatrik bozukluktur.
Literatirde ¢ocukluk déneminde aripiprazolln trikotilomani tedavisinde etkili oldugu ile ilgili
sadece bir olgu bildirimi bulunmaktadir. Bu ¢alisma bir grup olguda aripiprazoliin gocukluk
dénemi trikotilomani tedavisinde etkin ve gtivenilir oldugunu bildiren ilk ¢alismadir.
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SB10 - Sosyal Pediatri

Pre-Konsepsiyonel Folik Asit Kullaniminin Cocukta Dikkat Eksikligi ve
Hiperaktivite Bozuklugu Geligimine Etkisi

2Mehmet Erdem Uzun, 'Nazan Kaymaz, 'Hakan Aylang, 2Emel Sari G6kten

"Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari,
Canakkale
2Bursa Sevket Yilmaz Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Gocuk ve Ergen Ruh Saglgi, Bursa

GIRIS ve AMAG: Folik asidin hiicre biyime ve bdlinmesinde, DNA onariminda rolil
oldukga iyi bilinmekte olup, ndral tip defektlerini dnlemek amaciyla anne adaylarina pre-
konsepsiyonel dlzenli kullanimi 6nerilmektedir. Yapilan calismalarda pre-konsepsiyonel
folik asit eksikligi otizm spektrumu ile iligkilendirilmistir. Dikkat eksikligi ve hiperaktivite
bozuklugunun (DEHAB) etyolojisinin multifaktoriyel oldugu dislnilmekle birlikte santral
sinir sistemindeki nérotransmitter bozukluklarinin etkisi oldugu dlstnlimektedir. Bu
calismada pre-konsepsiyonel folik asit kullanimi ile ¢ocukta hiperlAyni zamanda fanne aday
To investigate effect of folic acid intake during pre-conception period in terms of Attention
Deficit and Hyperactivity Disorder (ADHD) development.

GEREG ve YONTEM: Calisma, Bursa Sevket Yilmaz Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
ve Ergen Ruh Saglig! kliniginde yuratilmus olup, toplam 471 katiimci ile gergeklegtirilmistir.
Katilimcilarin 186’s1 yeni tani DEHAB olup, 231'i kontrol grubunu olusturan saglkli
gocuklardan olusmaktadir. Ailelerden sosyodemografik veri formu yaninda gebelik oncesi
ve sirasinda almis oldugu folik asit, omega 3, demir, multivitamin takviyelerinin soruldugu
anket formunun doldurulmasi istenmigtir. Veriler DEHAB gelisimi agisindan analiz edilmistir.

SONUGLAR: DEHAB grubunda pre-konsepsiyonel folik asit kullanimi %13 oranindayken,
kontrol grubunda bu oran % 31 olarak saptandi ve bu sonucun istatistiksel olarak anlamli
oldugu gorildi (p<0,001). Gruplar arasinda gebelikte folik asit kullanimi agisindan
istatistiksel anlamli fark saptanmadi (p=0,617). Demirin ve multivitamin takviyelerinin
DEHAB ile iliskisi saptanmadi. DEHAB ile iligkili bulunan diger durumlar; ileri ebeveyn yasi
(p<0.001; hem anne hem baba igin), gebelikteki anormal ikili test (%27 vs %5, p=<0.001) ve
gebelikte omega 3 kullaniimamasi (p<0,001).

TARTISMA: Folik asitin gebelik 6ncesi ve sirasinda kullaniminin nérolojik gelisim agisindan
6nemi bilinmektedir. Ancak literatiirde gebelik dncesi kullanimiyla ilgili veriler azdir. Bu
calisma gebelik dncesi folik asitin gocuktaki DEHAB'I dnleyebilecegini gostermis olup, anne
adaylarina pre-konsepsiyonel folik asit kullanimi énerilmektedir.
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SB11 - Gastroenteroloji

Colyak Hastaligi Olan Olgularda, Helicobacter Pylorinin Sikhigi, Klinik,
Histopatoloji ve Laboratuar Degerleri Uzerine Etkisi

'Mehmet Adin, 2inci Batun, 2Semine Ozdemir, 3Figen Doran, 'Gokhan Tiimgor

"Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Gastroenterolojisi Bilim Dali, Adana

2Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Adana
3Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali, Adana

GIRIS ve AMAG: Bu calismada colyak hastaligi (GH) olan gocuklarda Helicobacter
pylorinin (HP) sikiigi ve HP'nin Klinik, histopatoloji ve laboratuar degerleri lzerindeki
iliskisini arastirdik.

GEREG ve YONTEM: Ocak 2012-Mart 2016 tarihleri arasinda Gukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji BD'nda serolojik ve histopatolojik olarak ¢olyak hastaligi
tanisi konulmus 255 olgu calismaya alindi. Tiim hastalardan iist GiS endoskopisi sirasinda
duodenum biyopsisi yaninda antrumdan da biyopsi 6rnekleri alindi ve histopatolojik olarak
HP varligi ve histolojik hasar derecesi arastirildi. HP (+) ve HP (-) saptanan olgular yas,
cinsiyet, basvuru yakinmalari, klinik ve laboratuar 6zelikleri agisindan karsilastirildi.

SONUG: Calismaya alinan 256 CH'li olgunun 70'inde (%27.4) HP (+) saptandi. Calisma
stiresi boyunca dispeptik yakinmalari olan 1012 olgunun Ust gastrointestinal sistem
endoskopisinde 270 olguda (% 26.7) HP(+) idi. HP (+) olgular ile HP(-) olgular arasinda yas
ve cinsiyet yoninden anlamli fark yok idi. HP(+) olgularda tani yasi daha yiksek, ishal ve
karin sisligi yakinmalari anlamli derecede daha fazla idi. HP(+) ¢dlyak hastalarinin ince
bagirsak histopatolojik incelemesinde 16 olgu (% 23) Marsh 3A, 39 olgu (% 55) Marsh 3B
ve 15 olgu (% 22) Marsh3C idi. HP (-) olgularda 61 olgu 3A (%33), 71 olgu 3B (%38), 53
olgu 3C (%28) idi. HP (+) GH'li olgularin mide biyopsilerinde aktivite ve kronisite, HP (-)
GH'li olgulara gdre anlamli derecede daha yuksek idi. Demir eksikligi anemisi HP(+) ve
HP(-) olgularda sirasiyla %51 ve %47 saptandi. HP (+) olgularda hemoglobin, ferritin,
vitamin B12 ve transferin saturasyonu HP (-) olgulara gére diisiik olmasina ragmen fark
istatistiksel olarak anlamli bulunmadi. HP(+) grupta serum folat diizeyi anlamli derecede
dustk idi (p<0,05). Ayrica gruplar arasinda agirlik ve boy SD skorlari arasinda da anlamli
farklilik saptanmadi.

TARTISMA: Calismamizda HP sikhiginin Colyakli olgularda artmadigi ve HP(+) olan
olgularda CH tanisinin daha ge¢ konuldugu, distansiyon ve ishal yakinmalarinin daha fazla
gorlildigl ve folat eksikliginin anlamli derecede daha ylksek oranda oldugu gézlendi.
HP(+) CH olan olgularda tani gecikmesinin olgulara HP tanisi konuldugu i¢in CH'nin
disuniimemesi olabilecegini disinmekteyiz. HP(+) olgularda, illeri gocukluk yasinda
siskinlik ve ishal gibi yakinmalarin varliginda hekimlerin Gélyak hastalijini da akilda
tutmalari gerektigine inaniyoruz.
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SB12 - Nefroloji

Preterm Yenidoganlarda Akut Bobrek Hasarinin Erken Belirteci Olarak
NGAL Etkinligi ve Risk Faktorlerinin Belirlenmesinin Onemi

'Nesrin ézding Kizilay, 20Okan Akacli, *Biilent Ediz, “Melahat Dirican,
5Nilgiin Kéksal, 20sman Dénmez

1Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Nefroloji Bilim Dall, Bursa

3Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Biyoistatistik Anabilim Dali, Bursa

4Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Biyokimya Anabilim Dali, Bursa

5Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Yenidoganlarda akut bobrek hasarinin tespiti diger yas gruplarina gére klinik gdzlem
ve tetkik agisindan daha zordur. Serum kreatinin dlizeyi ve idrar takibi hasar belilemede en
sik kullanilan yontemlerdir. Ancak serum kreatinin bdbrek fonksiyonlarinin %25-50’si
kaybedildikten sonra belirleyicidir. Glncel calismalarda sistatin ¢ nin hasar gelisiminde
kreatininden daha hizli yanit veridigi gosterilmistir. Bu ¢alismada preterm hastalarda idrar
NGAL ‘in akut bébrek hasarini tanimada serum kreatinin ve serum sistatin-C ye gore
etkinligini ve risk faktorlerini belilemeyi amagladik.

YONTEM: Calismaya Eyliil 2016- Subat 2017 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakiltesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'nde izlenen 28-37 hafta arasi 24 preterm hasta
katildi. Sendrom stiphesi, konjenital bobrek hastaligi ve majér kardiak anomali diglama
kriterleriydi. Hastalarin 1. 3. 5. ve 7. giinlerde serum kreatinin, serum sistatin-C ve idrar
NGAL dulzeyleri deg@erlendirildi. Akut bdbrek hasari gelisimi n-RIFLE kriterlerine gére
siniflandirildi. Demografik bilgilerin akut bébrek hasari ve NGAL ile iligkisi degerlendirildi.

BULGULAR: Hastalarimizin 17'si erkek ( %70,8 ), 7’si kiz ( %29,2 ) olup ortalama dogum
haftalari 35+1 hafta idi. Akut bébrek hasari 7 hastada gelismezken 14 hastada n-RIFLE’ye
gore evre-1 (risk) bobrek hasari, 3 hastada ise evre-2 (injury) bdbrek hasari saptandi. Higbir
hastada oliguri, kreatinin ve sistatin-C artisi iziemedi. Bobrek hasari gelisen hastalarda idrar
NGAL diizeyi 3.ginde artis gostermistir. ROC analizi ile akut bdbrek hasarini belirlemede
idar NGAL cut-off degeri 64,45ng/ml olarak belirlendi. NGAL vyiiksekligi olan glinlerde
hastalarin CRP ve prokalsitonin degerleri negatifti, gonderilen kltir 6rneklerinde treme
yoktu. Ozellikle diistik dogum agirhgi, SGA, entubasyon, asfiksi, RDS, IVK ve ibuprofen
kullaniminin hasar gelisimini kolaylastirdigi gorildu.
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SONUG: immatur bobrek dokusunun maruz kaldigi riskler gozoniine alindiginda akut
bdbrek hasarini en erken haber veren ve tedavi devamliigina 1sik tutan belirteglere ve
siniflamalara ihtiyag vardir. idrar NGAL in mevcut belirteclere gore daha hizli yikselmesi ve
hasarin diizelmesiyle gerilemesi 6zellikle yenidogan hastalarinda klinik izlemi rahatlatacag
dustndlmastr.
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SB13 - Gastroenteroloji

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

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

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi BD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hematoloji BD., Bursa

GIRIS: Akut karaciger yetmezligi, daha 6nce karaciger hastaligi oldugu bilinmeyen kisilerde
haftalar ve aylar icinde ortaya cikan karaciger yetersizligi olarak tanimlanir. Yenidogan
doneminde metabolik hastaliklar 6n planda iken daha biyik ¢ocuklarda enfeksiyonlar,
ilaglar ve toksinler ilk siralarda yer alir.

GEREG ve YONTEM: Son ki yil igerisinde karaciger yetersizligi ile bagvuran, terapétik ve
képri amagli segici plazma degisimi uygulanan olgular calismaya alinmigtir.

SONUG: Akut karaciger yetmezIigi ile izledigimiz 15 hasta galismaya alindi. Hastalarimizin
6 ‘sl kiz 9'u erkek idi. Hastalarimizin yaglari 18 ay ile 17 yas arasinda idi. Hastalarimizin, 2
‘si Otoimmun hepatit, 1'i Obstriktif hepatit, 5'i toksik hepatit, 5'i dekompanse Wilson
hastali§i, 1'i idiopatik hepatit, 1'i antifosfolipid sendromu ve Budd Chiari sendromu tanisi
aldi. Hastalarimiza ortalama segici plazma degisimi yatiglarinin 24 ile 72. saati arasinda
baslandi. Hastalarimiza ortalama 1 ila 10 dongl segici plazma degisimi yapild.
Hastalarimizin giris degerleri; total bilirubin: 1.8- 52.4 mg/d|, direkt bilirubin: 1.15-25.8, AST:
71-19061 iU/, ALT: 51-8819 iU/, PT: 11.0-22.8 sn, PT%: 19.2-98, INR: 1.04-5.9,
Amonyak: 54-424 mg/d|, Albimin: 2.9-5.4 mg/dl arasinda idi. Hastalarimizin ¢ikis degerleri;
total bilirubin: 0.31-28.8 mg/dl, direkt bilirubin: 0.16-18.9, AST: 21-515 1U/L, ALT: 25-513
UL, PT: 11.2-21.0 sn, PT%: 12.3-92, INR: 1.01-5.15, Amonyak: 49-158 mg/dl, Albimin:
3.1-4.3 mg/dl arasinda idi. Genel olarak hastalarda laboratuar degerlerinde diizelme,
Ozellikle toksik nedenlerle akut karaciger yetmezligi olusanlarda tamamen dizelme
gdzlendi.

TARTISMA: Segici plasma degisimi; daha énce karaciger hastaligi bilinmeyen, ancak
enfeksiyon veya toksik madde alimina bagli dekompanse olan kronik karaciger
hastaliklarinda nakil stirecine kadar kopri tedavisi olabilecegi gibi, higbir karaciger hastaligi
olmayip toksik madde alimi ile gelisen akut karaciger yetmezliklerinin tam regresyonunu
saglayabilmektedir.
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SB14 - Yeni Dogan

Beslenmeden Nekrotizan Enterokolit Gelisen Prematire Bebeklerde
Risk Faktorlerinin Belirlenmesi

2Merih Getinkaya, 'Sahin Kalkan, 20zge Saglam, 2Dilek Kurnaz,
2Seda Yilmaz Semerci, 2Burcu Cebeci, 3Seyithan Ozaydin, 2Gékhan Biiyiikkale,
2Ebru Kazanci

"Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sadli§i ve Hastaliklari
Kiinigi, Istanbul

2Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Yenidogan Kiinigi, Istanbul
3Kanuni Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Cerrahisi Kiinigji, istanbul

GIRIS ve AMAG: Nekrotizan enterokolit (NEK) prematiire bebeklerde énemli bir morbidite
ve mortalite nedenidir. Multifaktoriyel etyopatogeneze sahip NEK'in prematiire bebeklerde
%90 oraninda beslenme sonrasi gelistigi bildirilmis olup, literatirde beslenmeden NEK
gelisen olgularla ilgili veri bulunmamaktadir. Bu ¢alismanin amaci beslenmeden NEK
gelisen bebeklerdeki risk faktorlerinin belirlenmesi idi.

GEREG ve YONTEM: Bu retrospekif calismaya 2012-2016 tarihleri arasinda yenidogan
yogun bakim Unitesine yatirilan 618 ¢ok diisik dogum agirlikli (CDDA) bebek alinarak 3
gruba ayrildilar: beslenme dncesi NEK gelisenler, beslenme sonrasi NEK gelisenler ve NEK
gelismeyen olgular. Modifiye Bell siniflamasina gére evre II-lll olgular galismaya alindi. Ug
grubun morbidite ve mortalite verileri kaydedildi.

SONUGC: Toplam 165 bebekte (beslenme éncesi= 90, beslenme sonrasi= 65) NEK
gelisirken, 453 olguda NEK gelismedi. Beslenme odncesi NEK gelisen olgularin ortalama
gestasyon haftasi (25.6+£2.8 h) ve dogum agirliklari (739+272 g)diger 2 gruptan anlamli
olarak disuktl (p<0.05). Beslenmeden NEK gelisen olgularda dusik Apgar skorlari,
dogumda resusitasyon ihtiyaci, SGA varligi, agir respiratuvar distress sendromu (RDS) ve
patent duktus arteriosus (PDA) sikligi anlamli sekilde daha fazla idi (p<0.05). Beslenmeyen
olgularda NEK anlamli gekilde daha erken (5.4+3.4 vs 15.6+11.5 g) gelisti. Beslenme
oncesi NEK gelisen olgularda perforasyon, cerrahi gereksinimi ve mortalite sikigi anlamii
sekilde daha yiksekti (p<0.05).

TARTISMA: Beslenmeden NEK gelisen olgularin demografik ve Kklinik ozellikleri ile
prognozu literatirde ilk defa genis bir hasta serisinde g6sterilmistir. Asiri disik dogum
agirhgi, SGA, perinatal asfiksi, resisitasyon ihtiyaci, agir RDS ve PDA'nin beslenmeden
NEK gelisimi ile iligkili oldugu gdsterildi. Bu bebeklerde perforasyon ve mortalite daha fazla
idi. Bu risk faktdrlerine sahip CDDA'll bebeklerde beslenmeden NEK gelisebilecegi akilda
tutulmalidir.
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SB15 — Néroloji

Konviilzif Status Epileptikus Olgularimizin Degerlendirilmesi

Rabia Tiitiincii Toker, Muhittin Bodur, Mehmet Sait Okan

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

GIRIS: Status epileptikus; epileptik tek ndbet aktivitesinin 30 dakikadan daha uzun stirmesi
veya iki ve daha fazla nébetin aralarinda hasta bilinci agilmadan seriler halinde gelmesidir.
Cocuklarda status epileptikusun %25'i yasamin ilk yilinda, % 85'i ise ilk bes yilinda gordillir.
Cocukluk caginda status epileptikus sebepleri arasinda baslica uzamis febril status,
serebrovaskiiler lezyonlar, santral sinir sistemi enfeksiyonlari, neoplazmlar, akut metabolik
bozukluklar, kafa travmalari sayilabilir. Status epileptikusun siiresi uzadik¢a, durdurulmasi
daha da zorlagir. Uzamis konvilziyonun kendisi de beyin hasarina ve sistemik
komplikasyonlara neden olur.

GEREG ve YONTEM: Ocak 2015 —Subat 2017 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Néroloji Kliniginde Konviilziv Status Epileptikus tanisi ile izlenen
62 olgunun verileri dederlendirildi. Bulgular: 62 olgunun 23’0 (% 37,1) kiz, 39 "u(% 62,9)
erkekti. Yaslari 3 ay-214 ay arasinda degismekte olup ortalama yas 5,6 yil 4,5 yil idi.
Etyolojiyi uzamis febril status, idiopatik, akuk nérolojik zedelenme ve eski semptomatik
olarak 4 ana nedende inceledigimizde (Bakiniz Tablo 1) eski semptomatik olgularin
gogunlukta oldugu gérilmektedir.

Uzamis Febril Konviilziyon 10 (% 16,1)

Akut Nérolojik Zedelenme 10 ( %16,1) Santral Sinir Sistemi Enfeksiyonu 6
Anoksi 2
Travma 0
Serebrovaskiler Hastalik 1
Akut metabolik olay 1

Idiopatik 5(% 8,1)

Eski Semptomatik 37(%59,7) Hipoksik Iskemik Ensefalopati 8
Dogumsal metabolik hastalik 7
Gelisimsel serebral anomaliler 9
Antiepileptik uyumsuzlugu 11
Tlmér 1

Tablo 1: Olgularin Etyolojilerine Gore Dagilimi
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Epilepsi Oykiisii olan 32 olgunun yas ortalamasi 6,5 yil (3ay-214 ay), epilepsi dykisi
olmayan 30 olgunun yas ortalamasi 3,9 yil ( 3 ay- 156 ay) idi.

Eski semptomatik 37 olgunun 32'inde epilepsi dykisi var iken, 5 ‘inde yoktu. 32 ( % 51,6)
olgunun ndbet sekli fokal baglayan jeneralize iken; 30 ( %48,4) olgu jeneralize ndbet idi.62
olgunun tamami diazepam, 52 olgu midazolam, 43 olgu fenitoin, 7 olgu fenobarbital, 29
olgu midazolam inflizyonu ve 5 olgu pentobarbital komasina alinmistir. 1 olguya valproik
asit verilmistir.

SONUGC: Status epileptikus sik goriilen nérolojik acil tablolardan birisidir. Mortalitesi
etyolojiye, yasa, tipine ve siresine baglidir. Etkin tedavinin zaman kaybetmeden
baglanmasi dnemlidir. Bu nedenle énceden olusturulmus tedavi kilavuzlari béyle bir hasta
ile karsilagildiginda tani ve tedavi basamaklarinin hizla uygulanmasini saglayacaktir.
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SB16 - Gastroenteroloji

Ulseratif Kolit Aktivasyonu ile Ortalama Trombosit Hacmi ve Trombosit
Dagilim Genigligi Arasindaki lligki

Taner Ozgiir, Tanju B. Ozkan, N.Ulkii Sahin

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi BD., Bursa

GIRIS ve AMAG: Ulseratif kolit (UK), genetik olarak yatkin kisilerde birgok faktdrin etkisiyle
ortaya ¢ikan kronik inflamatuar bir hastaliktir. Hastaligin aktivasyon siddetini élgmek
amaciyla Pediatrik Ulseratif Kolit Aktivite indeksi (PUKAI) gelistirilmistir. Bu indekse gére
hastalik aktivitesi hafif, orta ve agir olarak siniflandiriimaktadir. Enflamasyon durumlarinda
trombosit (PLT) aktivasyonu ve sayisinda artis oldugu bilinmektedir. Ayrica ortalama
trombosit hacmi (MPV) ve trombosit dagilim genisliginin (PDW) de enflamasyonda
degisebilecedi gosterilmistir. Bu calismanin amaci, MPV ve PDW degerlerinin UK
aktivasyonunu degerlendirmede birer belirte¢ olarak kullanilip  kullanilamayacagini
belirlemektir.

GEREG ve YONTEM: UUTF Cocuk Gastroenterolojisi BD tarafindan UK tanisi ile izlenen
hastalarin kayitlari taranarak calisma parametreleri belirlendi. Hastalik aktivitesi PUKAI
skoru ile belirlendi. Verilerin dagilimi, SPSS v23 istatistik programi kullanilarak Shapiro-Wilk
testi ile incelendi ve gruplar arasindaki farklliklari ortaya koymak icin badiml t-test
kullanildi. P degeri <0,05 anlamli kabul edildi.

SONUG: Calismaya 38 hasta alindi ve 72 UK ata§ degerlendirildi. Hastalarin ortalama
yaslari 14,62+3,85 ve ortalama tani yaslari 11,55+3,87 idi. Calismaya dahil edilen vakalarin
18'i kiz (%47,4), 20'si erkekti (%52,6). Hastaligin atagi sirasinda bakilan c-reaktif protein
(CRP), eritrosit sedimantasyon hizi (ESH) ve PLT sayisi remisyon durumunda bakilanlara
gére anlamh olarak daha yiksek olmasina ragmen MPV ve RDW degerlerinde fark
saptanmadi.

TARTISMA: UK'i olan hastalardaki kronik inflamatuar siire¢ PLT aktivasyonu ve sayisinda
degisikliklere yol agmaktadir. Saglikli kontrollerle yapilan galismalarda MPV ve PDW
degerlerinde UK atag: sirasinda, kontrollere gére anlamli degisiklikler oldugu gésterilmistir.
Bazi caligmalarda bu degerler azalirken digerlerinde artmis bulunmusgtur. Ancak bizim
calismamizda UK'i olan hastalarin atak ve remisyon durumlarinda bu belirteclerde fark
olmadi§r gorildi. Hastalik tanisi olanlarda MPV ve PDWnin hastalijin izleminde CRP,
ESH ve PUKAI'ye gére bir Gistiinligiintin olmadigi sonucuna varildi.
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PB01 - Alerji

Allerjik Yakinmalarla Bagvuran Okul Oncesi Cocuklarda Ev Tozu
Duyarlihigi

1Selguk Yazici, 2Soner Giines, 'Melike Kurtulus Cokboz, '0zlem Kemer,
1Giilce Baranli, 'Sezin Agik Akman, 'Demet Can

"Balikesir Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglidi ve Hastaliklar Anabilim Dali, Balikesir
2Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Halk Sagligi Anabilim Dali, Balikesir

GIRIS ve AMAG: Kiiresel 1sinma ve iklim degisikliklerinin, alerjik hastaliklarin prevalansinda
artisa neden olmasinin bir nedeni de aeroallerjen duyarlih§ini arttirmasidir. Zamaninin
gogunu evde gegiren okul dncesi yas grubunda alerjik hastalik sikliinin giderek artmasinin
nedeni bu yas grubunda nadir olmasi beklenen ev tozu (HDM) duyarliliginin artmasi olabilir.
Arastirmamizda alerjik hastalik yakinmalari ile bagvuran okul dncesi gocuklarda deri testi
(SPT) ile HDM basta olmak (izere alerjen duyarliliklarinin arastiriimasi amaglanmistir.

GEREG ve YONTEM: Prospektif kesitsel calismamiza Ekim 2015-Ekim 2016 tarihleri
arasinda hastanemiz Allerji Poliklinigine bagvuran 220 gocuk alinmistir. SPT de besin (sit,
yumurta, balik, bugday, soya, fistik), HDM, hayvan epiteli, kiif mantari, ¢im/agag/yabani ot
poleni, hamambdcedi alerjenleri yer almistir. Veriler ylizde, oran, gliven arali§i olarak
hesaplanmig olup gruplarin karsilastirmasinda Ki-Kare ve varyanti FisherExact Test ile
degderlendirilmis olup istatistiksel olarak p<0,05 degeri anlamli kabul edilmistir.

BULGULAR: 0-2 yas aras| 73, 2-4 yas arasl 59, 4-6 yas arasi ise 88 olmak (izere toplam
220 hastanin yas ortalamasi 2,98 (2,75-3,21) yil ve 131'i (%59,5) erkektir. Yapilan 220
SPT’nin 123'G (%55,9) pozitif olup, pozitif olanlarin %16,2’si monosensitize, %73,8'i ise
polisensitizedir. Alerjik Rinit ve/veya astim grubunda SPT pozitifligi %76,3 iken inek situ
alerjisinde (ISA) %50,7; Urtiker ve atopik dermatitte ise %45,8 dir. Tiim grupta HDM
duyarliligi %30,4 olup dagilimi iSA'da %4,7; lirtiker ve atopik dermatitte %16,6; alerjik rinit
velveya astimda %55,2 oraninda saptanmistir. Yas gruplarina gére HDM duyarliligi 0-2
yasta %16, 2-4 yasta %28, 4-6 yasta %48’ dir (p<0,05).

TARTISMA ve SONUG: Solunum vyolu alerjileri ile bagvuran ayni yas grubundaki
cocuklarda %3,5-8 olarak bildirlen HDM duyarlili§i calismamizda ¢ok daha ylksek
bulunmustur. Bu artisin cografik ozellikler basta olmak (zere nedenlerinin diger
bdlgelerimizde ve daha genis sayida galismalarla arastiriimasi gerektigi distndlmistr.
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PB02 - Alerji

Konjenital Hipotroidi ve Normal C1inhibitor’'lii(Tip3) Herediter
Anjiodem Birlikteligi Olan 2 Erkek Kardes: Olgu Sunumu

Sahika Baysun, Zafer Arslan

TOBB ETU Hastanesi Tip Fakiiltesi, Ankara

GIRIS: Herediter anjioddem deri mukoza ve gastrointestinal sistemi de tutabilen rtikerin
eslik etmedigi sisliklerle giden nadir genetik bir hastaliktir. Yaygin formlari olan tip 1 ve 2,
C1inhibitdr(C1INH)'iin eksikligi veya disfonksiyonu sonucu gelisi. Normal Cfinhibitdrlii
(tip3) 2000 yilindan sonra bagslangigta kadinlarda sonralari ise erkeklerde nadiren
tanimlanmistir.

OLGU 1: 15 Yaginda erkek hasta 9 yasindan beri olan genelde hafif orta kendiliginde
sonlanan drtikerin eslik etmedigi yumusak doku sislikleri nedeniyle gériildii. Oykiislinde
Konjenital hipotroidi nedeni ile Eutrox aldigi 6grenildi. Fizik muayene bulgulari normal olan
hastanin Hb 12.4mg/dI I6kosit sayimi 5100 mm3 ile normal eozinofil 7.6% ve iglE 507.1 ku/l
ile yiiksek olarak bulundu. inhalen ve besin allerjenleri ile yapilan deri testlerinde duyarlilik
bulunmadi. Tiroid fonksiyonlarinda FT3 13.28%(13.9-22.1 pmol/l) hafif distkligu disinda
FT4 ve TSH normal bulundu. Hastanin C4 diizeyi18 mg /dl ve C1iNH 0.26 g/l ile normaldi.

OLGU 2: Kardesi gibi konjenital hipotroidi nedeni ile eutrox kullaniyor. 1 ay énce geceden
baslayan yanakta sisme takiben bogazda tikanma ve yutkunmada zorluk nedeni ile acil
servise getirilmis muayenede yanakta sislik ve uvulada ddem disinda sistem bulgulari
normal bulunmus. Antihistaminik verilip ertesi giin geldigi allerji bolimuinde fizik muayene
bulgulari normal bulundu. Hastamizin 1 ay dnce de yanakta 1-2 giin iginde kendiliginden
gecen yumusak doku sismesi olmus. Abinin dykisi de dikkate alinip yapilan tetkiklerinde
Hb 14.8mg/dl I6kosit 7940mm3 eozinofil 4% , iglE 494 ku/l yiksek fakat inhalen ve besin
spesifik igl E paneli normal bulundu. Yapilan prik deri testlerinde de inhalen ve besin
allerjenleri ile duyarlilik bulunmadi. Hastanin C4 diizeyi 17.40 mg/dl C1iNH 0.36 g/l, C1 INH
aktivitesi ise 116 ile normal bulundu.

SONUC ve TARTISMA: Hastalarimizin kardes olusu ikisinde de kongenital hipotroidizmin
herediter anjiodem tip 3 le birlikte bulunusu altta genetik bir birliktelik olabilecegini
duslndirmektedir. FXIl gen mutasyonu bu tip herediter anjiodemli bazi olgularda
gosteriimekle birlikte yol agan diger nedenler halen bilinmemektedir. Henliz tanimlanmamis
genetik degisimler bu tablodan sorumlu olabilir.
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PBO03 - Aleriji

Gocukluk Gaginda Astim Kontrol Testinin Aylara Gore Degisimi

'Basak Ceylan Demirbas, 2Siikrii Cekig, 2Yasin Karali, ?Yakup Canitez, 2Nihat Sapan

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Saghdi ve Hastaliklari Anabilim Dali Gocuk Alerji
Immdinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Astim cocukluk caginin en sik gérilen kronik hastaligidir. Mevsimsel degisiklikler,
hastalarin astim atak sayilari ve hastaligin kontrol altinda olma durumunu etkilemektedir.
Amag: Astim tanili 6-18 yags arasindaki olgularin astim kontrol testi ile degerlendirilmesi ve
astim kontrollini etkileyen faktorlerin belilenmesi amaglanmustir.

MATERYAL - METOT: Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Alerji Bilim
Dalrnda astim tanili 6-18 yas arasi 207 olgu alindi. Alti-on bir yas grubuna Gocukluk Cag!
Astim Kontrol Testi (C-AKT), 12-18 yas grubuna ise Astim Kontrol Testi (AKT) uygulandi.
Tim olgular tarafimizca diizenlenen astimli hasta dederlendirme anketini doldurdular. C-
AKT sonucuna gore 27-20 puan arasinda kontrol altinda, 19 puan altinda ise kontrol altinda
degil, AKT'de 20-25 arasi kontrolli, 15-19 arasi kismi kontrollii ve 15'in alti puanlar ise
kontrolstiz olarak kabul edildi.

BULGULAR: Olgularin medyan yasi 12 yil (minimum=6, maksimum=18) ve kiz/ erkek orani
0,75 (89/118) idi. Kontrol durumlarina bakildiginda; 6-11 yas grubundaki 103 olgunun
%47,5'inin (n=49) C-AKT sonucuna gére kontrol altinda oldugu, 12-18 yas grubundaki 104
olgunun ise %58,6’sinin (n=61) AKT sonuglarina gére kontrol altinda oldugu gordlda. Alti-
on bir yas grubunda; kontrol altinda olan grupta ortalama yillik atak sayisi medyan=2
(minimum=0, maksimum=10), kontrol altinda olmayan grupta ise medyan=3,5 (minimum=0,
maksimum=10), 12-18 yas grubunda ise yillik atak sayisi; kontrol altinda olan grupta
medyan=2 gin (minimum=0, maksimum=15), kismi kontrolli grupta medyan=3 gin
(minimum=0, maksimum=20) ve kontrolsiz grupta medyan=4 gin (minimum=0,
maksimum=10) bulundu. Her iki yas grubunda kontrol grubunda atak sayisi, kontrolsiiz
gruba gore anlamli olarak azdi (sirasiyla p=0,005 ve p=0,004). Eylil, Ekim, Kasim ve Aralik
aylarinda atak ile bagvuru sikliklari sirasiyla; %0,5 (n=1), %4,3 (n=9), %3,4 (n=7) ve %5,3
(n=11) olarak saptand.

TARTISMA ve SONUG: Astim kontrol testleri hastalarin takiplerinde hekimlere yardimci
olan pratik bir uygulamadir. Calismamizda astimli hastalarin énemli bir kisminin kontrol
altinda olmadigi gérlldd. Dinya genelinde Eylil ayinda gérllen hisilti epidemisinin
Bursa'da Kasim-Aralikta ortaya gikmasinin bolgesel mevsim degisiklikleri ve cevresel
faktorlere bagl olabilecegi dustnuldi.
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PB04 - Aleriji

Atipik Higilti ile Bagvuran Siit Gocugunda Vaskiiler Ring Anomalisi

28iikrii Cekig, 1S. Nilay Tigrak, 2Yasin Karali, 2Yakup Canitez,
3M. Hamza Toprak, 3Fahrettin Uysal, 2Nihat Sapan

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadhid ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Alerji Bilim Dall, Bursa
3Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Kardiyoloji Bilim Dali

GIRIS: Hisilti cocukluk caginda oldukga sik gorillen bir hastaliktir. ilk 6 yasta kiimiilatif
prevalansi %50 olarak bildirilmektedir. Tani icin tipik ve atipik higilti ayrminin yapilmasi
onemlidir. Burada atipik higiltisi olan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: Alti aylik erkek hasta, tarafimiza higilti ve 6ksurik yakinmalari ile bagvurdu. Higiltisi
dogumdan itibaren varmis, 6kstrkleri 6zellikle son 3 ayda belirginlesmis. Bu yakinmalarla
daha 6nce 2 kez hastaneye yatmis. Miadinda 2700 gr adirhi§inda dogmus, dogumdan
itibaren sadece anne sitl ile beslenmis ve asilari yagina uygun olarak yapiimis. Anne baba
arasinda 1. derece kuzen evliligi vardi ve ailede alerjik hastalik dykisi yoktu. Fizik
muayenede; boy: 69 cm (25-50P), vicut agirhgr: 7,2 kg (10-25P) idi. Solunum sistemi
muayenesinde hisilti ve her iki akcigerde yaygin kaba ralleri saptandi. Hemogram, serum
biyokimyasl, imminoglobulin (Ig) G, Ig A ve Ig M diizeyleri normaldi. Total IgE: 26.8 kU/L ve
ter testi: 14 mmol/L saptandi. Refli sintigrafisinde multipl gastro-6zefageal reflii bulgulari
izlendi, baryumlu &ézefagografide ise Gzefagus 1/3 orta kesiminde posteriorda vaskiler
basiya ait olabilecegi dustnilen kisa segment dolum defekti izlendi. Ekokardiyografide gift
arkus aorta sol arkus aorta hipoplazisi gorildu. Toraks BT anjiografide ise sag dominant
ozellikte ¢ift aortik arkus ve olusturdugu vaskiiler ringin trakea ve 6zefagusu gevreledigi
goruldl. Vaskuler ring tanisi alan hasta tani sonrasi 4. haftada opere edildi.

SONUGC: Dogumdan itibaren olan higilti yakinmalarin persistans gdstermesi, tedaviye
ragmen hisiltida diizelme olmamasi atipik higiltlyl akla getirmelidir. Vaskiler ring
anomalileri tedavi edilmediginde; respiratuar distres, blylime geriligi, sik akciger
enfeksiyonu, beslenme problemleri gibi sorunlara yol agmaktadir. Bu nedenle erken tani ve
tedavi son derece 6nemlidir. Atipik hisiltili gocuklarda vaskiler ring olasiigr mutlaka akla
gelmelidir.
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PB05 - Aleriji

Opere Kraniofaringiomali Bir Olguda Gelisen DRESS Sendromu

"Pinar Kudretoglu, 2Siikrii Gekig, 'Pinar Kudretoglu, *Yasin Karali,
2Yakup Canitez, ?Nihat Sapan

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakdltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Alerji Bilim Dali, Bursa
3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Alerji Bilim Dali, Bursa

GIiRiS: DRESS Sendromu (Drug Rash with Eosinophilia and Systemic Symtoms) ilaglara
bagli tip IV reaksiyon sonucu gelisen, akut bagslangicli, ates, deri dokintusu ve farkli
sistemlerin tutulumu ile karakterize yasami tehdit edebilen bir hastaliktir. Burada yatisi
sirasinda kullanilan ilaglara bagli DRESS Sendromu gelisen bir olgu sunulmaktadir.

OLGU: On iki yasinda kiz hasta, meneniit ve epilepsi nedeni ile yatmaktayken, ates ve
dokintli yakinmalarinin baslamasi (zerine tarafimiza konsiilte edildi. Sol fokal ndbet
nedeniyle 29 giindir fenitoin kullanmaktaydi ve menenijit nedeniyle vankomisin (29 giin)
,meropenem (26 guin) kolistin (20 giin) kullanmaktaydi. OykUlsiinde 4 vyl &nce
kraniyofarengeoma tanisi aldi§i, bu taniyla ayni dénemde opere edildigi ve intrakranial
alana uzanan rezervuar takildigi dgrenildi. Fizik muayenesinde; viicut sicakhi: 39 CO, tiim
viicutta yaygin, birlesme egiliminde, kasintili basmakla solan makulopaptiler dokuntlleri ve
1-2 ¢cm c¢apinda servikal, aksiller lenfadenopatileri vardi, pupilleri midriyatik ve aktivitesi
azalmisti. Tam kan sayiminda I8kosit: 21.30 K/uL (4.50-11.00 K/uL) , nétrofil sayisi:14.60
K/uL (2.00-6.90 K/pL), lenfosit:2.660 K/uL (1.30-3.80 K/uL) , eozinofil sayisi:3.83 K/uL
(0.02-0.50 K/uL) , eozinofil ylizdesi: % 17.90 (% 0.30-6.50), hemoglobin: 8.25 g/dL (11.5-
15.0 g/dL), trombosit sayisi:341 K/uL (145-400 K/uL) saptandi. Serum biyokimyasinda
ALT:130 IU/L, AST:59 IU/L Ure:103mg/dL, kreatinin:3 mg/dL, Na:125 mmol/L (136-145
mmol/L) ve K: 3.56 mmol/L (3.5-5.1 mmol/L) olarak saptandi. Mevcut klinik ve laboratuar
bulgularindan yola ¢ikilarak hastaya DRESS sendromu tanisi konuldu. Aimakta oldugu
fenitoin, vankomisin, kolistin ve meropenem tedavileri kesildi, metil prednizolon 1mg/kg/gin
ve feniramine maleat 0,75mg/kg/doz olarak baslandi. Tedavi sonrasi yakinmalari gerileyen
hastanin steroid tedavisi azaltilarak kesildi.

TARTISMA: DRESS sendromu, antiepileptik ve antibiyotiklerin kullanimi  sonrasi
gelisebilmektedir. Hastaligin erken taninmasi, stipheli ilaglarin kesilmesi ve immunsupresif
ilaglarin baglanmasi morbidite ve mortalite gelisimini azaltmaktadir. Stpheli ilaglar hakkinda
aile bilgilendirilmeli ve bu ilaglarin tekrar kullanimi engellenmelidir.
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PB06 — Endokrinoloji

Semilobar Holoprozonsefali ve Adipsik Hipernatremi: Olgu Sunumu

quecan Demirbas, Okan Akaci, Elif Sobii, Erdal Eren, Osman Dénmez,
Omer Tarim

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Bursa

GIRIS: Holoprozonsefali 6n beyinin embriyolojik dénemde ayriimasindaki bozukluk sonucu
olusan bir sinir sistemi gelisim anomalisidir. Bu durum susama hissinin kaybina ve kronik
hipernatremiye yol agabilir. Burada holoprozonsefali ve adipsik hipernatremi birlikteligi olan
bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: Sekiz aylik kiz olgu acil servise sabah baslayan halsizlik sikayeti ile
bagvurdu. Ozgegmisinden 32 yasindaki annenin ikinci gebeliginden ikinci yagayan olarak
C/S ile normal apgar skoru ile dogdugu ve intrauterin gelisme geriligi ile intauterin donemde
tespit edilen holoprozensefali tanisinin mevcut oldugu dgrenildi. Oykiide sivi kaybi ya da
asir tuz alimi yoktu. Fizik muayenesinde; tiim blylme parametreleri 3. persentilin altinda,
dismorfik yiiz (mikrosefali, hipotelorizm, basik burun kéki), spastik kuadriplejisi mevcut olup
gelisimsel yasi 4-5 ay ile uyumluydu. Dehidratasyon bulgusu yoktu. Laboratuvar
incelemesinde tam kan sayimi normal, akut faz reaktanlari negatif idi. Kan sekeri, karaciger
fonksiyon testleri, bobrek fonksiyon testleri normal iken serum sodyumu 163 mmoliL,
potasyum 4,4 mmol/L, idrar dansitesi 1010, osmolaritesi 300 mOsm/l idi. Serum ADH
seviyesi serum osmalaritesine gore (15,1 ng/mL/saat) duslik bulundu. Beyin MR
incelenmesinde frontal loblar seviyesinde interhemisferik fisstir olmadigi ve her iki serebral
hemisfer arasinda fiizyon, arkada monoventrikiil gorinimi saptandi ve bulgular semilobar
holoprozensafali ile uyumlu bulundu. Oykiide olgunun susama isteginin olmadigi, annenin
beslenme ve su vermede zorlandi§i 6grenildi. Ginlik sivi alimi nazogastrik sonda ile
artinlarak serum sodyum seviyesi 151 mmol/L diizeyine geriledi ancak takipte tekrar
yikselme saptandi. Desmopressin uygulanmasina kismi yanit alindi ve izleminde serum
sodyumu 148-151 mmol/L arasinda seyretti. Olguda hipernatremiye bagli komplikasyonu
gelismedi.

SONUGC: Dehidratasyon bulgusu olmadan kronik hipernatremi saptanan holoprozonsefali
olgularda adipsik hipernatremi akilda tutulmalidir. Bu olgularda susama hissi yoktur ve sivi
aliminin diizenlenmesi ile hastalarin hipernatremik durumlari dizeltilebilir. Ancak segilmis
olgularda ADH tedavisi ise yarayabilir.
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Cocukluk Gaginda Hiperinsiilinemik Hipogliseminin Nadir Bir Nedeni:
Dumping Sendromu

1Giilsiin Ozlem Ay Sert, 2Elif Sébii, 20zgecan Demirbas, 2Erdal Eren, 20mer Tarim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji BD., Bursa

GIRIS ve AMAG: Gastrointestinal hormonlar ve sinyaller insiilin sekresyon ve duyarliiginin
dlzenlenmesinde dnemli role sahiptir. ‘Enteroinsiliner aks’ olarak da adlandirilan bu
sistemin isleyisinde gastrik cerrahi veya baska nedenlerle bozulmalar postprandiyal
dénemde abartili insilin salinimi ve hipoglisemi ile sonuglanabilir. Cocuklarda
gastrodsefageal refli tedavisi amaciyla yapilan Nissen fundoplikasyona ikincil,
beslenmeden 1-3 saat sonra gdriilen néroglikopenik ve otonomik bulgular gelisebilir. Nissen
fundoplikasyon sonrasi hiperinsiilinemik hipoglisemi gelisen erkek olgu sunuldu. Cocukluk
gaginda nadir gérllen bir hipoglisemi nedeni olan dumping sendromu ve hipogliseminin
klinik bulgularini vurgulamak amaglandi.

OLGU: Dort yasinda erkek olgu acil poliklinije beslenme sonrasi halsizlik, terleme, titreme
yakinmalari ile getirildi. Teyze gocuklar ebeveynlerden miadinda normal vajinal yolla 4100
g dogmustu ve aile dykiisiinde oOzellik yoktu. Oykiisi derinlestirildiginde; 3 aylikken bas
kontroliiniin olmamasi nedeniyle tetkik edildigi, kraniyal MRG'de kortikal atrofi saptandigi
dgrenildi. Ug yasindan beri tekrarlayan konvillziyonlari olan hastaya valproik asit tedavisi
baslanmisti. Gastro6zefageal refli ve sik tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu
nedeniyle 3,5 yasinda Nissen fundoplikasyon ve gastrostomi uygulanmisti. Gastrostomiden
yliksek enerijili beslenme sollisyonu verilmekteydi. Cerrahiden 5 ay sonra gelistigi tariflenen
beslenme sonrasi terleme, halsizlik, titreme yakinmalari olan olgunun kan sekeri 40 mg/dl,
es zamanli insllin 75.6 mU/ml, blyime hormonu 0.17 ng/ml, ACTH 8.8 pg/ml, kortizol 8.3
mcg/dl, idrar ketonu (-) saptandi. Cerrahi 6ncesi saptanmis hipoglisemisinin olmamasi
nedeniyle olguda ge¢ dumping sendromu olabilecegi diistinlldi. Beslenmesi fiber mamalar
ve sUrekli enteral beslenme olarak diizenlendi. Beslenme dlizenlenmesi sonrasi olgunun
hipoglisemileri tekrarlamadi.

SONUC ve TARTISMA: Nissen fundoplikasyon ve diger modifiye fundoplikasyon
yontemleri uygulanan gocuklarin %24’inde ge¢ dumping ve hiperinsilinemik hipoglisemi
bulgularinin gelisebilecedi goriiimistir. Cocuklarda dumping sendromu gastrointestinal
semptomlar goriilmeden, sadece hipoglisemi semptomlari ile bagvurabilir. Ozellikle
yenidoganlarda cerrahi sonrasi kan sekeri izlemi yapilmazsa cerrahiden aylar sonra
ndbetler, letarji ve hipogliseminin diger bulgulari ile tani alabilir. Olgumuz cerrahi sonrasi 6.
ayda tani aldi. Hastaligin patofizyolojisi tam olarak anlagilamamakla birlikte azalmis mide
relaksasyonu, buna bagli mide bosaliminda yavaglama, midede biriken gidanin kitle
etkisine bagli barsaga ani gecisi ile birlikte abartili insllin yaniti olusturdugu
duglnilmektedir. Potent bir instilinotropik hormon olan GLP-1 saliniminin da postprandiyal
hiperinstlinemiyi agirlastirabilecegi dustnilmektedir.
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Tedavide mide bosalimini yavaglatan misir nisastasi, pektin, oktreotid, akarboz veya lif
orani artirilmis hazir mamalar kullanilabilir. Stirekli enteral beslenme tedavi segenegi olarak
dusunlebilir.
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Dykens Hiperfaji Anketinin Cocuk ve Ergenelerde Tiirkge Gegerlilik ve
Giivenilirlik Caligmasi

2Goniil Catli, 3Sezer Acar, SAyhan Abaci, 'Erdal Eren, “Hakan Baydur,
5Melih Kaan S6zmen

"Uludag Univefsitesi Tip Fakdltesi, Gocuk Endokrinoloji Bilim Dall, Bursa

ZKatip Gelebi Universitesi Tip Fakdltesi, Cocuk Endokrinoloji Bilim Dall, lzmir

SDokuz Eylil Universitesi Tip Fakdiltesi, Gocuk Endokrinoloji Bilim Dall, [zmir

4Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Sosyal Hizmet Bélimdl,
Manisa

5Katip Celebi Universitesi Tip Fakiiltesi, Halk Sagligi Bilim Dali, [zmir

AMAG: Arastirmanin amaci Dykens Hiperfaji anketinin psikometrik &zelliklerinin
belirlenmesi, gegerlilik ve glvenilirliginin sinanmasidir.

GEREG ve YONTEM: Arastirma, minumum émeklem biiyikligii 195 olarak hesaplanmis
metodolojik bir ¢alismadir. Dahil edilen gocuklarin yeme aliskanliklarini degerlendirmek igin
Dykens ve ark. (2007) tarafindan gelistirilmis “Hiperfaji” ve Wardle ve ark. (2001) tarafindan
gelistiriimis “Cocuklarda Yeme Davranig” anketi ebeveynlerine ve primer bakicilarina
uygulanmigtir. Bu galismada, gegerlik-guvenirliligi yapilan hiperfaji anketinin Tlrkce'ye
uyarlanmasinda standart geviri yontemleri uygulanmistir. Hiperfaji lgegdinin davranig, gldu
ve siddet olmak Gizere (i¢ boyutu ve 11 maddesi ile iki ek maddesi bulunmaktadir. Olgegin
psikometrik 6zelliklerinin sinanmasinda dogrulayici yaklasim uygulanmig, gecerlilik icin
dogrulayici faktér analizi ile bilinen gruplar sinamasi yapilmistir. Ayrica benzer 6lgek
gegerliligi icin korelasyon analizi incelenmistir. Glivenilirlik igin i¢ tutarlilik katsayisi cronbach
alfa ve degismezligi test etmede sinifi¢i korelasyon katsayisi (ICC) degerlendirilmistir.
Analizlerde SPSS 21,0 ve Lisrel 9,1 istatistik paket programi kullaniimigtir.

SONUGLAR: Arastirmaya 282 ¢ocuk dahil edilmistir. Cocuklarin yas ortalamasi 7,8+3,3
olup, katilanlarin %52,6’s1 kizdir. Uygulanan agiklayici fakt6r analizi sonucunda g faktorll
yap! Uretilmis olup, aciklayicilik yizdesi 54,1 olarak bulunmustur. Dogrulayici faktor
analizinde ise (¢ boyutlu yapinin uyum iyiligi degerlerinden olan ki-kare/serbestlik derecesi
1,75, RMSEA degeri 0,052, CFI degeri 0,972 ve GFl ise 0,956 olarak belirlenmistir. Elde
edilen dogrulayici faktor analizi 6zet uyum iyiligi bulgulari dlgegin kavramsal olarak 6lgmek
istedigi yapiy1 iyi bir diizeyde tanimlayabildigini gostermektedir. Cocuklarda Yeme Davranis|
Anketi alt boyutlari ile Hiperfaji anketi alt boyutlari arasindaki korelasyon dizeyleri
incelendiginde benzer kavramlarda orta ve ylksek diizeyde pozitif, farkl kavramlarda ise
duslk ya da ters yonde negatif birlikteligin oldugu gorlimektedir. Elde edilen bu bulgu
kavramsal olarak anketin dlgmek istenilen kavramlari yeterli diizeyde ongérebildigini
gostermektedir. Olgegin givenilirik ¢dziimlemesinde i¢ tutarlilik katsayisi incelenmistir.
Elde edilin sonuglarda alt boyutlarda elde edilen diisik dizeydeki Cronbach alfa dederine
karsin, dlgegin butiind igin alfa dederi 0,794 olarak belirlenmigtir.
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Olgegin test-yeniden test degismezligini belilemek icin iki farkli zamanda uygulanan anketin
boyutlarda sinif igi korelasyon katsayisi (Intraclass Correlation Coeffience) 0,781 ile 0,936
arasinda deger aldigi belirlenmistir. Elde edilen bu deger ankete verilen yanitlarin nispeten
daha az degisken yapida oldugunu gdstermektedir.

TARTISMA-SONUG: Hiperfaji anketi Trkge formu gegerli ve glivenilir bir dlgim gerecidir.
Olgek yeme bozuklugunun tespitinde duyarli oldugu belirlenmistir.
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Anormal Uterin Kanama ile Bagvuran Adélesanlarin Retrospektif
Degerlendirilmesi

6zgecan Demirbas, Erdal Eren, Elif S6bii, Halil Saglam, Omer Tarim
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

AMAG: Bu calismanin amaci addlesan ddnemdeki anormal uterin kanama (AUK) ile
basvuran hastalarin dzellikleri, hastalik etyolojisi ve uygulanan tedavilerin incelenmesidir.

YONTEM: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagli§i ve Hastaliklari Anabilim Dalina
2008-2016 yillari arasinda vajinal kanama nedeniyle bagvuran ve AUK tanisi konulan 76
olgunun verileri retrospektif olarak incelendi. Basvuru sikayeti, yas, ilk adet yasl,
laboratuvar, suprapubik pelvik USG sonuglari ve verilen tedaviler incelendi.

BULGULAR: Olgularin ortalama tani yasi 13 yas 10 aydi. Uzun siiren adet kanamasi en
sik gorilen basvuru yakinmasiydi. Yakinma olgularimn % 9.2'sinde (n=7) ilk adet
kanamasinda, % 90.8'inde (n=69) ise ilk adet kanamasindan sonraki zamanlarda ortaya
cikmisti. ilk grubun ortalama yagsi 11 yas 3 ay iken ikinci grupta ortalama yas 12 yas 2 ay
olarak bulundu ve menars yaslari arasinda anlamli fark saptanmadi (p=0.208). ilk adetten
sonra gegen sire 48 hastada (% 63,2) iki yildan kisa idi. Olgularin % 14.2’sinde koaglopati
saptandi. Olgularin % 51,3'inde (n=39) anemi saptanirken , % 25 hastada (n=19)
transflizyon ihtiyaci oldu. Transflizyon yapilan hastalarin yalnizca 2 tanesinde hematolojik
hastalik vardi. Tiroid fonksiyon testleri ve gonadotropin diizeyleri tim hastalarda normal idi.
Suprapubik pelvik USG olgularin % 68'ine (n=54) yapildi ve olgularin %11.1'inde normal
saptandi. En sik patolojik bulgu endometriyal kalinlik artigi (% 44.4) iken, % 35.1 (n=19)
over kisti ve bir hastada uterus didelfis saptandi. Olgularin % 27.7'si (n=21) yalnizca demir
proflaksisi ile izlenmis, % 32.8'i (n=25) yiksek doz 6strojen, % 21'i (n=16) progesteron ve %
18.5'i (n=14) kombine oral kontraseptif ilaglar ile tedavi edilmisti.

SONUG: Adélesanlarda anormal uterin kanamalarin en sik nedeni ovulatuvar
disfonksiyondur. Bizim calismamizda da olgularin cogunun adet bagslangicindan iki yil
icinde basvurmasi etyolojik nedenin ovulatuvar disfonksiyon oldugunu distndirdu.
Gorlintileme yapilabilen hastalarin bir kisminda over kistleri saptanmasi etyolojide over
kistlerinin de rol alabilecegini dustndirdi. Transfiizyon gerektirecek kadar anemiye sebep
vermesi ve altta yatan dnemli bir hastaligin bulgusu olabilmesi nedeniyle ayrintili
degderlendirme yapilmalidir.
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Adoélesan Donemde Mullerian Anomalisi Olan Olgularin
Degerlendirilmesi

ZElif S6bd, Cansu Turan, 20zgecan Demirbas, 2Erdal Eren, ?Halil Saglam,
20mer Tarim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklar1 BD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji BD., Bursa

GIRI$ ve AMAG: Miillerian kanal anomalileri adélesan dénemde menstriiel bozukluklar,
eriskin donemde infertilite ile bulgu verebilen, Griner sistem anomalilerinin de eslik edebildigi
bir hastalik grubudur. Fetusta Millerian kanallari olusturacak paramezonefrik kanallar ve
Wolf kanallarini olusturacak mezonefrik kanallar 6. gestasyon haftasinda birlikte bulunur.
Bu haftadan itibaren disi fetusta sertoli hiicrelerinden salinan antimdllerian hormon
olmamasi nedeniyle Miillerian kanallar gelisirken Wolf kanallari geriler. Mllerian kanallar
kaudale dogru geliserek karsilikli orta hatta birlesir ve ileride uterus ve Ust vajinaya
dénuisecek tek Iimenli uterovajinal kanali olustururlar. Mllerian kanallarin birlesmeyen (st
kisimlari tuba uterinalara farklilagir. Vajinanin alt 1/3 1ik kismi tirogenital sinisten gelisir. Bu
gelisim strecini etkileyen herhangi bir faktor Millerian kanal anomalilerine yol agabilir.
Burada Miillerian anomali tanisi alan 9 olgunun klinik 6zellikleri sunulmustur.

GEREG ve YONTEM: Poliklinigimize 2000-2016 yillari arasinda bagvuran ve Miillerian
kanal anomalisi saptanan 9 olgunun dosyalari retrospektif olarak degerlendirildi.

SONUGLAR: Degerlendirilen 9 olgunun 6'si primer amenore, ikisi rastlantisal, bir ise
hipermenore ile bagvurdu. Bir olgu hari¢ tim hastalarda pelvik ultrason sonrasinda pelvik
MR gérintileme yapildi. MR gérintileme yapilmayan olgu; faktor 7 eksikligi nedeniyle
izlenmekte olup pelvik US'de uterus didelfis, cift vajen ve cift servikal kanal izlendi.
Rastlantisal saptanan olgularin birisi meningomiyelosel tanili olup (riner sistem US
sirasinda uterus ve vajen gorllmemesi nedeniyle tetkik edildi. Digeri ise VUR tanisiyla
degerlendirilirken tani aldi. Ug olguda renal anomali eslik ediyordu. Olgularin 6zellikleri
Tablo 1 ve 2'de dzetlendi.

TARTISMA: Millerian anomalili olgular prepubertal dénemde ¢ogunlukla bulgu vermezken
pubertede non-kommunike rudimenter horn veya transvers vajinal septum varligina bagli
tikaniklik ve kitle bulgulari ile bagvurabilir. Olgular primer amenore, endometriyozis, ektopik
gebelik veya tekrarlayan diisiikler nedeniyle arastirilirken tani alabilir. Addlesan dénemde
reprodiiktif yakinmalara sik rastlanmadigindan olgular siklikla amenore yakinmasiyla
basvurmaktadirlar. Tekrarlayan dlstiklerle seyreden anatomik bozukluklarin tanisi siklikla
daha ileri yaslarda konulmaktadir. Millerian anomalilere renal agenezi de eglik
edebileceginden bu olgularin Uriner sistem anomalileri acgisindan degerlendirimesi
onerilmektedir. Gorlintlilemede tercih edilecek ilk yontem non-invaziv olmasi, radyasyon
icermemesi, siniflama ve uygun cerrahi yontemin segilmesi agisindan MR gdriintilemedir.
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Psodoartroz ile Tani Alan Bir NF Olgusu
1Gizem Ezgi Sen, 2Erdal Eren, 2Elif Sébii, 20zgecan Demirtas, 20mer Faruk Tarim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Endokrin Bilim Dall, Bursa

GIRIS: Norofibromatozis tip 1, kahverengi siit lekeleri (café-au-lait), ndrofibromlar, iriste
Lisch nodiilli, optik gliom, aksiler cillenme ve kemik displazisi ile karakterize degisken
gortiniimler gosteren otozomal dominant bir hastaliktir. Hastali=gin etkiledigi sistemler;
santral sinir sistemi, iskelet sistemi, gozler, endokrin sistem ve kardiyovaskiler sistem
olarak sayilabilir.

OLGU: 30 cm ylikseklikten diisme sonrasi sol tibiada fraktir ve sonrasinda psédoartroz
olusumu olan 1 yasinda kiz hasta tarafimiza osteogenezis imperfekta agisindan
degerlendirilmesi icin ortopedi polikliniginden yonlendirildi. Ozgegmisinde ve soygegmisinde
ozellik yoktu. Hastanin fizik muayenesinde; sol bacakta sekil bozuklugu ve gévde 6niinde,
arkasinda bacaklarda 3 cm'i bulan 30'a yakin kahverengi lekeleri gorildu. Diger sistem
muayeneleri normaldi. Annesinin de viicudunda benzer kahverengi lekeleri oldugu égrenildi.
Nérofibromatozis dislnilen hastada kraniyal ve orbital goriintileme yapildi. Orbita MR
sonucu; her iki optik sinirin intraorbital segmentlerinde solda daha belirgin olmak Uzere
tortiyozite ve hafif kalinlagma izlenmistir. NF-1 6n tanisi olan hastada tanimlanan bulgular
optik gliomlar ile uyumlu olabilir seklinde raporlandi. Kraniyal MR ‘inda NF ile uyumlu olarak
hamartomat6z lezyonlar goriildi. Lish nodili agisindan géz hastaliklari ile konsiilte edildi,
patoloji saptanmadi. NF agisindan genetik olarak tetkik edilen hastada p.R461*
(c.1381C>T) mutasyon heterozigot pozitif saptandi. Nérofibromatozis tanisi ile gocuk
ndroloji ve gocuk onkoloji ile birlikte takibe alindi.

TARTISMA: NF 'in en sik rastlanan belirlisi cafe-au-lait lekeleri olup hastalarin yaklasik
%99'unda gorilmektedir. Hastanizda da 6zellikle gévdesinde ve bacaklarinda olmak tzere
gok sayida cafe-au-lait lekesi saptanmistir. Olgularda patolojik kiriklara neden olacak
sekilde kemik korteksinde incelme gelisebilmektedir. Hastamizda oldugu gibi uzun
kemiklerde, Ozellikle tibia veya fibulada psddoartroz gdriilebilir. Hastalarda benign
ndrofibromlar disinda en sik karsilasilan ttimorler optik sinir gliomlari ve beyin timdrleridir.
NF’li hastalarda hayat boyu malign timdr gelistirme riskinde artis bilinmektedir. Tim
olgularin yilda en az 1 kez, NF1 konusunda tecriibeli bir doktor tarafindan muayene
edilmesi; erken cocukluk doneminde yilda bir kez, sonrasinda 2 yilda bir oftalmolojik
degerlendirme yapilmasi; santral sinir sistemi, iskelet sistemi ve kardiyovaskiler sistemin
gerekli oldukga konunun uzmani tarafindan tetkik edilmesi dnerilmektedir.




12 - 15 Mart 2017, Uludag

PB12 - Endokrinoloji

insiilin Bagimh Diyabetin Nadir Bir Nedeni: Wolcott Rallison
Sendromlu lki Kardes

Elif S6bii, Erdal Eren, Ozgecan Demirbas, Halil Saglam, Omer Tarim
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Endokrinoloji BD., Bursa

AMAGC: Wolcott-Rallison sendromu (WRS) erken ¢ocukluk déneminde ortaya ¢ikan insilin
bagiml diyabet ve epifizyal displazi ile karakterize, nadir gorilen, otozomal resesif bir
hastaliktir. Tekrarlayan hepatit, bobrek fonksiyonlarinda bozulma, biiyiime gelisme geriligi,
nétropeni ve hipotiroidizm eslik eden diger sistem bulgularidir. Burada WRS tanisi olan 2
kardes sunuldu.

OLGULAR: On dort aylik erkek olgu beslenme giicliigu ve kusma yakinmalari ile acil
servise getirildi, diyabetik ketoasidoz tanisi aldi. Aralarinda akrabalik olmayan
ebeveynlerden, miadinda, normal vajinal yolla dogmustu ve aile dykusinde dzellik yoktu.
Diyabet tanisi aldijinda karaciger ve bobrek yetmezli§i de mevcuttu. Olgu 6 yasina
geldiginde blylime gelisme geriligi, iskelet anomalileri, iggen yiiz, mikrosefali, genu valgum
deformitelerini igeren iskelet bulgulari belirginlesti. iskelet grafilerinde iskelet displazisi
bulgulari saptandi. Diyabete eslik eden bu bulgularla WRS distnildi. Genetik incelemede
EIF2AK3 geninde homozigot ¢.1886_(c.2817+1_c.2818-1)del saptandi. Anne ve babasi
ayni mutasyonu heterozigot olarak tagimaktaydi. ilk olgunun kiz kardesi 3 aylikken ok idrar
yapma nedeniyle acil servise getirildi ve diyabetik ketoz tanisi aldi. Miadinda normal vajinal
yolla dogmustu ve perinatal dykisinde 6zellik yoktu. Tani aninda bdbrek ve karaciger
fonksiyon testleri normal sinirlarda olup belirgin dismorfik bulgu veya iskelet bulgusu
izlenmedi. Aile dykisu nedeniyle olguya genetik inceleme yapildi ve ayni mutasyon
saptand.

SONUC ve TARTISMA: Karaciger ve bobrek yetmezlik ataklari ile karakterize bulgular
sendromun tipik 6zelligidir. ik olguda sendromun tipik dismorfik dzellikleri gériilmekteydi.
Ancak ikinci olguda dismorfik bulgular olmayip zaman iginde gelismesi beklenmektedir.
WRS tanili olgular genellikle yasamin ilk aylari iginde diyabet tanisi almaktadir ve ilk 2 yasta
diyabet tanisi alan olgularin EIF2AK3 gen mutasyonu agisindan degerlendiriimesi
onerilmektedir.
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Renal Transplantasyon Sonrasi Azatioprin Kullanimina Bagli Geligen
Pansitopeni: Bir Olgu Sunumu

Seval Nayman, 'Teslime Ersoy Kuzucu, 'Serpil Korkmaz, 20kan Akacl,
2Melike Sezgin Evim, 2Birol Baytan, 2Adalet Meral Giines, 20sman Dénmez
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2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi,Gocuk Sagligi ve Hastaliklart AD,Cocuk Nefroloji BD,
Bursa

GIRIS: Azatioprin ile tedavi edilen renal transplant alicilarinda kemik iliginde megaloblastik
degisiklikler ve makrositoz sikga bildirilmis olmasina ragmen ciddi anemi oldukga nadir
olarak bildiriimis bir durumdur. Bu poster sunumunda renal transplantasyon sonrasi
azatioprin kullanimi nedeniyle pansitopeni gelisen bir gocuk hastanin ilgili literatirler ile
degerlendirilmesi amaglanmistir.

OLGU: Nefronofitizise sekonder kronik bobrek yetmezligi nedeniyle 6 yil periton diyalizi
sonrasl kadavradan renal transplantasyon yapilan 17 yasinda kiz olguya nakil sonrasi
idame immunsupressif tedavi olarak prednisolon, mycophenolate sodyum ( MPA ) ve
takrolimus baslandi. Bu tedavinin 2.ayinda siddetli ishal ve kusma sikayeti ortaya gikan
hastanin bu durumu yapilan tetkikleri neticesinde almakta oldugu MPA tedavisine
bagdlanarak, MPA kesilip azatioprin tedavisi 1,5 mg/kg/glin baslandi. Tedavi degisikligi ile
birlikte GIS semptomlari gerileyen olgunun azatioprin tedavisi baglandiktan 20 ay sonra
halsizlik ve ¢abuk yorulma yakinmalari ve laboratuvar degderlerinde pansitopenisi gelisti.
Fizik muayenesinde kilosu: 34 kg (<3p), boyu 140 cm (<3p), T.A: 130/80 mm/Hg, kalp tepe
atimi:105atim/dk olan hastanin cildinde solukluk, yizinde ve sirtinda yaygin akneiform
lezyonlari mevcuttu. Dider sistem muayenelerinde 6zellik saptanmadi. Tetkiklerinde beyaz
kire: 1410/mm3, Hgb:5.89 g/dI, trombosit: 68.200 mm3, periferik yaymasinda %24 nétrofil,
%70 lenfosit hakimiyeti olup atipi saptanmadi. Ure: 52 mg/di, kreatinin: 0.98 mg/dl, total
protein: 5.4 gr/dl, albumin: 3.3 g/dl, AST: 12 IU/L, ALT: 11 IU/L, LDH: 163 IU/L, ferritin: 139
ng/ml, demir: 154 mcg/dl, TDBK: 194 mcg/dl, vit-B12: 447 pg/mL, folikasit: 3,8ng/mL,
etyolojiye yonelik génderilen viral serolojisinde patolojik bulguya rastianmadi. Brusella ve
salmonella tetkikleri negatif olarak sonuglandi. Batin USG ve renal doppler USG normal
olarak degerlendirildi. Hastaya kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi yapildi. Kemik iligi
degerlendirme sonucu ‘hiposelliler ilik, infiltrasyon yok, megakaryositler yeterli,
immunstupressif altinda baskilanmis ilik’ olarak raporlandi. Hastanin pansitopenisinin
azatioprin kullanimina bagli olabilecegi disinllerek kesildi ve yerine everolimus tedavisi
bagland!. llag degisiminden 1 hafta sonra hastanin pansitopeni tablosunun diizeldigi
goraldu.
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SONUC ve TARTISMA: Renal transplantasyon yapilan g¢ocuk hastalarda azatioprin
kullanimi sonrasi olusan pansitopeni tablosu bugline kadar bildirilmemistir. Diger organ
transplantasyonlari ve otoimmun bozukluklarin tedavisinde ise nadiren azatioprin
kullanimina bagli pansitopeni bildirilmistir. Pansitopeni ortaya ¢ikan hastalarda nedenler
icerisinde azatioprininde olabilecegi akilda tutulmali ve bu hastalarda ilag kullanildi§i stirece
1-2 aylik araliklarla hemogram, biyokimya ve gerekli durumlarda periferik yayma ile ilag yan
etkisi takip edilmelidir.
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Cocuk Periton Diyaliz Uygulamalarinda Tekrarlanan Egitimin Onemi

'Nuray Aydin Cigerdelen, 'Ayfer Meydan, 2Nesrin Ozding Kizilay,
10Okan Akaci, 'Osman Dé6nmez

"Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Nefroloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Siirekli Ayaktan Periton Diyalizi evde bakim teknigine dayali bir tedavi yontemi
oldugu icin gocugun sosyal gelisimine, okul devamliligini saglayan, hayat kalitesini koruyan
bir tedavi yontemidir. Tedavi devamliiginda periton diyaliz hemsiresinin hastaya verecegi
egitim oldukga dnemlidir. Bu ¢alismada nitemizde takip edilen hasta ve yakinlarinin periton
diyaliz egitiminin yeterliliginin arastirimasi amaglanmistir.

YONTEM: Calismaya Ocak 2009- Ocak 2017 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Diyaliz ve Transplantasyon Unitesi periton diyaliz polikliniginde
takip edilen hastalar dahil edildi. Aylik kontrollerinde 21 sorudan olusan egitim dlizeyleri,
diyaliz uygulamalari, olasi problemlerle bas etme yollari ve beslenmelerini sorgulayan bir
anket formu uygulandi. Ev ziyaretlerinde gelir diizeyleri, diyaliz odalari, malzemelerin
varligi, hijyen kosullari ve beslenme diizeni arastirildi.

BULGULAR: Hastalarimizin 24'u kiz ( %39,6 ), 39'u erkek ( %61,9 ) olup ortalama 4,5-20
yas arasindaydilar. Diyaliz siiresi 1-164 ay arasinda degismekteydi. Hasta ve yakinlarinin
11'u okur-yazar degilken (%17,4), 27'i orta 6gretim (%42,8), 14 lise (%22,2) 1'i iniversite
(%1,6) egitimi almisti. Yanlig cevap sayisi okuryazar olmayanlarda 2-13 arasi, ortadgretim
mezunu olanlarda 1-6 arasi, lise mezunu olanlarda 1-3 arasi iken, Universite mezunu
olanlarin tlm sorulari dogru cevapladigi gorildu. Tekrarlanan egitim ve ev ziyaretleri
sonucunda diyaliz ortami uygun olmayan 22 hastanin 16'sinda (%72,7) , lavabosu olmayan
16 hastanin 10°'unda (%62,5 ), beslenmesi bozuk 7 hastanin 4’'inde (%57,1), el hijyeni
bozuk 5 hastanin 2'sinde (%40) diizelme gbzlendi. Anket ve egitimler dncesi peritonit
epizotu 19,6 hasta ayi iken, calisma sonunda peritonit epizotu 25,7 hasta ayi olarak
hesaplandi.

SONUG: Tekrarlanan egitimler peritonit sikligini azaltmada ve diyaliz kosullarinin
iyilestiriimesine katki saglamaktadir. Egitimlerin tekrarlanmasini, beslenmesinin diyetisyenle
duzenlenmesinin ve ev ziyaretlerinin arttirimasinin yararli olacagi distntlmustir.
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PB15 - Nefroloji

Periton Diyalizi Yapilan Gocuk Hastalarda Mekanik Komplikasyonlar

!Okan Akaci, 'Nuray Aydin Cigerdelen, 'Ayfer Meydan,
2Nesrin Ozding Kizilay, 'Osman Dénmez

"Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, Gocuk
Nefroloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Periton diyalizi (PD) KBY'li gocuk hastalarin tedavisinde rahat olmasi ayn zamanda
maliyet olarak ta ucuz olmasi nedeniyle sik tercih edilen bir tedavi ydntemidir.
Komplikasyonlarin erken tanisi, ohlenmesi ve yonetimi PD’nin sutdurulebilmesi icjn oldukga
onemlidir. Bu calismada (nitemizde takip edilen periton diyaliz hastalarindaki mekanik
komplikasyonlarin - degerlendirilmesi ve yirmi yillik Klinik deneyimimizin aktariimasi
amaglanmigtir.

YONTEM: Temmuz 1997 ile Ocak 2017 tarihleri arasinda periton diyaliz tedavisi yapilan
toplam 142 hasta calismaya dahil edildi. Tim hastalar kateter takiima yasl, kateter sag
kalim siresi, hasta sag kalim suresi, katater iligkili, cerrahi yonteme bagl ve organik
nedenlerle iligkili mekanik komplikasyonlar degerlendirildi.

BULGULAR: Hastalarimizin 76's1 (%53,5) erkek, 66‘si (%46,4) kizdi. Hastalarin 36’si
(%25,3) SAPD, 106'sI (%74,6) APD yapmaktaydi. Periton bosluguna katater yerlestirilmesi
icin 73 hastada (%51,4) trokar, 57 hastada (%40,1) acik cerrahi, 12 hastada (%8,4) ise
laparaskopik yontem kullanildi. Seksen hastada (%56,3) drenaj problemi, 18 hastada
(%12,6) cikis yeri sizintisi, 46 hastada (%32,3) cilt alti sizintisi gdzlendi. Cikis yeri
enfeksiyonu 6 hastada (%4,2), katater/kege enfeksiyonu ise 3 hastada (%2,1) izlendi.
Umblikal herni 15 hastada (%10,5 ), inguinal herni 12 hastada (%8,4), skrotal herni ise 9
hastada (%6,3) g6zlendi.

SONUG: PD tedavisinde bagarinin en énemli kosullarindan biri fonksiyonel kalici bir
kateterin periton bosluguna yerlestirilebilmesidir. Glnimiizde hangi yéntem kullanilirsa
kullanilsin PD kateterlerine bagh komplikasyonlar halen 6nemli bir klinik sorun olmaya
devam etmektedir.
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Verapamil Zehirlenmesi Olan Bir Cocuk Hasta: Kalsiyum Kanal
Blokerleriyle Zehirlenmelere Yaklagim

1Sidika Gizem Erdal, 'Fatma Kocael, 20kan Akacl,
3SMuhammed Hamza Toprak, 20sman Dénmez

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Nefroloji
Bilim Dali, Bursa

3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Kardiyoloji
Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Verapamil; non-dihidropiridin grubu kalsiyum kanal blokeridir. Kardiyak patolojilerde
yaygin olarak kullaniimaktadir. Bu bildiride verapamil zehirlenmesi tanisiyla yogun bakim
Unitesine yatirilan bir gocuk hasta literatr bilgileri 1s1ginda degerlendirilmistir.

OLGU: 6.5 yasinda kiz hasta ticari adi Tarka olan ve 180 mg verapamil (+2mg trandolapril)
iceren tabletlerden yanlislikla 10 adet alimi sonrasi ailesi tarafindan 2 saat sonra gozlerde
kizariklik, mide bulantisi ve uykuya meyil sikayetleriyle acil servisimize getirildi. Hasta
geldiginde genel durum ve aktivitesi orta, bilinci letarjik, cildi soluk ve terliydi. Tansiyon
arteriyal: 60/33mmHg, kalp tepe atimi: 60 atim/dk olarak saptandi. Kalp sesleri ritmik fakat
bradikardikti. Diger sistem muayeneleri dogaldi. Hastaya mide lavaji yapilip, S.F sok
(20cc/kg) verildikten sonra gocuk yodun bakim Unitesine yatirildi. Tetkiklerinde kan sekeri:
104 mg/dl ire: 81 mg/dL kreatinin: 2,91 mg/dL CK: 152 IU/L, AST: 24 IU/L, ALT: 12 IU/L,
Troponin-I: 437,6 pg/mL, myoglobin: 290.1 ng/mL CK-MB: 4.5 ng/mL, kan gazinda pH: 7.35
pCO2: 37,5 mmHg HCO3: 20,3 mmol/L BE:-3,9 mmol/L olarak saptandi. EKG'sinde PR
uzamas! mevcuttu (sekil-1).Tansiyon distkligu sebat eden hastaya dopamin ve adrenalin
tedavileri baslandi ve izlemde hipotansiyonu ve bradikardisi devam ettigi icin dopamin ve
adrenalin dozlar kademeli olarak arttirildi. izleminde kalp tepe atimlari uykuda 40
atim/dk'ya kadar dustii. Adrenalin tedavisi 5. gliniinde, dopamin ise 8. glininde kesildi.
Sikayeti olmayan olgu sifa ile taburcu edildi.

SONUC ve TARTISMA: Kalsiyum kanal blokeri ilacjar ile olusan zehirlenmeler, zamaninda
taninip tedavi ediimedigi zaman olumcul olabilmektedir. Hastada bulanti, kusma, bas,
dohmesi, letarji, ajitasyon, ncobet gibi yan etkiler gorllebilir. Hafif zehirlenmede sinus
bradikardisi, sjddetli zehirlenmede degisik derecelerde iletim bloklari gcrulebilir. Bobrek
perflizyonunun azalmasi sonucu idrar cjkis) azalabilir. Cocuklarda nadir olmasina ragmen
yuksek olum orani nedeniyle hastalarin cocuk yogun bakim birimlerinde izlenmesi
gerekmektedir.
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Periton Diyaliz Yapan Cocuklarda Sosyo Ekonomik Kulturel Diizeyin
Peritonit Geligsimi Uzerine Olan Etkisi

Nuray Aydin Cigerdelen, 'Ayfer Meydan, 2Nesrin Ozding Kizilay,
1Okan Akaci, "0sman Dénmez

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji Bilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Kronik bdbrek yetmezIligi nedeniyle periton diyaliz tedavisi alan ¢ocuklarda peritonit
gelisimi mortalite ve morbiditenin en énemli nedenidir. Yas, uygulanan diyaliz yéntemi,
hijyen kosullari ve sosyo-ekonomik durum peritonit gelisiminde etkili faktorler arasinda yer
almaktadir.

AMAG: Unitemizde periton diyalizi uygulanan hastalarda, sosyoekonomik durum, hijyen
kosullar ve diger faktorlerin peritonit gelisimi izerine olan etkisini belirlemeyi amagladik.

YONTEM: Temmuz 1997 ile Ocak 2017 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Cocuk
Nefroloji Diyaliz ve Transplantasyon initesinde periton diyaliz tedavisi ile takip edilen 142
hasta degerlendirildi. Aylik kontrollerinden énce hastalara ev ziyareti yapilarak veriler ev
ziyaret formlarina kaydedildi. Peritonit gelisimi agisindan risk dlzeyi yiksek hastalarin
egitimleri tekrarland.

BULGULAR: Hastalarimizin 76's1 (%53,5) erkek, 66‘si (%46,4) kiz cinsiyetteydi. Olgularin
36's1 (%25,3) surekli ayaktan periton diyalizi (SAPD), 106°si (%74,6) aletli periton diyaliz
(APD) tedavisi yapmaktaydi. Hastalarin 20'si (%14,1) diyalizi kendisi yaparken, 3 hastada
(%2,1) baba tarafindan, 119 hastada (%83,8) ise anne tarafindan periton diyaliz tedavisi
uygulanmaktaydi.

Diyaliz odasi uygun olmayan 20 hastanin 18‘inde (%90), el hijyen kurallarina uymayan 26
hastanin 24’nde (%92,3), el hijyen kurallarina uyan 116 hastanin 32'sinde (%27,5)
peritonit gelistigi saptandi. Hastalarin alblimin dizeyleri ortalama 1,9- 4,5 g/d| arasindaydi.

SONUG: Periton diyaliz yapan hastalarda disik sosyo ekonomik diizey ve kotii hijyen
peritonit atak sayisinin, uygun kosullarda diyaliz alan hastalara gére daha yiiksek oranda
oldugu gérilmUstir. Bu bulgular 1s1dinda; hasta ev ziyaretlerinin daha sik yapilarak hijyen
kosullari diizenlenmesi ve hasta egitimlerinin tekrar planlanmasi oldukga énem arz
etmektedir.
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Coklu Tetikleyicili Higiltis1 Olan Gocuklarin Dogal Seyri

2Cansu Getin Sentiirk, 'Demet Can, 2Hikmet Tekin Nacaroglu,
2Semiha Bahg_eci Erdem, 2Sait Karaman, 2Melis Sahmaran,
2Canan Sule Unsal Karkiner, 2Esra Toprak Kanik

'Balikesir Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari A.D., Balikesir
2Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, [zmir

GIRI$ ve AMAG: ‘Hisiltill cocuk’ ok sayida fenotipi icerisinde barindiran, siiresinde ve
seyrinde farkliliklar iceren, patofizyolojisi birbirinden ayri bir grup hastaligi kapsayan
kompleks bir durumdur. Subjektif dlcltlere dayanmasi nedeniyle heterojen bir fenotip olarak
kabul edilen goklu tetikleyicili higiltida astim riskinin yiksek oldugu dustniimektedir. Bu
galismada coklu tetikleyici higilti tanisi ile izlenen gocuklarda astim sikh§i ve risk
faktérlerinin arastirilmasi amaglanmigtir.

GEREG ve YONTEM: Kesitsel, retrospekif bu calismaya Ocak 1995- Aralik 2000 tarihleri
arasinda dogmus olup okul dncesi donemde hastanemizi Gocuk Alerji Klinigi'nde ¢oklu
tetikleyicili hisilti tanisi ile takip edilen hastalarin timi alinmistir. Hastalara en az 15 yil
sonra telefon ile ulagilarak astim varligini ve astimla iligkili risk faktérlerini sorgulayan anket
uygulanmigtir. Astimli hastalar hastaneye cagiriimis, deri prick testi ve solunum fonksiyon
testi yapilmistir. Hastalardaki astim tipi, astim siddeti ve risk faktérleri belirlenmistir.

BULGULAR: Calismaya alinan 207 hastadan telefon ile 134’lne (%64,7) ulasiimistir.
Hastalarin 42'si (%31,3) kiz, 92'si (%68,7) erkektir. Yas ortalamasi 18,1£1,2 (17-21) yil, ik
hisilti goriilme yas! ortalama 9,5+6,2 (1-30) aydir. 51 hasta (%38,1) halen astim tanisiyla
izlenmekte ve tedavi almaktadir. Astimli hastalarin 30" u (%58,8) atopik astim olup astim
siddeti; 15 hastada (%29,4) intermittan, 15 hastada (%29,4) hafif persistan, 17 hastada
(%33,3) orta persistan ve 4 hastada (%7,8) agir persistan astim olarak dagilim gdstermigtir.

Risk faktorleri olarak erkek cinsiyet (p=0.00), herhangi bir alerjen (6zellikle aeroalerjenler)
duyarliidi (p=0,00), kardeste astim varligi (p<0,05), evcil hayvan varligi (p<0,05), eslik
eden alerjik rinit (p<0,05) ve atopik dermatit (p<0,03) saptanmistir. 134 hastanin 61’inde
(%45,9) API pozitif, 72'sinde (%54,1) API negatiftir. API sensitivitesi %78,4, spesifitesi ise
%74,6 olarak bulunmustur.

SONUG: Coklu tetikleyicili hisiltida astim riski beklenenden distiktir. Coklu tetikleyicili
hisiltinin taniminin genisletilmesi, risk faktorleri ve objektif dlctitlerle desteklenmesi prediktif
degerini artirabilir. Cocukluk ya da erigkin dénemde astim tanisi alan hastalarin %80’inde
belirtiler okul 6ncesi dénemde baglamaktadir. Bu dénemde ortaya ¢ikan higilti astimin ilk
bulgusu olabilmektedir.
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Akut Mastoidit Komplikasyonu: Gradenigo Sendromu

1Abdulhakim Giines, 2Solmaz Gelebi, 2Mustafa H. Mustafaoglu, ?Arife Ozer,
2Edanur Yesil

"Uludag L:]niversitesi Tip Fakltesi, Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi Gocuk Enfeksiyon BD., Bursa

GIRIS: Akut mastoidit komplikasyonlari intratemporal ve intrakranial olarak ikiye
ayrilmaktadir.intratemporal komplikasyonlar: timpanik membran perforasyonu, kronik
stipUratif otitis media, mastoidit, isitme kaybi, fasiyal sinir paralizisi, labirentit ve kolesteatom
gelisimidir. intrakranial komplikasyonlar: menenjit, epidural abse, subdural abse, fokal
ensefalit, beyin absesi ve sigmoid sinlis trombozudur.

OLGU: Bilinen sistemik hastaliji olmayan 5 yasindaki erkek hasta diplopi yakinmasi ile
basvurdu. Hastanin 15 glndir diplopisi mevcut olup 30 glin dnce ofit gecirdigi ve 9 gln
ismini  bilmedikleri antibiyotik tedavisi kullandigi &grenildi. Hastaya tedaviye yanit
alinamadigi icin miringotomi yapilmis. Yapilan fizik muayenesinde bilateral abdusens
paralizisi mevcuttu. Kraniyal gérintilemesinde mastoidit ve vendz sinis trombozu saptandi.
Hastaya sefotaksim, vankomisin ve enoksaparin sodyum (2x 3000 iU) tedavileri baglandi.
Tedavi ile klinik ve radyolojik bulgularinda diizelme olan olgu ayaktan izleme alindi.

SONUC ve TARTISMA: Gradenigo sendromu supuratif otitis media, trigeminus sinir
trasesinde agri ve abdusens sinir paralizisi ile karakterizedir. Temporal kemigin petr6z
apeksinde inflamasyon eslik eder. lyi tedavi edimemis akut ofiis media, Gradenigo
sendromu, mastodit ve vendz sinis trombozuna neden olabilmektedir.
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Dermoid Kist ile iligkili Preseptal Seliilit
'Giilce Yériik, 2Solmaz Gelebi, 2Mustafa Hacimustafaoglu, ?Arife Ozer, 2Eda Nur Yesil

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sadligi ve Hastaliklari AD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Enfeksiyon AD., Bursa

GIRiS: Preseptal Seliilit Orbita septumunun 6n kismindaki yumusak dokunun
enfeksiyonudur. Etiyolojisinde travma ile inokulasyon, lokalenfeksiyon (hordeolum, siniizit,
dakriyosistit, blefarit) veya hematojen yolla yayilim sayilabilir. Enfeksiyon ajanlari siklikla
Stafilococcus aureus, Streptococcus pyogenes, Haemophilus influenzadir. Periorbitada
hassasiyet, ddem, eritem, endiirasyon, isi artisi ile karakterizedir. Géz hareketleri, gérme
keskinligi ve pupil fonksiyonlari normal, proptozis yoktur. Dermoid Kist Gestasyonun 3. ve
5. haftalarinda ylzey ektodermin anormal implantasyonu ve altindaki dokularda
ayriimasindaki yetersizlik sonucu kemik situr hattinda sikismasiyla olusan gelisimsel
koristomalardir.

OLGU: Bilinen sistemik hastaligi olmayan 7 yas erkek hasta bir giin dnce sol gozde
baslayan kizariklik, sulanma, sislik yakinmasi ile acil servisimize bagvurdu. Goz
hareketlerinde kisitlanma, diplopi, agri tariflemeyen hastada Preseptal selllit 6n planda
duglnulerek orbital BT istendi. Sol preseptal alanda yumusak doku kalinlagmasi, orbital
lateral duvari 6n kesiminde zigomatikofrontal situr komsulugunda, yag dansitesinde 4*7mm
tranvers boyutlarinda, longitudinal boyutu 16mm dlgllen enfekte dermoid kistle uyumlu
gériniim saptandi. Hastaya iv Sefotaksim-Klindamisin-Gentamisin antibiyoterapisi ve géze
lokal tedavi baglandi. Klinik izleminde genel durumu iyi olan hastaya 4 giin iv antibiyoterapi
uygulandiktan sonra 10 giin oral Amoksisilin Klavulonik asit ile ardisik tedavi verilerek
poliklinik kontrol onerisi ve dermoid kiste yonelik elektif sartlarda operasyon énerisi ile
taburcu edildi.

SONUG ve TARTISMA: Enfekte dermoid kist nedeniyle preseptal selilit gelisen hastanin
antibiyoterapisi tamamlandiktan sonra cerrahi operasyon planlandi, olgu nadir gorilmesi
nedeniyle sunuldu.
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Piyojenik Graniilom: Bir Olgu Sunumu

Nurten Kahraman Akyel, ?Arife Ozer, 2Edanur Yesil, "Ugur Yakut,
2Solmaz Celebi, 2Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadli§i ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Piyojenik graniilom, kapiler hemanjiyomun graniilasyon dokusu iceren ve deride sik
gortilen ozel klinikopatolojik bir seklidir. Benign bir lezyondur. Heniiz malign degisim
saptanmamistir. Etyolojik etmenler arasinda enfeksiyon, travma, gebelik ve hormonlar
suglanmaktadir. Genellikle cocuklar, geng eriskin ve hamilelerde bir travma sonrasi olusur.

OLGU: Bilinen sistemik bir hastaliji olmayan 16 yasindaki kiz hasta, sagli deride giderek
biylyen agrisiz, kasintili ve ara ara kanayan sislik yakinmasi ile tarafimiza basvurdu.
Anamnezinde, ailesinde benzer bir dykiinin olmadifi, lezyonun 2 hafta 6nce sivilce
seklinde baslayip giderek biyiidigu, ara ara kanadidi ve beraberinde son 2 giindur olan
38°C ‘yi bulan ates yuksekliginin oldugu 6grenildi. Travma ve hayvan temasi olmadig
belirtildi. Yapilan fizik muayenesinde; frontopariyetal 6n orta kisimda etrafi hemorajik krutla
kapli, 2x1 cm boyutunda, pembemsi, izerinde kanama odaklari olan lezyon ve beraberinde
frontal, preaurikular, postaurikular ve oksipital bélgede agrili en biyigi 1x1 cm boyutunda
cok sayida lenfadenomegali saptandi. Lenfadenomegali disinda diger sistem
muayenelerinde patoloji yoktu. Enfektif piyojenik granilom 6n tanisi ve akut lenfadenit
dusuntlerek sefotaksim, klindamisin, gentamisin tedavisi baglandi. Kafa kemiginin tlimérleri
ile ayrimi ve deri alti dokuya yayilimi agisindan cekilen kranial BT’ sinde; kemik korteksi ve
dansitesinin normal oldugu gézlendi. Kontrast madde ile yogun boyanan yumusak doku
lezyonunun yaklagik 13x18 mm boyutunda oldugu saptandi. Lezyonun tamami eksize
edildi. Histopatolojik tanisi, llserasyon ve polipoid iltihabi graniilasyon dokusu olarak
sonuglandi. Tedavi sonucunda klinik tablosu diizelen ve yara yeri temiz olan hasta, oral
sefuroksim ve klindamisin tedavisi ile ayaktan izleme alindi.

SONUG: Enfekte piyojenik graniilom nedeniyle cerrahi eksizyonu yapilip antibiyoterapisi
tamamlandiktan sonra tedavisi dlizenlenerek ayaktan izleme alinan olgu nadir gérilmesi
nedeniyle sunuldu.
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Kronik Graniilomatoz Hastalik

'Betiil Altay, ?Arife Ozer, 2Muzaffer Cogkun, 2Solmaz Gelebi,
2Edanur Yesil, 2Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,,Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglidi ve Hastaliklari Anabilim Dali,Cocuk
Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali,Bursa

GIRIS: Kronik graniilématdz hastalik, X'e bagli resesif veya otozomal resesif gegisli
fagositer sistem defektlerindendir. Notrofillerin kemotaksis, fagositoz ve opsonizasyon
fonksiyonlari normalken bakterinin intrensek olarak o6ldiriiimesi, notrofillerin  NBTyi
indikleyemediklerinden bozulmusgtur.

OLGU: Bilinen sistemik hastalik ve hastanede yatis 6yklisi olmayan 4,5 yasinda erkek
hasta, bir aydir dis merkezde pndmoni tanisi ile yatirilarak seftriakson baglanmig, tedavinin
4.gininde ates yliksekligi ve enfeksiyon belirleyicilerinin yiksek olmasi nedeni ile
seftriakson kesilmis, piperasilin- tazobaktam ve vankomisin olarak tedavisine devam
edilmis. Tedaviye cevap vermeyen olgu, cekilen toraks BT de lenfoproliferatif hastalik én
tanisi ile hastanemize sevk edildi. Hastaya teikoplanin, meropenem ve kedi tirmalama
odykist olmasi nedeni ile azitromisin baslandi. Baba ¢iftgilik ile ugrasmakta, kedi kopek ile
temas ve kegi kuzu besleme dykiisii mevcuttu. Olgunun yapilan biyopsisinde graniilom
yapis! izlendi. immin yetmezlik tetkiklerinde NBT diizeyi %0 olarak bulunan olguya kronik
granilématdz hastalik tanisi kondu.

SONUC ve TARTISMA: Kronik granilomatdz hastalik, bakterilerin intraseliiler olarak
nétrofiller tarafindan 6éldirilememesi sebebi ile i¢ organlarda (6zellikle akciger, karaciger,
yumusak doku ve perianal) apseler ile seyreden kalitimsal bir hastaliktir. Hayatin ilk
yillarinda sik tekrarlayan streptokoksik cilt apseleri ile kendini gostermekle birlikte olgumuz
4,5 yasina kadar hastanede hi¢ yatis Oyklisi olmamasi nedeni ile kronik graniilomat6z
hastaliga dikkat gekmek igin sunulmustur.
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Psodotiimor Orbita: Olgu Sunumu
1Seval Nayman, 2Solmaz Gelebi, 3Arife Ozer, 3Edanur Yesil, 3Mustafa Hacimustafaoglu
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2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi,Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD,Cocuk Enfeksiyon
BD,Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD,Cocuk Enfeksiyon
BD,,Bursa

GIRIS: Psodotiimér orbita etiyolojisi ve patogenezi tam olarak bilinmeyen, nonspesifik
inflamatuar bir olaydir. Tlim orbita ici yapilar lokal ya da diffiiz olarak tutulabilir. Kliniginde
ani baslangicli goz agrisi en énemli belirti olmakla beraber, géz kapaklarinda édem ve
kizariklik, g6z hareketlerinde kisitlanma ve propitozis gérulebilir. Wegener granilomatozisi,
sarkoidoz, idiopatik mediastinal fibrozis, retroperitoneal fibrozis, kolanjit, vaskulit ve lenfoma
gibi bazi hastaliklar ile birlikte gorilebilir. Tanisi esas olarak diger hastaliklarin
dislanmasiyla konulur ve radyolojik ve histopatolojik bulgular ile desteklenir.

OLGU: Bilinen sistemik bir hastaligi olmayan 7 yaginda kiz olgu, sol gbzde sislik, agri, ift
gorme ve bas agrisi yakinmalari ile klinigimize bagvurdu. Oykiisiinde herhangi bir travma,
bdcek 1sindi tariflemeyen hastanin 14 giin énce sol gbzde kizariklik ve agri yakinmasi ile
dis merkezde g6z doktoruna qittigi, lokal tedaviyle diizeldigi ancak 1 hafta sonra ayni
sikayetlerine halsizlik, kusma ve bas agrisinda artis eklendigi belirtildi. Fizik muayenesinde
meninks irritasyon bulgusu yoktu, bilateral direkt ve indirekt i1sik refleksi vardi, sag géz
hareketleri normal sol goz hareketlerinde dis, i¢ ve yukari bakis kisithlgi, ve propitozisi
vardi ve cift gérme tariflemesi haricinde diger sistem muayenelerinde patoloji yoktu.
Hastaya periorbital sellilit 6n tanisiyla sefotaksim, klindamisin, gentamisin tedavileri
baslandi. Kollojen doku hastaliklari, grantlomatéz hastaliklar, tiroid gland bozukluklari ve
malignite yoniinden tetkik edilen olgu konseyde degerlendirildi, 6n planda psodotiimor
orbita disuntlen hastaya kranial ve orbital MR gekilmesi ve biyopsi yapilmasi planlandi.
Diflizyon ve kranial Mr'inda ézellik saptanmayan olgunun orbital Mr'inda sol lateral rektus
kasinda fusiform sekilde kalinlasma ve yogun kontrast tutulumu gorildii ve olgunun daha
once dis merkezde yapilan MR'iyla karsilastirildiginda tanimlanan bulgularda ve
propitoziste hafif gerileme oldugu gortildi. Gorlinim psddotimar orbitayr diisiindlrdirdi ve
dis merkezde yapilan periorbital dis rektus kasi biyopsi materyali patoloji béliminde
degderlendirildi ve myozit ile uyumlu gérildi. Olguya sistemik steroid tedavisi baglandl,
tedavi sonrasi semptomlarinda gerileme olan olgunun klinik takibi devam etmektedir.

SONUC ve TARTISMA: Psddotimaér orbita, benign idiyopatik inflamatuar bir olaydir; tiim
orbita kompartmanlarini tutan diffliz inflamatuar hastalik seklinde olabilecegi gibi, myozit,
dakroadenit, perindrit ve perisklerit seklinde de olabilir. Siklikla 50 yas alti erigkinlerde
gorillr, tim orbital kitlelerin %5-8'inden sorumludur. Cocukluk ¢aginda nadir gdriilen bir
durum olmasi nedeniyle bu olgu sunumu yapilmigtir.
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Uygunsuz Antipiretik ve Antibiyotik Kullanimi Sonrasi Nadir Bir
Komplikasyon: Spontan Kolon Perforasyonu

1Giilsiin Ozlem Ay Sert, 2Solmaz Gelebi, 2Arife Ozer, 'Edanur Yesil,
2Mustafa Hacimustafaoglu

"Uludag L'_]niversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Enfeksiyon BD, Bursa

GIRIS: Spontan barsak perforasyonunda tifo, immun yetmezlik, nétropenik hastalar,
romatolojik hastalar, uygunsuz analjezik kullanimi, uygunsuz antibiyotik kullanimi
suglanmaktadir. Cocuklar agrinin  karakterini tam olarak tanimlayamadiklarindan
perforasyona sekonder akut batin tablosunun degerlendirilmesi zordur. Dederlendirmede
ayakta direk batin grafisi ve usg kullanilabilmektedir. Barsak perforasyonu acil cerrahi
girisim gerektiren patolojilerin dnde gelen nedenlerindendir.

OLGU SUNUMU: Onceden saglikli olan 2 yas erkek olgunun iki haftadan beri devam eden
ates yiiksekligi ve beslenmede azalmasi sebebiyle birkag defa doktora gittidi, her defasinda
3-4 giin stre ile farkl antibiyotik ve ardisik doz parasetemol ve ibuprofen kullandig
ogrenildi. iki giinden beri mevcut yakinmalarina karin adrisi ve ishal eklenmis. Dis
merkezde doktora bagvuran hasta disUrilemeyen ates nedeniyle hastanemize sevk edildi.
Fizik muayenesinde genel durum koétl, septik goriinimde, ates:39 °, KTA:110/dakika,
ta:90/60 mmhg, dehidrate goriinimde, orofarenx hiperemik, batin distandl, dért kadranda
barsak sesleri hiperaktif, palpasyonda hassas, reubond yok, defans yok. Yapilan tetkiklerde
I6kositoz, akut faz reaktanlar pozitifligi, gayta tetkikinde bol I6kosit mevcuttu. Hasta sepsis
on tanisi ile ampirik sefotaksim, amikasin metronidazole baslandi ve ¢ocuk enfeksiyon
Klinigine yatigi yapildi. izlemde batin distansiyonu artan, palpasyonda rebaund ve defans
olan hastaya gekilen ayakta direk batin grafisinde diyafram alti serbest hava olmasi ve batin
USG'de “tim abdomene sliperpoze olan yogun barsak gazi, inen kolon segmenti belirgin
sekilde dilatedir ve barsak iceriginde ileri geri hareket mevcuttu. Hastada perforasyon
duglnulerek acil sartlarda gocuk cerrahi tarafindan operasyona alindi, sigmoid bdlgede 2
cm perforasyon tespit edilip primer onarim yapildi. Hasta tedavinin devami igin gocuk
cerrahi  bolimine devredildi. Olgunun kan ve digki kiltiriinde Greme olmad.
Antibiyoterapisi 10 giine tamamlanarak ayaktan izleme alind1.

SONUG ve TARTISMA: Ates yuksekligi devam eden ve analjezik kullanan olgularda
intestinal perforasyon agisindan dikkatli olunmasi gerektigini diisinmekteyiz.
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Karaciger Tutulumu ve Konvulsiyon Birlikteligi;
Tip 4 Glikojen Depo Hastaligi

1Selguk Yazici, '0zlem Kemer, 'Melike Kurtulus Gokboz, 'Giilce Baranli, 2Eren Altun,
"Demet Can, 'Sezin Astk Akman

'Balikesir L']niversitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, Balikesir
2Balikesir Universitesi Tip Fakiltesi, Patoloji Anabilim Dall, Balikesir

OZET: Glikojen depo hastaligi (GDH), glikojen sentezi ya da saliniminda gérevli enzimlerin
yoklugu veya vyetersizli§i sonucu gelisen, otozomal resesif gecisli karbonhidrat
metabolizmasi bozuklugudur. Hasarli enzimin metabolik yoldaki lokalizasyonu ile iligkili
olarak farkli GDH subtipleri tanimlanmigtir. Hepatik tutulumlu GDH olgularinda hipoglisemi,
aclik sirasinda hepatik glikojenin glukoz kaynadi olarak kullanilamamasina bagl olarak
gelisen temel semptomdur. Glikojen depo tip 4, erken dénem gelisen siroza; hipogliseminin,
renal ve iskelet tutulumunun eslik edebildigi subtipidir. Asagida BAUN Hastanesi nde
cocuklarda ilk kez yapilan karaciger biyopsisi ile tani alan Tip 4 glikojen depo hastaligi
sunulmustur

OLGU SUNUMU: iki kez afebril konviilziyon gegirme dykiisii olan ve karaciger enzimlerinde
yikseklik nedeniyle sevk edilen 22 aylik erkek hastanin 6zgegmisinden 32 yasindaki
annenin 2. Gebeliginden 2. yagayan olarak normal spontan vajinal yolla dogdugu, gebelik
sirasinda herhangi bir sorun olmadigi 6grenildi. Anne ve baba arasinda ikinci dereceden
akraba evliligi oldugu, 45 glnlikken kardiyak patoloji nedeni ile kaybedilen kardesi oldugu
ogrenildi. Fizik incelemede vicut agirligi: 9000 g (<3 p), boy: 76 cm (<3 p), bas ¢evresi:49
cm (50 p); vital bulgulari normaldi. Tas bebek yiiz gorinimi mevcuttu, abdominal
muayenede karin distandu, karaciger kot altinda 6 cm ele geliyordu, dalak ele gelmiyordu.
Tetkiklerinde hemoglobin 11.7 gr/dl, hematokrit % 39.9, trombosit sayisi 454000/mm3, PT
13.3 sn, aPTT 24.7 sn, INR 0.98, alanin aminotransferaz (ALT) 211 IU/L, aspartat
aminotransferaz (AST) 265 IU/L, aglik kan sekeri 40 mg/dl, kolesterol:236 mg/d|,
trigliserit:379 mg/dl, HDL:29 mg/dl, LDL:179 mg/dl, VLDL:75,8 mg/dI, laktat:4.04 Mmol/L,
bobrek fonksiyonlari normal olarak bulundu. Batin ultrasonografisinde, hepatomegali
saptanan hastanin portal doppler ultrasonografisi normaldi. Metabolik hastalik agisindan
yapilan gbz muayenesi ve kemik dansitometresi normal saptandi. Karaciger fonksiyon
testlerinde yukseklik, hipoglisemi ataklari, hiperlipidemi, hiperlaktatemisi olan hastaya
glikojen depo hastaligi 6n tanisiyla karaciger biyopsisi yapildi ve glikojen depo hastaligi tip
4 olarak degerlendirildi. Hastaya ursodeoksikolik asit tedavisi diizenlendi, ¢i§ misir
nisastasindan zengin tlim ginii kapsayan beslenme plani hazirlandi. Bu beslenme ile aglik
hipoglisemilerinde dizelme gérilen hastanin ailesine genetik danisma ve olasi karaciger
nakli konusunda bilgi verildi.
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SONUG: Tip 4 glikojen depo tanili hastamiz, &zellikle etiyolojisi aydinlatilamamig
konvilsiyon ve biylme geriligi 6ykisi olan, karaciger tutulumunun eslik ettigi cocuklarda
glikojen depo hastaliklari gibi metabolik hastaliklarin arastiriimasi gerektigi vurgulamak

amaciyla sunulmusgtur.
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Akut Viral Hepatit A Enfeksiyonuna Bagh Geligsen Akut Tagsiz
Kolesistit: ki Olgu Sunumu

1Ulas Emre Akbulut, ?Sefa Sag, *Hamdi Cihan Emeksiz, ‘Melike Ayaz, 5Ummiihan Gay

1S.B.U. Kanuni Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve
Beslenme Kiinigi, istanbul

28.B.U. Kanuni Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Cerrahi Klinigi, istanbul
38.B.U. Kanuni Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Endokrinoloji Klinigi, istanbul
‘fS.B.U. Kanuni Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi,
Istanbul

5_S.B.U. Kanuni Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Klinigi,
Istanbul

GIRIS: Hepatit A viriisii (HAV) enfeksiyonu, gelismekte olan iilkelerde ¢zellikle gocukluk
caginda sik gorllmektedir. Akut tagsiz kolesistit (ATK) akut viral hepatitlerin nadir gérilen
bir komplikasyonudur. Bu yazida hepatit A virlis enfeksiyonu sonucu akut kolesistit gelisen
iki olgu sunulacaktir.

OLGU 1: Ates, karin agrisi, halsizlik ve viicudunda sararma sikayetiyle basvuran sekiz
yasindaki erkek hastanin fizik muayenesinde skleralar ve ciltte sarilik vardi, mukozalar kuru
idi. Hepatosplenomegalisi yoktu, batinda sagd hipokondriumda palpasyonla hassasiyet
saptandi. Laboratuvar incelemesinde kan I8kosit, hemoglobin ve trombosit sayisi normaldi;
alanin aminotransferaz (ALT) 2247 U/L (0-49), aspartat aminotransferaz (AST) 2135 U/L (0-
34), gama glutamiltransferaz (GGT) 453 U/L (0-73), total bilirubin 7.9 mg/dL, direkt bilirubin
6.8 mg/dL, total protein 5.5 g/dL (5.7-8.2), albumin 2.9 g/dL (3.2-4.8), protrombin zamani
(PT) 13.4 sn (9.1 - 13.6), uluslararasi normallestiriimis orani (INR) 1.18 idi. AntiHAV IgM (+),
AntiHAV total (+), AntiHCV (-), HbsAg (-), AntiHBs (+) bulundu. Batin ultrasonografisinde
(USG) safra kesesi kontrakte goriinimdeydi ve etrafinda sivi mevcuttu. Safra kesesi duvar
kalinligi 12 mm idi. Safra kesesinde tas veya ¢amur tespit edilmedi. Safra yollari normaldi.
Hasta HAV enfeksiyonuna bagli akut kolesistit tanisiyla yatirildi. Antibiyotik tedavisi
verilmeyen hastaya intravendz (1.V.) sivi destegdi ve L.V. ranitidin tedavisi verildi. Yatiginin
ikinci glninde atesi disen hastanin, dordiincli glininde klinigi tamamen dlizeldi,
ultrasonografi bulgular yedinci giinde geriledi.

OLGU 2: iki giin dnce baslayan karin agrisi sikayetiyle basvuran yedi yagindaki erkek
hastanin fizik muayenesinde skleralar sari idi, batinda sa§ hipokondriumda palpasyonla
hassasiyet saptandi. Karaciger kosta altindan 1 cm ele geliyordu, dalak palpe edilemedi.
Laboratuvar incelemesinde kan [dkosit, hemoglobin ve trombosit sayisi normaldi; ALT 738
U/L, AST 376 U/L, GGT 184 UIL, total bilirubin 2.9 mg/dL, direkt bilirubin 2.4 mg/dL, total
protein 6.3 g/dL, albumin 2.6 g/dL, PT 13.0 sn, INR 1.16 idi. AntiHAV IgM (+), AntiHAV total
(+), AntiHCV (-), HbsAg (-), AntiHBs (-) bulundu. Batin USG'si akut kolesistit ile uyumlu
hastaya semptomatik tedavi verildi. Ikinci giin sonunda tiim sikayetleri diizelen hastanin,

dordiincii giiniinde yapilan batin USG'si normaldi.
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SONUG: HAV enfeksiyonunun halen 6nemli bir sadlik sorunu oldugu dlkemizde ATK
tablosu ile bagvuran gocuklarda HAV enfeksiyonu akilda tutulmalidir. Genellikle destekleyici
tedavi ile iyilesme sadlanan bu olgularda gereksiz antibiyotik kullanimi ve invazif
girisimlerden kaginilmalidir.
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Travma Sonrasi Hemobilia ve Pankreatit Birlikteligi: Bir Olgu Sunumu
2Taner Ozgiir, 2Tanju B. Ozkan, 2N.Ulkii Sahin, 'Funda Aydemir, *Macit Giilten

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Gastroenterolojisi BD., Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gastroenteroloji BD., Bursa

GIRI$: Hemobilia; safra kanalina intrahepatik arterin bir dalindan olan kanama sonucunda
meydana gelir, en sik nedeni travmadir. Genellikle travmadan birkag hafta sonra gelisir.
Klasik semptomlari; GIS kanamasi, biliyer kolik ve sariliktir. Akut pankreatit tanisi, Klinik
olarak ani baslayan karin agrisi, bulanti-kusma ile birlikte serumda pankreas enzimlerinin
yikselmesi ve destekleyen radyolojik bulgularla konulmaktadir. Pankreatit etiyolojisinde
sistemik hastaliklar, travma, ilaglar, enfeksiyonlar, safra tasi rol almaktadir. Burada travma
sonrasi pankreatit ve hemobilia birlikteligi olan bir olgu sunuldu.

OLGU: On yedi yasinda erkek hasta epigastrik karin agrisi, bulanti, kusma ve 1 haftadir
olan kanl digkilama sikayetiyle basvurdu. Hastanin, 3 hafta dnce arag ici trafik kazasi
nedeniyle kint karin travmasi ve tarafimiza basvurudan 15 gin once dis merkezde
pankreatit nedeniyle yatis éykisl vardi. Fizik muayenede genel durumu orta, dehidrate
gorinimdeydi, epigastrik bdlgede hassasiyeti mevcuttu. Laboratuvar sonuglarinda
amilaz:1163IU/L, lipaz:1007IU/L, total bilirubin:0.25mg/dI, direkt bilirubin: 0.12 mg/dI,
hemoglobin: 16.2 g/dl, GGT:16IU/L, ALP:59, kolesterol:80mg/dl, HDL kolesterol:25mg/dl,
trigliserid:61mg/dl, LDL kolesterol:42.8mg/dl idi. Hastanin medikal tedavisine baglandi.
Karin agrisi ve kanl diskilamasi devam eden hastanin amilaz:259 IU/L, lipaz:276 1U/L
olarak gerileme egilimindeyken GGT:1171U/L, total bilirubin:1.35 mg/dl, direkt bilirubin:0.83
mg/dl olarak ylkseldi. Abdominal USG de; pankreas boyutunda artis, pankreas
ekojenitesinde azalma izlendi. Abdominal BT'de de benzer bulgular goriildi. Oncesinde
travma 6yklst olan olgunun safra yollari patolojisinin incelenmesi icin yapilan MRCP'de,
pankreasta diffliz kalinlik artigi, peripankreatik yagd planlarinda heterojen goriinim ve
minimal kirlenme, pankreatik kanalda minimal dilatasyon izlendi, bir 6nceki BT
incelemesinden farkli olarak, ekstrahepatik alanda ortak safra kanalinda dilatasyon, koledok
limeninde seviyelenme ve intrahepatik safra yollarinda hafif dilatasyon izlendi. Hastanin
mevcut Klinigi, laboratuvar ve gdriintileme bulgular birlikte degerlendirildiginde hastaya
hemobilia ve pankreatit tanisi konuldu.

SONUG ve TARTISMA: Hemobilia travmaya, vaskiiler anomalilere, enflamasyona,
enfeksiyona bagli gelisen nadir bir hastaliktir. Hemobilianin %55 nedeni travmalardir.
Olgumuzda pankreatit tanisi; hastanin sikayetleri, fizik muayene, radyolojik bulgular ve
laboratuvar bulgulari ile konulmustur. Kiint karin travmasi pankreatite ve hemobilianin
neden oldugu Gi kanamaya neden olabilmektedir. Travma sonrasi agriya eslik eden GIS
kanamasi ve sariligin olmasi hemobilia’yi akla getirmelidir.
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Coklu Organ Yetmezligi Geligen Olguda Nadir Sebep Olarak Molibden
Intoksikasyonu

2Taner Ozgiir, 2N.Ulkii $ahin, *Okan Akaci, 'Ugur Yakut, “Omer Hing Yilmaz,
30sman Dénmez, 2Tanju B. Ozkan

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenterolojisi BD., Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Nefrolojisi BD., Bursa

4Ankara Mesleki ve Gevresel Hastaliklar Hastanesi., Ankara

GIRIS: Multiorgan yetmezligi sendromu, akut hastalik aninda homeostaz saglamak icin
medikal mudahaleyi gerektirecek birden fazla organ fonksiyonunda bozulma olarak
tanimlanmaktadir. Coklu organ yetmezli§i etiyolojisinde sepsis/septik sok, akut asfiksi,
dogumsal metabolik hastaliklar, akut solunum yetmezligi, akut bdbrek yetmezligi,
intrakranial kanama, dejeneratif ndrolojik hastaliklar ve intoksikasyonlar yer almaktadir.

OLGU: Oncesinde bilinen hastalik dykiisii olmayan 17 aylik kiz cocugu, kanli kusma, ates
ve uyku hali sikayeti ile tarafimiza bagvurdu. Hastanin yapilan tetkiklerinde karaciger ve
bdbrek fonksiyonlarinda bozulma saptanarak yogun bakim Unitesine yatirildi. Acil dializ
uygulamasina baslandi. Etiyolojiye yonelik aile sorgulandiginda gocugun stpheli bocek ilaci
yeme &ykisi vardi, soy ge¢misinde babasinin kaynakgi oldugu dgrenildi. Ates ylksekligi
mevcut olan hastada 6n planda septik soka sekonder multiorgan yetmezligi distnaldd,
ancak kiltirlerinde dreme olmamasi ve akut faz reaktanlarinin normal olmasi Uzerine
sepsis tanisi dislandi. Olguda medikal tedaviyle aminotransferaz diizeyleri gerilemesine
ragmen kolestazi devam ettigi icin toksik hepatit 6n tanisi ile karaciger biyopsisi yapildi.
Histopatolojik dederlendirmede saptanan santral ven gevresinde belirgin olmak Uzere
kanalikiler ve hepatoselliler kolestaz toksik hepatit ile uyumluydu. Direkt
hiperbilirubinemisinin devami ve total bilirubin diizeyinin progresif olarak 23 mg/dL‘ye kadar
ylikselmesi nedeniyle 1 kez plazmaferez ve 6 kez albumin ile aferez (evaclio) uygulandi.
Bobrek fonksiyon bozuklugu devam ettigi icin rutin hemodiyaliz idame edildi. Tetkiklerinde
karaciger ve bobrek fonksiyon bozuklugunu agiklayabilecek etiyoloji saptanmadi. Babasinin
meslegi g6z éniine alindijinda hastanin mevcut tablosunun agir metal zehirlenmesine bagli
olabilecegi dustinilerek olgunun kan ve sag 6rnekleri tetkike gdnderildi. Tam kan ve serum
numunelerinde molibdenin diizeyi normalin 6 kat istlinde bulundu. Molibden zehirlenmesi
tanisi alan hastaya selasyon tedavisi ( CaNa2EDTA) baslandi.

SONUC ve TARTISMA: Molibden ksantin oksidaz, siilfir oksidaz ve aldehit oksidaz gibi
bazi enzimlerin aktivitesi i¢in gereken esansiyel bir eser elementtir, ancak disaridan fazla
miktarda alindiinda toksisitesi de bildirilmistir. Molibden zehirlenmesi agir metal
zehirlenmelerinde nadir gérilen etiyolojik ajandir. Baslica santral sinir sistemi, bébrek,
karacijer ve ya§ dokusunda birikir. intoksikasyonun derecesine gére semptomlar
gorilmekle birlikte tedavisinde CaNa2EDTA selator(i yer almaktadir.
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Ulseratif Kolit Tanili Mefv Gen Mutasyonu Olan Bir Olgu
2N.Ulkii Sahin, 2Taner Ozgiir, 2Tanju B. Ozkan, 1Gizem Ezgi Sen, *Kaan Demiréren

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadhidi ve Hastaliklar1 AD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Gastroenterolojisi BD., Bursa
3Bursa Yiksek Ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Gastroenterolojisi, Bursa

GIRIS: Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) otosomal resesif kalitim 6zelligi gbsteren inflamatuvar
bir hastaliktir, tanisi klinik bulgular ile birlikte FMF gen mutasyonunun gésterilmesi ile
konulabilir. Notrofil aktivitesinin diizenlenmesinde gérevli olan pirini kodlayan MEFV geni
AAA’dan sorumlu olan gendir ve kromozom 16p13'de bulunmaktadir. Son zamanlarda
yapilan galismalarda diger inflamatuvar ve otoimmun hastaliklarin prognozu ile MEFV geni
arasinda bir iliski kurulmaya ¢alisilmigtir.

OLGU: Soy gegmisinde AAA tanili akrabalari olan 1 yasinda kiz hasta, kanli-mukuslu gaita
yakinmasi ile bagvurdu. Olgunun dykiistinden sikayetlerinin 3,5-4 aylikken bagladigi ve inek
sUtl protein alerjisi 6n tanisi ile sit ve sit Grlinlerine karsl annesinin ve kendisinin 8 aydir
eliminasyon diyeti uyguladi§i ancak bu diyete ragmen sikayetlerinde gerileme olmadigi
ogrenildi. St spesifik IgE negatifti. Gaita kltliriinde patojen ajan Gremedi. Gaitada gizli kan
1259 ng/ml (0-100) idi. Hastaya erken baslangigli inflamatuar barsak hastali§i distinulerek
kolonoskopi yapildi. Kolonoskopisinde mukozada belirgin frajilite, vaskilarite kaybr,
ulserasyonlar, hiperemi, ekslidasyon gozlendi. Ulseratif kolit (UK) ve eosinofilik kolit 6n
tanilari  disidndldi. Alinan biyopsi materyalinin patolojisi nonspesifik kronik iltihabi
infiltrasyon dokusu olarak degderlendirildi. erken bagslangicli inflamatuar bagirsak hastaligi
yoniinden tetkik edilen hastadan yurtdisina IL-10 reseptdr defekti bakilmasi igin kan drnegi
gonderildi, negatif olarak sonuglandi. Ailede AAA’i olan olgular olmasi nedeniyle hastada
FMF gen mutasyonu ve karin adrisi aninda akut faz reaktanlari génderildi. Gen mutasyonu
r202q ve m694v birlesik heterozigot pozitif olarak sonuglandi. Akut faz reaktanlarindan c-
reaktif protein 2,26 mg/dl, serum amiloid-a 53,4 mg/l, sedimentasyon 45 mm/saat idi.
Hastaya MEFV mutasyonunun eslik ettigi UK tanis ile kolsisin baglandi. Olgu tedavinin 1.
yilinda, kolsisin tedavisi ile sorunsuz izlenmektedir.

SONUG ve TARTISMA: UK kolon mukozasinin enflamatuar bir hastaligidir. AAA'ne yol
acan MEFV gen mutasyonunun varli§i enflamasyona yatkinlik olusturarak UK'in Klinik
seyrini degistirebilir. Agir UK klinigi ile basvuran ve tedaviye yanitsiz hastalarda ozellikle
kolektomiye karar vermeden &énce MEFV gen mutasyonunun bakilmasi hastalik
tanimlanmasinda ve kontroliin saglanmasinda son derece 6nemlidir.
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Gastrodzofageal Reflii Hastaliginda Yagam Kalitesinin incelenmesi
'Esra Kogyigit, 2Tanju B. Ozkan, 2Taner Ozgiir, 2N. Ulkii Sahin

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklari AD, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme BD,
Bursa

GIRI$ ve AMAG: GORH son yillarda cocuklarda en sik karsilasilan saglik sorunlarindan
biridir, gériilme sikligi giderek artmaktadir (%1-8). Bu artigin en 6nemli nedeni uygunsuz ve
dengesiz beslenmedir. Calismanin amaci, GORH tanisiyla takipli olan hastalarin bireysel
yasam Kkalitelerini gok boyutlu olarak degerlendirmek, benzer sosyoekonomik diizeydeki
sadlikli cocuklarin yasam kalitelerine oranla kiyaslamak ve GORH tanili hastalarin yasam
kalitesini etkileyen etmenleri belirlemektir.

GEREG ve YONTEM: Kasim 2015 ile Mart 2016 tarihleri arasinda Uludag Univer§itesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji Hepatoloji ve Beslenme Bilim Dali tarafindan GOR tanisi
ile izlenen 7-17 yas arasi 50 (13 erkek, 37 kiz) hasta ve kontrol grubu olarak saglkli gocuk
izlemi igin saglam gocuk poliklinigi ve genel poliklinige bagvuran 7-17 yas arasi 50 gocuk
(14 erkek, 36 kiz) degerlendirilmistir. Yasam kalitesini degerlendirmek amaciyla Varni ve
ark lari tarafindan gelistirilen Cocuklar Igin Yasam Kalitesi Olgegi kullaniimis olup verilerin
istatistiksel analizi SPSS23.0 istatistik paket programi ile yapilmistir.

SONUG: Calisma grubunun 37’si (%73) kiz,13'l (%27) erkek, kontrol grubunun 14'G erkek
(%28), 36's1 (%72) kiz idi. Hastalarin tani yasi 10.68+3.08, ortalama tedavi siiresi 1.8+1.61
ay idi. Hastalarin %46’si 7-12 yas arasinda, %54 ‘U ise 13-18 yas arasinda idi. Ortalama
ilag kullanim siiresi 16.37+13.744 aydi. Calismaya katilan grubun dlgek toplam puan (OTP)
ortalamasi (17.932+£10.44), kontrol grubun &lgek toplam puan (OTP) ortalamasi
(79.93+13.13)'dan anlamli olarak diisik saptandi (p<0,001). Yasam kalitesinin alt grubu
olan fiziksel iglevsellik, duyusal islevsellik, sosyal islevsellik ayri ayri degerlendirilerek
kontrol grubuna gdre anlamli olarak distik bulundu (p<0,005).

TARTISMA: GOR hastali§i olan gocuk hastalarin ve ebeveynlerin saglam gocuk ve
ebeveynlere gore sadlikla iligkili yasam kalitelerini diusik algiladiklari saptanmistir.
Hastalarin tedavi sirasinda ve sonrasinda diyet uygulamasi, mide agrisi-yanmasina bagli
olarak yeme i¢gme kisithdinin bulunmasi ve agri, yanma sikayetleri ile rahat uyku
uyuyamamasl, uyku kalitesinin bozulmasi, sabah yorgun kalkmasi hastalarin yasadigi
baslica problemlerdir. Bu da hastalarin okul basarisinin, performansinin azalmasina neden
olmaktadir. Ayrica hasta gocuklarin tedavi ve hastane kontrolleri nedeniyle ebeveynlerin
kullandiklar izinler Uretkenlik kaybina neden olmakta ve dolayisiyla hastaligin maliyeti
artirmaktadir.
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Osteopetrozis

1Siimeyye Ertek, 'Abdullah Akgil, 2Mehtap Ertekin, SMelike Sezgin Evim,
3Birol Baytan, SAdalet Meral Giines

"WUTF-Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD., Bursa
2UUTF-Gocuk Hematoloji-Onkoloji Bilim Dall, Bursa
SUUTF-Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: ilk kez 1904 yilinda Albers-Schénberg hastaligi olarak tanimlanan osteopetrozis
kalitsal bir hastalik olup genellikle hayatin ilk yilinda tani alir. Diger adi mermer kemik
hastaligi olan osteopetrozisde gelisimini tamamlamamis kemiklerde osteoklast yikim
islevindeki bozukluk sonucu artan kemik dokusunun kemik iligini doldurmasina bagli kemik
iligi hipoplazisi, progresif pansitopeni ve kompansatuar ekstrameduller hematopoez ve
hepatosplenomegali g6zlenir. Kisa iskelet yapisi, kiriklar, sinir basisina bagli ndropati,
gorme kaybi, sadirlik, hipokalsemik nobetler, gelisme geriligi ve tekrarlayan enfeksiyonlar
gortilebilir.

VAKA SUNUMU: 15 ginliik iken huzursuzluk yakinmasi ile dis merkeze basvuran hastaya
idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle 3 giin antibiyotik tedavisi uygulanmis. Ancak huzursuzluk
sikayetinin devam etmesi Uzerine aile bagka bir merkeze (Universite hastanesine)
bagvurmus. Hastanin orada yapilan tetkiklerinde trombositopeni ve splenomegali
saptanmasi Uzerine ileri tetkik ve tedavisi icin 3 aylik iken Cocuk Hematoloji poliklini§imize
basvurdu.18 yagindaki anneden G1P1Y1 olarak SAT a gdre 38 haftalik gebelikten NVY ile
dogan hasta hemen anne yanina verilmis. Anne- baba 1. derece akraba; babanin iki erkek
kardesi infant déneminde ex (osteopetrozis ?)Hastanin radyolojik incelemelerinde; tim
viicut grafilerinde belirgin dansite artisi, kraniyografide ‘space alien’ gérintlsl, kosta
uglarinda kostakondral bileskelerde genisleme izlendi.

GENETIK: Otozomal resesif TCIRG1 mutasyonu Hastaya tipik radyolojik bulgulari ve
yaymasinda extrameduller hematopez bulgulari olmasi Uzerine Oteopetroz dlstinllerek
hastanin genetik analizi igin yurt digina érnekleri génderildi. Hastanin ve anne babasinin
doku grubu calistirildi. Akraba evliliginin sik gérildigd bir ailede dogan hastamizin doku
grubu babasi ile ileri agilimlari uyumlu geldi. Hastamiza 08/12/2016 tarihinde Cocuk
Hematoloji ekibi tarafindan KiT yapilmis olup; KIT Unitesinde izlenmekte olan hasta
engrafman gergeklesmistir. Kimerizm %100.

TARTISMA: Osteopetrozisde anormal kemik yapimi sonucunda kemik boslugu daralrr,
kemik iligi normal islevini stirdiiremez, klinik belirti ve bulgulardan énemli derecede sorumlu
olan kemik iligi yetersizligi gelisir. Kemik iligi infiltrasyonu nedeniyle karaciger ve dalakta
kan hiicreleri yapimi bagslar ve bu organlar giderek biyur. Uygunsuz kemik yapiminin bir
diger sonucu ise kranial sinirlerin kafatasindan c¢ikis deliklerinin daralmasidir. Bu da
ozellikle optik sinir olmak Uzere kafa ciftlerinin basiya ugrayarak zedelenmesine ve islev
kaybina neden olur. Osteopetrozisin radyolojik bulgularinda yaygin dansite artig tipiktir.
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Kafa grafisinde kalvariumda kalinlasma kafatasi tabanininda daha belirgin skleroz, gézlik

kanitianmis tek tedavi yontemi kemik iligi naklidir.
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Yeni Bir Mutasyon Saptanan Piriivat Kinazli Hastamiz
Nilay Tigrak, 2Adalet Meral Giines, 2Birol Baytan, 2Melike Sezgin Evim

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghdi ve Hastaliklar B.D., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakultesi Gocuk Hematoloji , Bursa

GIRIS: Piriivat kinaz alyuvarlarin enerji olusturma yolunda (Embden-Meyerhof) gérev alan
bir enzimdir. Otozomal resesif gegisli, enerji yolundaki en 6nemli enzim eksikli§i sorunudur.
Eritrositlerde mitokondri bulunmadigindan, eritrositler gerekli enerjiyi Embden-Meyerhof
yolu denilen anaerobik glikolizden elde ederler. Bu yoldaki enzimlerin eksikliginde;
eritrositler sert, bozuk sekilli, metabolik ve fiziksel olarak zayiftirlar. Hematolojik olarak
hastalarda sferositik olmayan hemolitik anemi, blylik ve oval eritrositler ve biliziismis
hiicreler (akantositler) gériiliir. Orta ve adir derecede anemi gériilebilir. Siklikla yenidogan
déneminde sarilik ile kendini gosterir. Uzun donemde safra kesesi taglari ve hemolitik
anemiye bagli kemik degisiklikleri goruliir. Bu gen kromozom 1921 lizerine yerlegmistir. Bu
sunumda purivat kinaz enzim eksikligi tanisi koydugumuz ve yeni tanimlanmis mutasyon
saptadigimiz hastamizin sunumu yapilmistir.

OLGU: 28 yas anneden G2P1Y1 olarak 39 haftalik sezeryanla dodan ve ilk 24 saatte
ailenin de fark ettigi bir sarihdi olan ve ikinci giininde alinan kanlarinda total biliriibin degeri
16 civarinda saptanan hastanin, kendisinin B Rh+, annenin 0 Rh+ olmasi nedeniyle ABO
uyumsuzlugu dustnilmis ve 5 gln yenidogan yogun bakim initesinde fototerapi almis.
Hasta bilirlibin dlizeyleri 10’a gerileyince taburcu edilmis. Hastaya bu dénemde metabolik
testler yapiimis, kan amino asit ve idrar amino asit tandem gdnderilmis. 30 ginlik
kontrollerinde bilirubin degerleri 5.5 gelen ancak hemoglobini 7.7 olan hastaya demir
tedavisi baglanmis sonraki kontrollerinde hemoglobin 6.4 saptanmasi lzerine tarafimiza
gonderilmis. Tarafimizca yapilan kontrollerinde hemoglobin 7.32 saptanan hasta etyolojisi
arastirimak ve yetmezlik agisindan takip edilmek amaciyla yatirildi. Fizik muayenede cildi
hafif ikterik ve soluk olup, batin rahat, karaciger 4 cm kot alti palpabl, traube agik, dalak ele
gelmiyordu. Hastanin piruvat kinaz ve G6PD enzim tetkikleri calisildi. Piruvat Kinaz 84.2
mU/109RBC, Glukoz 6-P DH 21.07 U/g Hb olarak sonuglanmistir. Periferik yaymasinda
%67 pargali %28 lenfosit , %3 monosit olup, 4+ hipokromi, 3+ polikromazi (bazofilik
boyanma) saptandi. Periferik yaymada parcalanmis eritrositler izlendi, normoblast yoktu,
trombositler yeterli ve atipisizdi, sferosit gorlilmedi. Gonderilen genetik analizde exon 8 ve
exon 11'deki 2 heterozigot mutasyonun bilesimi saptanmis. Exon 8'deki mutasyon yeni bir
mutasyon olarak tanimlanmistir.

SONUG: Piruvat kinaz eksikliklerinde literatirde 180°den fazla mutasyon tanimlanmistir.
Bizim olgumuz ekson 8'deki mutasyonun ilk kez tanimlanmis olmasi ydniinden énemlidir.
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Akut Lenfoblastik Lésemi ile izlenen Marfan Sendromlu Hastamiz
'Funda Aydemir, 2Melike Sezgin Evim, 2Birol Baytan, 2Adalet Meral Giines

"Uludag Qniversitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari A.D, Bursa
2Uludag Universitesi Cocuk Hematoloji B.D, Bursa

GIRIS: Marfan sendromu protein fibrilin 1 genini kodlayan FBN1 geninin mutasyonuna bagi
olusan otozomal dominant gegisli nadir gérilen bir hastaliktir. Goriiime sikligi; 4-10/100.000
dir. Major Tani kriterleri olarak siklikla kardiyovaskiiler, kas-iskelet sistemi ve oftalmik
sistem bulgulari yer alirken, pulmoner bulgular mindr tani kriterleri igerisinde
degerlendirilmektedir. Bu sunuda 11 yil 6nce l6semi tanisi alan, orta risk grubu olarak
degerlendirlerek kemoterapiis planlanan ve halen remisyonda olup yillik kontrolellere gelen,
son poliklinik kontroliinde gdgiis agrisi tariflemesi (izerine gekilen akciger grafisinde
spontan pndmotoraks saptanan ve diger klinik bulgulari ile birlikte degerlendirildiginde
Marfan Sendromu tanns alan olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU: 17 yasinda erkek hasta; yaklasik 3 haftadir nefes alma sirasinda goguiste
batma sikayeti nedeniyle bagvurdugu saglik kurulusunda myalji denilerek agri kesici
verilerek gonderildigi 6grenildi. Ozgegmisinde 11 yil dnce klinigimizde T-ALL tanisi konulup
tedavi edilen hasta 9 yildir remisyonda izleniyor. Hastanin kagaga sebep olmayan Mitral
valf prolapsusu vardi. Hastanin radyoterapi ya da kemik iligi nakil dykist yok. Hastanin fizik
muayenesinde uzun ince exremitesi mevcut, ileri derecede myopisi mevcuttu. Dinlemekle
sag akcigerde dinlemekle solunum sesleri azalmisti. Cekilen PA akciger grafisinde sag
hemitoraksta pnomotoraks tespit edilmesi lzerine gogus cerrahisi bélimi tarafindan
hastaya acil g6gus tipd uygulandi. Ardindan gekilen toraks bt de sag apikal segmentte
billéz alanlar tespit edilmesi (zerine hasta opere edilerek billéz alanlar ¢ikarildi. Patoloji
sonucu billéz amfizem olarak rapor edildi. Hastaya MVP, myopi, ince uzun extremitesi, PA
akciger grafisinde damla kalp gériinimi olmasi ve biilléz amfizem- spontan pnémotoraks
nedeniyle marfan sendromu tanisi konuldu.

TARTISMA: Marfan sendromunda pulmoner bulgular arasinda erken yasta gorilen
amfizem, akcigerlerdeki kistik degisiklikler ve spontan pndmotoraks yer almaktadir.
Karpman1 ve ark. yayinladigi 166 olguluk marfan sendromu tanili hastada spontan
pndémotoraks gértiime orani % 4.8 olarak bildirilmistir. Yine Hall2 ve ark. yayinladigi 249
olguluk seride spontan pndmotoraks orani %4.4 olarak bildirilmistir. Ayrica literatlirde bizim
olgumuzda oldudu gibi marfan sendromu ile lésemi birlikteligi olan birkag olgu sunulmustur.
Fakat aralarinda anlamli bir iliski bulunamamistir, koinsidental olarak dusuntimusttr.
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Olgu Sunumu: Epstein-Barr Viriis (Ebv) Enfeksiyonuna ikincil
Hemofagositik Lenfohistiositoz

Fatma Seyrek, Tuba Eren

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglii ve Hastaliklari Anabilim Dali GCocuk
Hematoloji Onkoloji Bilim Dali, Edirne

GIRIS: EBV tiikiiriik, kan ve kontamine esyalarla bulagan, herpes grubundan gift sarmalli
bir DNA virusudur. Hemofagositiklenfohistiyositoz(HLH), EBV’nin nadir komplikasyonu olup,
olimcil seyredebilen bir hastaliktir. Bulgulari uzamis ates, hepatosplenomegali,
lenfadenopati, dékiintti, hipertrigliseridemi, hipeferritinemi ve koagulopatidir. Burada uzamis
ates, sitopeni, hipertrigliseridemi ve hepatosplenomegali ile basvuran ve EBV' ye ikincil
HLH tanisi konulan, basari ile tedavi edilmis bir olgu sunulmustur.

OLGU: Bilinen bir hastaligi olmayan 13 yagindaki kiz hasta dismeyen ates yakinmasi ile
getirildi. Oykustnde 10 glindir ates, bogaz agrisi ve halsizlik mevcuttu. Fizik incelemede
cilt soluk, skleralar ikterik, alt ekstremitede petesiyel dokintiler gorildi. Batin
muayenesinde karaciger ve dalak blyiklGgu izlendi. Laboratuvar incelemelerinde beyaz
kire sayisi 2860/mm3, mutlak notrofil sayisi 710/mm3, hb 12,3 gr/dL, trombosit sayis!
61000/mm3, AST 116 IU/mL, ALT 1291U/mL, CRP 2,42 mg/dL, total bilirubin: 4,98 mg/dI,
direkt bilirubin: 4,96 mg/dl, LDH 790UI/L, ferritin790ng/mL (N: 7-140 ng/mL), trigliserit 453
mg/dL (N: 32-99 mg/dL), fibrinojen 226 mg/dL (N: 200-400 mg/dL) idi. Serolojik tetkiklerden
EBV EBNAIgM pozitifligi saptandi. Batin USG'de hepatomegali (14x17 cm) ve splenomegali
(15x11 cm) gdzlendi. Kemik iligi aspirasyonunda artmis hemofagositoz gérlldi. Olguya
EBV’ ye sekonder HLH tanisi konuldu ve HLH-2004 tedavi protokolli baslandi. 7.glinde
hematolojik-biyokimyasal degerleri diizeldi. Tedavisi 21 gline tamamlanan hastanin takipleri
devam etmektedir.

TARTISMA: HLH, T lenfositlerin ve makrofajlarin kontrol edilemeyen aktivasyonu,
inflamatuar sitokinlerin asiri retimi ve hemofagositoz sonucu ates, hepatosplenomegali,
sitopeni ile karakterize nadir gérilen fatal seyirli bir fenomendir. EBV'ye bagl HLH'de
enfekte T hiicreleri veya NK hiicreler, monoklonal veya oligoklonal olarak ¢ogalarak asiri
sitokin Gretimine neden olur. HLH tanisi, genetik defekt (perforin, Syntaksin, hMunc 13-4
gen mutasyonlari), belirtilen klinik ve laboratuar bulgulari (8 kriterden en az 5') ile konur. Bu
kriterler ates (7 glinden uzun, 38.50C'den yiiksek),splenomegali, sitopeni,
hipertrigliseridemi ve/veya hipofibrinojenemi, kemik iligi, dalak veya lenf nodunda
hemofagositoz, NK hiicre aktivitesinin azalmasi, ferritin 500mcg/L zerinde olmasi ve solubl
CD25'in 2400 U/ml'den yiksek olmasidir. Hastamizda genetik analiz, NK aktivitesi ve
coOzllebilir CD25 diizeyi calisilamadi. Ates, splenomegali, bisitopeni, hipertrigliseridemi,
hiperferritinemi mevcuttu. EBV viralkapsid antijene karsi IgM antikorlarin pozitifligi
gosterilmesi lzerine EBV’ ye sekonder HLH tanisi kondu. Enfeksiyona sekonder HLH'de
%50 mortalite bildirilmistir. Erken tani ve tedavi ile hipersitokinemi baskilanarak hastanin

sagkalim sansi arttirilabilir.
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PB35 - Hematoloji

Pansitopeni ile Gelen B12 Eksikligi
1Zeynep Goézal, 2Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, 2Adalet Meral Giines

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Hematoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: B12 EKSIKLIGI: B12 vitamini DNA sentezi, metillenme, nérotrasmitter sentezi gibi
gérevlere sahip olup, homosistein ve metyonin dongusinde de gérev alan bir kofaktdrdir.
B12 vitamini eksikliginin santral ve periferik sinir sistemi, gastrointestinal, kardiyovaskiler
sistem, kas-iskelet sistemi, hematolojik ve imminolojik sistem (zerinde olumsuz etkileri
olur. Hasta solukluk, kolay morarma, direngli oral aftlar, hepatosplenomegali veya
konviilsiyonla gelebilir. Laboratuar incelemede kan tablosunda, hafif bir anemiden
pansitopeniye kadar degisen farkli klinik bulgular saptanabilir.

OLGU: Bilinen sistemik hastalik dykiisii olmayan, beslenmede azalma, ates sikayetleriyle
dismerkeze bagvuran 10 aylik erkek hastanin tetkiklerinde WBC:1700 mm3 NEU:400 mm3
HGB.3,4 mg/dl PLT:38.000 mm3 saptanmasi (izerine, eritrosit transflize edilerek tarafimiza
sevkedildi. Tasikardik, takipneik olan hastanin ayak bilegi etrafinda petesiler mevcuttu.
Skleralar soluk, sagl agik renkli, beyaz tenli, frontal bossing, dil papillalar siliklik, dudak
kenarinda ragadlar mevcuttu. Bakislar donuk hareketler yavasti. Tetkiklerinde Wbc:2710
mm3 NEU:480 mm3 HGB:9,1 mg/dl MCV: 87,8 PLT:40.000 mm3 LDH: 2341 UI/L Folik Asit
10.8(3,5-20,5) Vitamin B12 < 83(190-880) saptandi. Periferik yaymasinda makrositer oval
eritrositler,  anizositoz, poikilositoz, nétrofillerde  hipersegmentasyonu  mevcuttu.
Sosyoekonomik durumu dlslik olan sadece anne siti alan hastanin B12 ve folik asit
tedavisi sonrasi ilk hafta sonunda klinik ve laboratuvar bulgularinda iyilesme g6zlendi.
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Fakat es zamanli olarak perioral istemsiz hareketler olustu. Tedavinin 3 haftasnda tremoru
geriledi.

SONUG ve TARTISMA: Sosyoekonomik diizeyi disik olan ailelerde B12 vitamin
eksikliginin ylksek oranda gelisebilecegi ve bebeklerde bu yetersizligin hem dogumda hem
de anne sUtii ile beslenme sirasinda ylksek oranda gérilebilecedi akilda tutulmalidir.
Pansitopeni ile gelen hastalarda B12 vitamini eksikligi mutlaka dustnilmelidir.B12 vitamini
eksikliginin tedavisi, iyi klinik yanit alinmasi ve kalici nérolojik hasarlarin énlenmesi
nedeniyle 6nemlidir.




13. Uludag Pediatri Kig Kongresi

PB36 - Hematoloji

Akut Hepatit Sonrasi Geligen Aplastik Anemili Olgu Sunumu

"Hakan Kiiciiker, 2Mehtap Ertekin, 3Niliifer UIki_J_ Sahin, 3Taner 6zg£ir,
2Melike Sezgin Evim, 2Birol Baytan, 3Tanju B. Ozkan, 2Adalet Meral Giineg

"Uludag Qniversitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari A.D., Bursa
2Uludag Universitesi Gocuk Hematoloji B.D., Bursa
3Uludag Universitesi Gocuk Gastroloji B.D., Bursa

GIRIS: Aplastik anemi, kemik iliginde kan treten elemanlarinin belirgin azalmasi veya
yokluguna bagl gelisen kemik iligi yetersizligidir. Konjenital veya edinsel olabilir. Edinsel
aplastik anemi ile iliskilendirilen etmenler arasinda; ilaglar (antibiyotikler, antiinflamatuvarlar,
antikonviilzanlar, antitiroid ilaglar, antidepresanlar, oral antidiyabetikler ve antimalariyaller),
virlsler (hepatit) ve kimyasal toksinler (benzen ve pestisidler) yer almaktadir. Hepatit
tablosundan yaklagik 45 giin sonra pansitopeni gelisen hastamiz sunulmustur.

OLGU: Yaklasik 2 ay 6nce bulanti, kusma ve sarilik yakinmalari ile bagvuran 12 yasinda
erkek hastanin fizk muayenesinde ciltve sklera ikterikti. Tetkiklerinde AST:900 iU,
ALT:1200 iU bilirubin T/D: 10.5/8 mg/dl saptanan hasta, akut hepatit agisindan tetkik edildi.
Karaciger biyopsisi panlobiiler hepatit olarak dederlendirildi. On planda Wilson hastaligi
dugUnilen olguya 10 gin stre ile D-Penisilamin tedavisi uygulandi. Kemik iligi aspirayon
sonucu sekonder hemafagositoz ile uyumlu olarak saptanip pulse steroid tedavisi baslandi.
Serum bakir ve seruloplazmin diizeyleri normal olasi, genetigi negatif sonuglanan hastada
Wilson tanisindan uzaklasilip 6n planda otoimmun hepatit disindldi. Sistemik steroid
tedavisi baglanilan hastanin karaciger fonksiyon testlerinde ve bilirubin degerlerinde
dizelme izlendi; ancak pansitopeni tablosu gin gectikce derinlesti. WBC:1730/mm3
NEU:440/mm3 HGB:8 gr/dl PLT:23600/mm3 olarak saptandi. Iki hafta sonra tekrarlanan
kemik iligi aspirasyonu ve biopsisinde; hiposelller ilik, %95 oraninda yag hiicresi oldugu
goérildi. Direngli pansitopenisi olan hastanin gonderilen viral markerlari ve otoimmun
tetkiklerinde pansitopeni gelisimini agiklayacak bir etken bulunamadi. Fanconi aplastik
anemisi agisindan istenilen DEB testi negatif olarak sonuglandi. Myelodisplastik sendrom
acisindan sitogenetik incelemesi normal saptandi. Paroksismal noktiirnal hemoglobindri
negatif saptandi. Hasta mevcut bulgular isiginda seronegatif otoimmun hepatit zemininde
gelismis aplastik anemi olarak degerlendirildi. Hastaya antitimosit globiilin ve siklosporin
baslandi. Yanit alinamadidi takdirde HLA tam uyumlu vericisi olan hastaya kemik iligi nakli
planland.
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SONUG: Hepatit iligkili aplastik anemiler erkeklerde ve genglerde daha sik gérilmektedir,
cogu serotiplendirmesi yapilamayan virislerdir. Uzak Asya’da hepatit iliskili aplastik anemi
iki kat siktir. Tayvan'dan yapilan bir yayinda; aplastik anemili gocuklarin %24 iinde yakin
zamanda gegilmis hepatit dykisi, baska bir galismada %50 olguda pansitopeni ile basvuru
aninda hafif karaciger enzim yiikseklikleri bildirilmistir. Akut karaciger yetmezligi nedenli
karaciger nakli yapilan hastalarda non-A, non-B hepatite badli sonraki dénemde aplastik
anemiler bildirimistir. Hepatit ile pansitpeni gelisene kadar 1-2 aylik bir zaman
bulunmaktadir. Sero-negatif hepatit sonrasinda hastalarin aplastik anemi agisindan yakin
izlemi gerekmektedir.
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PB37 — Hematoloji

Erken Gocukluk Doneminde Losemi Tedavisi Goren Gocuklarda Zihin
Kurami, Dil ve Yonetici Islevler

Arzu Cirpan Kantarcioglu, Melike Sezgin Evim, Birol Baytan, Adalet Meral Giines
Uludag Universitesi Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Bursa

GIRI$ ve AMAG: Cocuklarin yaklasik 3 yastan itibaren cesitli biligsel becerileri kazanmaya
basladiklarini gézlemekteyiz. Ornegin, Zihin kurami, dil kazanimi, bellek, problem ¢ozme,
okudugunu anlama, dili kavrama ve anlama, hesaplama, muhakeme gibi . Erken dénemde
kazanilan bu biligsel beceriler ayni zamanda birbiri ile iligkilidir. Bununla birlikte yaklasik 3
yastan itibaren gdzleyebildigimiz, zihin kurami, dil ve ¢alisma bellegi gibi becerilerin normal
bir gevreden bir stire mahrum kalan gocuklarda nasil seyretti§i konusu halen yanitianmayi
beklemektedir. Buradan hareketle bu galismanin amaci, ézellikle beyin ve genel gelisimin
en hizli seyretti§i 3 yas dncesinde, yatarak kemoterapi tedavisi gbren ve sik gdzlenen
nétropeni nedeniyle sosyal izolasyona maruz kalan ¢ocuklarda tedavinin sonunda bazi
bilissel becerilerinin etkilenip etkilenmediginin incelenmesi olarak belirlenmistir.

GEREG ve YONTEM: Bu calismaya yaslari 4 ve 5 arasinda olan, tanilari 3 yasindan dnce
konulan, 20 I6semi hastasi ile ayni yaslarda her hangi bir hastaligi bulunmayan 20 gocuk
katilmistir. L6semi tanisi olan gocuklar, idame tedavisinde ya da bu tedaviyi bitirmis olan
cocuklardir. Tedavi boyunca kranial radyoterapi gdrmemislerdir. Zihin kuramini
degerlendirmek igin, beklenmedik yer, beklenmedik icerik ve gériinis gergeklik gorevleri
verilmigtir. Puan arali§i 0-7 arasindadir. Dil gelisimi degerlendirmek igin Peabody alici dil
testi kullaniimigtir. Caligma bellegini degerlendirmek igin ise, isaretleme testi, GIDS-A (puan
arali§i 1-9'dur) ve BDKE (boyut degistirerek kart esleme gérevi; puan araligi 0-3'diir)
gorevleri uygulanmistir. Sonuglar: 3 yas dncesinde lésemi tedavisi géren grup, zihin kuram,
dil ve galisma bellegi alanlarinda kontrol grubuna gore disik puan almistir. Calisma
grubunda; zihin kurami, ¢alisma belledi ve dil gelisimi agisindan kontrol grubuna gore
belirgin olumsuz etkilen gériilmstr.

TARTISMA: Bu calismada, 3 yasindan énce uzun sire kemoterapi tedavisi alan ve sosyal
izolasyona maruz kalabilen gocuklarin bazi biligsel gelisim alanlarindaki performanslarini
akranlari ile karsilastirilmis ve zihin kurami ile dil gelisimi ve calisma bellegi
performanslarinin anlamli olarak farkli oldugu gézenmistir. Kemoterapinin bazi Néro-biligsel
alanlarda gerilige/hasarlara yol actigi bilinmektedir. Ozellikle 3 yas éncesi uzun siire
kemoterapi tedavisi ve sosyal izolasyon, zihin kuramini ve dil geligimini olumsuz etkiliyorsa
bu durum ileride sosyal ve akademik becerileri olumsuz etkileyebilecedinden idame tedavisi
bitimindeki gocuklarin Noro-bilissel dederlendirmelerinin standart olarak yapilmasi ve
gerekli gorildigu durumlarda ebeveynlere dzel egitim gibi segenekler dnerilmelidir.
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Akut Lenfoblastik Losemi(ALL) Tanih Down Sendromlu Cocukta Pisige
Yonelik Hemgirelik Bakimi

1Arife Albayrak, 2Elanur Korucu, 3Nurcan Ozyazicioglu

"Uludag Universitesi SUAM, Gocuk Hematoloji/Onkoloji Unitesi, Bursa
2Dértgelik Gocuk Hastanesi, Yogun Bakim Unitesi, Bursa
3Uludag Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Hemsirelik Boliimdi, Bursa

GIRIS: Akut Lenfoblastik Lésemi(ALL) lenfoblast olarak bilinen immatiir lenfositlerin agiri
yapimi ile karakterizedir. Down sendromu (DS) gibi kromozom bozukluklari olan gocuklarda
da l6semi goriiime olasiligi fazladir. DS gocuklar 6zbakim becerilerini tek bagina yapmakta
sorun yasayabilmektedirler.

OLGU: ALL(ylksek risk grubu) tanili, DS 9 yasindaki olgu halsizlik, erken yorulma, soluk
gorinme ve istahsizlik sikayeti Uzerine bir Unite eritrosit slispansiyonu verilmistir.
Hematoloji klinigine yatirildiktan(15.09.2016) sonra hastaya protokol-1 tedavisi baslanmis
yani sira precort (IV) 3x1 18mg, adiz bakimi 4x1, %5Dex+%0.45 NaCL 96cc/h tedavisi
uygulanmistir. Tedavinin 18. glninde (03.10.2016) anal bolgede hassasiyet ve kizariklik
gorilmesi lizerine yapilan fizik muayene sonucunda inguinal bdlgede tahris tespit edilmistir.

SONUC ve TARTISMA: ALL tanili DS’li olgudaki inguinal pisik bakimindahemsirelik girisimleri
Roper ve arkadaslar’'nin Ginlik Yasam Aktiviteleri kapsaminda Nanda hemsirelik
tanilarina gore bakim girisimleri planlanmigtir. Kisisel temizlik ve giyim aktivitesinde; kisisel
temizlige iliskin olarak inguinal bdlgedeki tahrisi gidermeye yonelik pisikler igin kullanilan
hamamelisvirginianadistilati (Hametan) uygulanmistir. ALL'ye eglik eden DS'liolgu kendi
bakimini saglayamadid i¢in bezlenmektedir bu da inguinal bdlgedeki tahrisi artirmaktadir.
Annenin alt degistirme aligkanhigi sorgulanarak yeterli bilgisinin olmadigi tespit edilmistir.
Anneye cocugun alt bezinin her digkilama sonrasi hemen degistirmesi, havalandirmasi,
anal bdlge temizliginin dnden arkaya dogru yapilmasi, su veya pamuklu yari nemli bez ile
silinmesi, 1slak mendil tahrisi artiracadi icin kullaniimamasi gerektigi, order edilen kremlerin
uygun sekilde kullanilmasi, bez kirlendiginde bekletmeden hemen bezin degistirmesi
gerektigi konularinda egitim verilmistir. Bu anlatimlarin diginda ilk bez degisimi uygulamali
olarak yaptinimistir. Kisisel giyimde; gocugun alt bezini degistirme, banyo yapma, giysisini
giyme gibi aktiviteler konusunda isteksiz davrandigi ve annesinden bekledigi tesbit
edilmigtir. Annesi ile yapilan gérismede bu isteksizligin hastaneye yattiktan sonra daha da
artti§i 8grenilmis, cocugun kendi bakim gereksinimlerini kargilamasi konusunda anne-
cocukla isbirligine gidilmistir. Bogaltim aktivitesinde; cocuk kemoterapi almaya basladiktan
sonra gaita miktarinda(glinde5-6) artis oldugu gézlemlenmistir. Bu da tahrisi artirmistir.
Anne ile gorisme yapilmis bez degistirme sikligi artinimistir. Diyetisyen ile isbirligine
gidilerek cocugun sevdigi, diyareyi onleyen besinleri diyetine eklemesi saglanmigtir.
Hareket aktivitesinde; DS'li ¢ocugun motor fonksiyonlarindaki gecikme ve hastanede
hareket alaninin kisithliina bagl uzun sireli yerinde oturmasinin énine gegmek igin
yuriyUs ve kas hareketlerini artirici egzersizler 6nerilmistir.

103




13. Uludag Pediatri Kig Kongresi

Pisik sonucu olugan hasarlanmig bélgenin iyilesmesini hizlandirmaya iliskin hemsirelik
girisimleri (annenin gocugun bakimi konusundaki bilgi diizeyinin arttiriimasi, banyo yapma,
alt temizligi gibi kisisel hijyen uygulamalarina gocugun aktif katiliminin saglanmasi, pisik

bakimi vb) basariya ulasmis, pisik sorunu giderilmigtir.
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PB39 - Hematoloji

Akut Lenfoblastik Losemili Cocukta Vinkristin Tedavisine Bagh Gelisen
Geri Donuglii Ptozis

1Sidika Gizem Erdal, 2Birol Baytan, 2Melike Sezgin Evim, 3Rabia Tiitiincii,
2Adalet Meral Giines, SMehmet Okan

"Uludag Qniversitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari A.D., Bursa
2Uludag Universitesi Gocuk Hematoloji B.D., Bursa
3Uludag Universitesi Gocuk Néroloji B.D., Bursa

GIRIS: Vinkristin; bir vinka alkaloidi olup, mikrotiibiil proteinlerine baglanarak, hiicre
béllinmesini metafazda durduran antineoplastik ajandir. Periferik ndropati sik bilinen yan
etkisi olup nadiren literatlirde vinkristin iliskili pitozis bildirimistir. Akut lenfoblastik [6semi
tedavisi sirasinda bilateral ileri derece pitozisi gelisen ve pridostigmin ile tedavi edilen 3
yasinda kiz hastamiz sunulmustur.

OLGU: 34 aylik kiz hasta, 2016 Mayis ayinda, bacaklarda agri, ates yiiksekligi ve yaygin
petesiyal dokntller ile klinigimize basvurdu. Tetkiklerinde; beyaz kiire sayisi:20.603/mm3,
mutlak nétrofil sayisi:390/mm3 Hb:9.89 g/dL PLT:16.000 /mm3, LDH: 936 IU/L olan
hastanin, kemik iliginde%100L1 morfolojisinde olup, akim sitometrisi Pre B-ALL ile uyumlu
idi. Genetik incelemesinde; del(9)(p21)%30 pozitif(heterozigot), del(7)(q31)%55 pozitif
saptandi. Hastaya BFM-ALL 2009 protokoll baglandi. Protokol I-A (indlksiyon) sirasinda ilk
33. Gunlik donemde prednizolon 60 mg/m2, Vinkristin 1,5mg/m2 (4 doz haftada bir),
Daunomisina 30 mg/m2 (4 doz haftada bir), L-Asparaginase 5.000 U/m2 (8 doz) aldi.
Tedavinin 32. giinlinde, bilateral ptozis goriildiu. Goz hareketleri normal ve pupiller izokorik,
Isik refleksleri pozitifti. Fasiyal asimetri g6rtiimedi. DTRleri normoaktifti. Kranial MRinda ve
beyin omurilik sivi incelemesinde patoloji yoktu. Hastadaki ptozisin, vinkristinin indiikledigi
kranial néropati oldugu dlslinlldi. Hastanin pitozisinin giderek artmasi ve hastanin
gdrmesini etkilemesi ancak bagini ileri dorsifleksiyona getirerek bakmaya ¢alismasi tizerine
Noroloji Bilim Dali ile konstilte edildi, hastaya pridostigmin (3,5 mg/kg/giin p.o) ve B
kompleks vitamini baglandi. iki hafta sonra pitoziste belirgin diizelme oldu. Kolinerjik yan
etkiler agisindan yakin takip edildi, komplikasyon gelismedi. Tedavi doz azaltilarak 3 aya
tamamlanip kesildi. izleminde ptozis tekrarlamadi.

SONUG ve TARTISMA: Vinkristin, mikrotiibll inhibisyonu ile olusturdugu néropatik yan
etkiler; tedavinin baglangicindan,2-19 hafta sonra olusabilmektedir. Siddeti; yliksek doz
vinkristin (>30-50mg)alimiyla, karaciger bozuklugu olmasiyla ve ilag metabolizmasini inhibe
eden ilaglarla kullanimiyla artmaktadir. Noropati, genellikle olgumuzdaki gibi bilateral
ptozisle olmakla birlikte, bazen tek taraflida gorilebilmektedir. Tedavide kullanilan
Piridostigmin; kolinesteraz enzimini antagonize edip, asetilkolini artirarak ilaca bagdli gelisen
noropatinin diizelmesini saglamistir.
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PB40

Cocukluk Gaginda Primer Raynaud Fenomeni Tanili Olgularin
Degerlendirilmesi

1Enes Turan, 2Siikrii Gekic, 2Sara Sebnem Kili¢ Giiltekin

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Cocuk Immiinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Raynaud Fenomeni (RF); bifazik / trifazik renk degisimine yol acan periferik arter ve
arteriollerin gegici vazospazmi sonucu ortaya gikan tablodur. RF'i izole primer- PRF) ya da
sleroderma veya SLE gibi konnektif doku hastaliklarina bagli olarak sekonder -SRF
gorilebilmektedir. Cocukluk ¢caginda PRF daha sik gériilmektedir.

AMAG: Klinigimizde PRFtanili cocuk olgularin klinik ve laboratuar ézelliklerinin arastiriimasi
ve iligkili faktorlerin degerlendiriimesidir.

METOT: Calismamiza Uluda§ Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk immunoloji-Romatoloji
polikliniginde Ocak 2007 ile Aralik 2015 tarihleri arasinda takip edilen 58 olgu alindi. Hasta
dosyalari retrospektif olarak taranarak demografik, klinik ve laboratuar verileri kayit edildi.

BULGULAR: Calismaya katilan olgularin %34,5'i (n=20) erkek, %65,5'i (n=38) kizdi ve
yaslari medyan 16 (6- 21) idi. Bifazik renk dedisikligi %65,5'inde(n=38), trifazik renk
dedisikligi %34,5'inde (n=20) gozlenmistir. PRP ile birlikte en sik grilen hastaligin migren
oldugu (n = 22, % 37,9) saptandi. Olgularin %37,9'unun (n=22) birinci derece akrabalarinda
da raynaud benzeri semptomlarin bulundugu tespit edildi. Tedavide olgularin; %55,2'sine
(n=32) kalsiyum kanal blokeri baglanmis ve %78,1'inde (n=25) yanit alinmistir. Nitrogliserin
yama bandi ise olgularin %44,8'ine (n=26) verilmis %50'sinde (n=13) tedaviye yanit elde
edilmigtir. Laboratuar incelemesinde migreni olan RF’li olgularin hemoglobin diizeyleri ve
ortalama trombosit hacimleri migren olmayan olgulara gére anlamli dizeyde yuksektir
(p=0,045, p=0,045).

TARTISMA ve SONUG: Cocukluk ¢aginda PRF ile ilgili calismalar oldukca kisitl ve az
sayida olup PRF ve migren birlikteligi ile ilgili veri bulunmamaktadir. Calismamiz bu agidan
bir ilktir. Aneminin primer RF olan olgularda migren gelisimine predispozisyon yaratabilecegi
dustnilmastir. Kalsiyum kanal blokeri, nitrogliserin yama bandi tedavisine gére daha etkin
bulunmustur. Bu konuda daha fazla sayida hasta iceren prospektif calismalara ihtiyag
vardir.

106



12 - 15 Mart 2017, Uludag

PB41 - Sosyal Pediatri

Dev Killi Neviis: Olgu Sunumu
Ahmet Bolat
Gilhane Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Ankara

GIRI$: Malign transformasyon riski yiiksek olan dev killi neviis tedavisinde fonksiyonun ve
kozmetik gérinimin korunmasi énemlidir. Dev killi neviis tedavisinde cerrahi eksizyon en
cok tercih edilen yontemdir. Burada flep kullanimi ile tedavi edilen ve takipte malign
transformasyon gegirmeyen dev killi nevis olgusu sunulmaktir.

OLGU: Sol bacakta ¢ok sayida degisik blytkliikte, blyiik olanlarin (zerinde killi alanlar
bulunan, koyu kahverengi lekeleri olan 11 yasinda erkek hasta biyopsi sonucu dev
konjenital neviis tanisi aldi. Malignite bulgulari saptanmadi. Nevus eksizyonu ile bacaga
yerlestirilen fleplerle opere edildi. Takiplerimizde hastalarda major komplikasyon
gbzlenmedi.

TARTISMA ve SONUG: Dev konjenital melanositik neviislerde ve bircok satellit nevislerin
birinden malign melanom gelisme insidansi genel popilasyona oranla fazladir. Dev
konjenital nevistin cerrahi olarak eksize edilmesi malign melanoma olusumunun 6nlenmesi
uzerinde profilaktik etkisi oldugu bildirilmektedir. Bu nedenle konjenital melanositik
nevislerin dzellikle dev olanlarinin eksizyonu birgok arastirmac tarafindan dnerilmektedir.
Mortalitesi oldukga ylksek olan malign melanomun gdzden kagirilmamasi igin konjenital
melanositik neviislii olgularin yakin izlemi gereklidir. ilerlemis melanomun prognozunun
kétl ve erken lezyonlarin kirabl olmasi nedeniyle melanomun erken tanisi dnemlidir. Bu
nedenle gocudun giinese maruz kalmasinin azaltilmasi ve yakin izlem yasam boyu
melanom riskini azaltmakta anahtar rolii bulunmaktadir.
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Ik Mekonyum Gegis Zamani ve infantil Kolik

'Nazan Kaymaz, 'Sule Yildinm, 2Sibel Cevizci, 'Giilsen Vurur, THakan Aylang,
1Fatih Battal

"Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim
Dali, Canakkale .
2Ganakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Halk Sagligi Anabilim Dali, Ganakkale

GIRI$ ve AMAG: Mekonyum pasaji yenidoganin genel saglik durumu ve gastrointestinal
sistemin butlinlGginn iyi bir gostergesidir. Hirschsprung hastalig, kistik fibrozis, intestinal
atrezi gibi durumlarda ilk mekonyum pasaji yasamin ilk 48 saatlik déneminde clmamakta ve
bu stireden sonraki gecikmeler agisindan klinisyen hastayi tekrar degerlendirmelidir. infantil
koligin etiyolojisinde daha gok gastrointestinal sistem sorumlu tutulmakta; besin allerjisi,
asin gaz, anormal peristaltizm ve immatlir barsak fonksiyonlari etyopatogenezde yer
almaktadir. Bu galismanin amaci, ik mekonyum gegis zamaninin infantil kolik gelisimini
ongorip gbremeyecegini belirlemektir.

GEREG ve YONTEM: Calisma ardisik dogan 248 saglikli term, tekiz yenidogan ile
ylrtiilen prospektif vaka kontrol calismasidir. Yenidoganlarin ilk beslenme zamani, ilk
mekonyum zamanli, ik mekonyuma kadar besleme sayisi ve yasamin ilk 3 glinii boyunca
defekasyon sayisi kaydedildi. Katilimeilar 3 aylik izleme alindi. infantil kolik tanisi Wessel
kriterleri esas alinarak konuldu. Dogum sonrasi mekonyumla ilgili alinmis olan verilerin
infantil kolik gelisimi ile iligkisi analiz edildi.

SONUGLAR: ik mekonyum zamani infantil koli§i olan ve infantil koligi olmayan gruplarda
siraslyla 9.7 + 10.2 saat ve 6.8 + 7.8 saatti (p = 0.014). infantil kolik riski dogumdan sonra
5.75 saate kadar ilk mekonyum ¢ikarmayanlarda 1.99 kat (95% ClI: 1.13-3.51), ilk 72 saatte
17 den fazla defekasyonu olmayanlarda 2.11 kat artmis olarak saptandi (% 95 CI: 1.19-
3.74).Tartisma: infantil kolik etyolojisi tam agiga kavusmamis bir hastalik olmasina ragmen,
etyolojide en ¢ok gastrointestinal sebepler suglanmaktadir. Calismamizda infantil kolik
gelisen hastalarin ilk mekonyumlarini daha ge¢ cikardiklari gérildi. Bu da intestinal
azalmis peristaltizm ve immatlrite nedeniyle olabilir. Dogum sonrasi ilk 5.75 saatte ilk
mekonyumu ¢ikarmayan ve yasamin ilk 72 saatinde diskilama sayisi 17'den az olan
yenidoganlar icin infantil kolik gelisme riski vardir. Bu nedenle bu sonuglara sahip
yenidogan ailelerine infantil kolik gelisim olasiligi agisindan bilgi verilmesinde fayda vardir.
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Kawasaki Olgu Sunumu

1Abdulhakim Giines, 2Ergiin Gil, 20zlem M. Bostan, 2Fahrettin Uysal,
2)M. Hamza Halil Toprak, 2M. Kizilkaya

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadli§i ve Hastaliklari AD., Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji BD., Bursa

GIRIS: Kawasaki hastaligi en sik 6 ay ile 5 yas arasinda goriilen sistemik bir vaskilit olup,
gelismis ulkelerde ¢ocuklardaki edinsel kalp hastaliklarinin en énemli nedenidir. Hastaligin
tanisi ates, ekstremite periferindeki degisiklikler, polimorf ekzantem, bilateral konjunktival
konjesyon, orofarenks mukozasindaki degisiklikler ve servikal lenfadenopatiden olusan alti
ana kriterden besinin olmasi ile konulmaktadir.

OYKU: Daha énceden bilinen hastalik dykiisii olmayan hasta 1 hafta dnce iisye bulgulari
ile aile hekimine basvurmus. Aferin ve ceftinex regete edilmis. Bir glin sonra hastanin el
palmar yiizde, ayaklarda ve gluteal bolgede dokiintii ve atesi olmus. Sikayetlerinde
gerileme olmayan hasta dis merkeze bagvurmus. Novosef regete edilmis. Novosef
kullanimi ile dokiintiisi gerilemis fakat ates yliksekligi sebat etmis. Sikayetleri gerilemeyen
hasta bugln tekrar dis merkeze basvurmus, hastaya yatis verilip hastanin tetkikleri ve
EKO’su yapilmis. EKO’sunda koroner arter anevrizmasi mevcut olan hasta Kawasaki 6n
tanisiyla tarafimiza yénlendirilmis olup tedavisi dlizenlenerek klinige yatisi yapildi. IVIG 2
gr/kg/giin'den tek doz ve aspirin 50 mg/kg/giinden baslanildi.8 glinlik yatisin ardindan
sikayetleri gerileyen ve vitalleri stabil seyreden hasta aspirin 5 mg/kg/gin dozuyla taburcu
edildi.

SONUC ve TARTISMA: Kawasaki hastalii uzun stiren ates, plrilan olmayan konjunktivit,
agdiz mukozasinda inflamasyon, servikal lenfadenopati, el ve ayaklarda eritem, yaygin
polimorf deri dokintisu ile karakterize bir vaskilittir. En sik 6 ay-5 yas arasinda gordllr.
Kawasaki hastaliginin % 7-10'u atipik seyirli olmaktadir. Tedavi edilmeyen olgularda %15-
25 oraninda koroner arter anevrizmalari, miyokard infarktiisi ve ani olim gibi kardiyak
komplikasyonlar gelisebilir. Bu nedenle hastaligin erken teshis edilmesi, intravendz
immUnglobllin(IVIG) ve asetilsalisilik asit(ASA) ile tedaviye baglanmasi bu tir
komplikasyonlarin gelisimini dnlemek agisindan dnemlidir.
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Senkop Nedeniyle Bagvuran Primer Pulmoner Hipertansiyon Olgusu

"Emre Giirbiiz, ZFahrettin Uysal, 2Muhammed Halil Hamza Toprak,
2Mete Han Kizilkaya, 20zlem Mehtap Bostan, 2Ergiin Gil

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Primer Pulmoner Hipertansiyon (PPH); erken donemde tanisi zor, pulmoner
vaskiiler direnci arttiran, sag kalp yetmezligine yol agan progresif bir hastaliktir. insidans 1-
1.5/1.000.000'dir. Neonatal dénemde siyanoz, retraksiyon, takipne, tasikardi, biyime-
gelisme geriligi ile prezente olurken gocukluk déneminde hastalar efor dispnesi, yorgunluk,
senkop-presenkop, gogis adrisi ve sag kalp yetmezlik bulgulari (6dem, hepatomegali v.b.)
ile bagvurabilirler. Primer pulmoner hipertansiyon tanisi bir diglama tanisi oldugu igin
pulmoner arter hipertansiyonu yapabilecek diger tim nedenler ekarte edilmelidir. Tanida
altin standart kardiyak kateterizasyon ile ortalama pulmoner arter basincinin > 25mmHg ,
kapiller wedge basincinin normal olmasidir. Bu yazida senkop ile bagvuran PPH'lu olgu
sunulacaktir ve fizik muayenenin 6nemi vurgulanacaktir.

OLGU: 15 yas erkek, son 8 aydir 6zellikle efor ile artan gégis adrisi sikayeti ve son 15 Giin
icerisinde 3 kez senkop gegirme sikayeti ile basvurdu. Ozgegmisinde 3 yasinda fokal
epilepsi tanisi almis ve 6 yil karbamazepin kullanim Gykust mevcut. Fizik muayenesinde S2
sertlesmis saptandi. Ufirim duyulmadi ve diger sistem muayeneleri normal idi. Hastanin
EKG'sinde; sag aks, sag ventrikl hipertrofisi bulgulari vardi. Tele’de ézellik yoktu. Hastanin
yapllan ekokardiyografik incelemesinde kalbin sag bosluklari genis izlendi ve sad ventrikil
basinci 110 mmHg dlclldd. Adir pulmoner hipertansiyon tanisi alan hastanin yapilan
tetkiklerinde hemogram ve ayrintili biyokimyasal tetkikleri normal idi. Romatolojik hastaliklar
acisindan yapilan tetkikleri normal saptandi. Pro-BNP; 96 pg/ml saptandi. Akciger
hastaliklari agisindan HRCT gorintilemesi yapildi ve normal saptandi. Hastaya kateter
anjiyografi yapildi ve vazoreaktivite testi negatif saptandi. PVR; 13.6 Wood U X m?
hesaplandi. Bu bulgularla hastaya primer pulmoner hipertansiyon tanisi kondu ve bosentan
tedavisi bagland.

TARTISMA: Primer pulmoner hipertansiyon oldukga nadir gorilen, erken tani konup erken
tedavi baslanmasi gereken progresif bir hastaliktir. Ozellikle cocukluk déneminde bu
hastalar eforla ligkili senkop ile bagvururlar. Erken tani konup tedavi baslanmaz ise kisa
stirede 6lim ile sonuglanabilir. Bizim hastamizda da eforla iligkili senkop Gykiisi mevcut idi
ve fizik muayenede S2 sertlesmesi nedeni ile bu tanidan siiphelenildi.

SONUG: Bu yazida &zellikle senkop ile bagvuran gocuklarda pulmoner hipertansiyonun
ayiricl tanida disuniimesi ve fizik muayenede S2 sertlesmesine dikkat edilmesi gerektigi
vurgulanmistir.
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Senkop Nedeniyle Bagvuran Katekolaminerjik Polimorfik Ventrikiiler
Tasikardi Olgusu

!Emre Giirbiz, ?Fahrettin Uysal, 2Muhammed Halil Hamza Toprak,
2Mete Han Kizilkaya, 20zlem Mehtap Bostan, 2Ergiin Gil

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Katekolaminerjik Polimorfik Ventrikiler Tasikardi (KPVT) yapisal kalp hastaligi
olmaksizin fiziksel ya da emosyonel stres gibi durumlarda katekolaminerjik uyarilar ile
tetiklenebilen 6limctl bir aritmidir. Toplumdaki prevelansinin 1/10000 oldugu tahmin
edilmektedir. Genellikle baslangic semptomu efor veya stres ile tetiklenen senkop olmakla
birlikte; ilk bagvuru sekli kardiyak arrest hatta ani 6limle bile olabilmektedir. Bu yazida ilk
basvuru sikayeti senkop olan ve KPVT'li bir olgu sunulacaktir.

OLGU: 16 yas erkek, denizde yiizerken kardiyak arrest gegirme ve basarili resiistasyon
uygulanmasi sonrasi tarafimiza yonlendirildi. Hastanin son 4 yilda toplamda 3 kez senkop
sikayeti oldugu ve senkop ataklarinin okulda kosarken, bisiklet sirerken ve yiizerken
meydana geldigi dgrenildi. Senkop Oncesi prodrom olmadi§i ve annesinin 3 kuzeninde
2.dekatta ani 6lim oykist mevcut oldugu belirlendi. Fizik muayenesinde anormal bulgu
saptanmadi. Elektrokardiyografisi normal idi. Ekokardiyografide hafif sol ventrikil
dilatasyonu gérildd, ejeksiyon fraksiyonu normal idi. Yapilan efor testi sirasinda kalp hizi
165/dk oldugu sirada polimorfik couplet seklinde ventrikiler ekstraatimlarinin oldugu
goruldi. Bu bulgularla KPVT tanisindan siphelenildi ve propranolol 3 x 40 mg baslandi.
Efor yasaklandi. 15 glin sonra yapilan kontrol efor testinde maksimum kalp hizi: 120/dk
saptandi ve ventrikiler ekstraatimlarinin olmadi§i gorlldi. Kardiyak arrest oykist
olmasindan dolay! hastaya ICD takilmasi planlandi ve ayirici tanida yer alan aritmojenik
sag ventrikller displazi nedeniyle kardiyak MRI gekilmesi planlandi. Hastanin annesi,
babasi ve kendisinden genetik tetkik igin kan alind.

TARTISMA: KPVT eforla ve stresle tetiklenebilen, nadir fakat 6llimcil bir ventrikiler
aritmidir. Efor testi ile beraber adrenerjik uyarinin artmasiyla ile ortaya gikan polimorfik
ventrikiiler tasikardi tipiktir. Tanida holter ve genetik calismalardan faydalaniimaktadir.
Temel tedavisi beta blokdr yiiksek doz kullanimidir. Efor kesinlikle yasaklanmalidir.
Betablokdr kullanimina ragmen semptomlari devam eden ya da kardiyak arrest dykiist olan
hastalara ICD takilmasi gerekir. Bu yazida efor veya stres ile tetiklenen senkop ve ailede
ani 6lim dyksu bulunan hastalarda KPVT'nin akilda tutulmasi gerektigi ve uygun tedavinin
bir an 6nce baglanmasi gerektigi vurgulanmistir.
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Konjenital Vaskiiler Ringler: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Kardiyoloji Vaka Serisi

'Hakan Kiigiiker, 2Fahrettin Uysal, 20zlem Mehtap Bostan,
3Isik Senkaya Signak, 2Mete Han Kizilkaya, 2Muhammed Hamza Halil Toprak,
2Ergiin Gil
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GIRIS: Konjenital vaskller ringler, aortik arklarin anormal embryolojik gelisim sonucunda
olusan malformasyonlardir. Hirilti, sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu, yutma zorlugu gibi
bulgularla kendilerini gdsterebilirken tamamen asemptomatik de seyredebilirler.

GEREG ve YONTEM: Cocuk Kardiyoloji polikliniginde son 5 il igerisinde Q25.4:Aortanin
Diger Konjenital Malformasyonlari tanisi almig olan 180 adet vakanin dosyalari tarandi,
vaskiler ring tanisi alan 17 vaka ¢alismaya dahil edildi. Bu vakalarin hastaneye neden
basvurdugu, hangi poliklinikten yonlendirildigi ve EKO bulgulari her vaka igin sorgulandi.

SONUGLAR: Ortalama tani yasi 2,8 olarak bulundu. Vakalar igerisinde erkek ve kizlarda
gorilme sikhginin benzer oldugu saptandi (E/K=1,1). Vakalarin en sik olarak hirilti
yakinmas! ile basvurmus oldugu goérildi.(n:7,%41). Solunum gl¢ligl (n:6,%35) ve
tekrarlayan bronsit (n:5,%29) yakinmalari bunu takip etti. Vakalarin %18 (n:3)
asemptomatik olarak saptanirken yutma gii¢ligi nedeniyle tani alanlar biitin vakalarin
%6's! kadardi (n:1). Vakalardan 11 tanesinin hangi polikliniklerden yénlendirildigine dair
veriler mevcut olup en sk Cocuk Enfeksiyon (n:5,%45) ve GCocuk Gogls
Hastaliklari(n:4,%36) polikliniklerinden hastalarin yonlendirildigi gortildi. EKO ile tetkik
edilen hastalarda siklikla ¢ift aortik ark anomalisinin saptandigi gorildii (n:8,%47).
Ekokardiyografide sag arkus aorta gériilen ancak gift arkus goriilmeyen hastalara ise BT-
anjiyografi ile inceleme yapildi. BT anjiyografi sonucunda 6 hastada sag arkus aorta+
aberran sol subclavian arter anomalisi gdrillirken 1 hastada ise &énemli derecede
innominate arter basisi oldugu ve 2 hastada ise 6nemli darlik yaratmayan innominate arter
basisi saptandi. Double arkus aortasi olan 8 hastanin hepsi torakotomi ile bagsarili bir
sekilde opere edildi. Sag arkus aortasi olan ve aberran sol subklavian arter tanisi alan 6
hastanin ise 4'ii opere edildi, diger 2 hastanin ailesi operasyonu kabul etmedi. innominate
arter basisi olan hastanin da operasyonu yapildi ve bu hastaya éncesinde var olan krikoid
darli§1 nedeni ile postoperatif donemde trakeostomi agildi ve halen daha tarafimizca izlemi
devam etmektedir.
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TARTI$MA: Vaskiiler ring nedeniyle izlenen hastalarin bilyik bir ¢gogunlugunun solunum
sistemi bulgulari ile bagvurdugu gérldi. Bu nedenle dogumundan bu yana olan hirilti, sik
akciger enfeksiyonu gegirme yakinmasi olan hastalarda konjenital vaskiler ring varligi
mutlaka ekarte edilmelidir. Tedaviye yanitsiz disfaji sikayeti ile gelen hastalarda da
6zefagusa basi yapabilecek bir vaskiiler olusum olabilecegi g6z 6nlinde bulunarak hastalar
bu agidan tetkik edilmelidir.
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Anjiyokardiyografi Yapilan Gocuklarda Sineirografilerde Saptanan
Sessiz Uriner Sistem Anomalilerinin Sikligi

20rgun Oral, 'Muhammet Hamza Halil Toprak, 'Mete Han Kizilkaya,
Fahrettin Uysal, '0zlem Mehtap Bostan, 'Ergiin Gil

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Konjenital kalp hastaliklarinin (KKH) birgoguna nonkardiyak malformasyonlar da
eslik edebilmektedir. Kalp hastaliklarina eslik eden Uriner sistem anomalileri genellikle
sessiz seyrederler. Anjiyokardiyografik calismalar sirasinda elde edilecek sineiirografik
veriler ile kalp hastaliklarina eslik eden ek anomalilerin ortaya ¢ikarilmasi mimkiinddr.

GEREG ve YONTEM: Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalrnda
Ocak 1995-Ekim 2015 tarihleri arasinda tani ve tedavi amagli yapilmis olan 2022
anjiyokardiyografi igsleminden elde edilen sineirografik  goriintiler retrospektif
degerlendirilerek, eslik eden sessiz Uriner sistem anomalilerinin sikligi, dagihimi ve
ozellikleri incelendi.Bulgular: Anjiyokardiyografi yapilan 2022 hastanin 261'inde (%12,9)
iiriner sistem anomalisi tespit edildi. Uriner sistem anomalisi (USA) saptanan 261 hastanin
102'sinde (%39,1) asiyanotik soldan saga santli, 62'sinde (%23,8) asiyanotik stenotik,
8'inde (%3,1) siyanotik, 70'inde (%26,8) kompleks, 19'unda (%7,3) diger kalp hastaliklari
vardi. Uriner sistem anomalileri klinik dnemine gére iki gruba ayrilarak incelendiginde 167
hastada (%64) klinik olarak 6nemsiz, 94 hastada (%36) Klinik olarak énemli Griner sistem
anomalisi oldugu bulundu. Kalp hastaliklarina en sik eslik eden driner sistem anomalisi
olgularin 89'unda (%34,1) saptanan pelvikalisiyel dilatasyon idi.

SONUGC: Kalp hastaligi olan hastalarin bircogunda eslik eden Uriner sistem anomalileri
bulunabilmektedir. Anjiyokardiyografi sirasinda yapilacak sinelrografik gériintiileme ile
klinik olarak sessiz seyreden Uriner sistem anomalilerinin tespit edilebilmesi mimkindur. Bu
sayede tani alan hastalarin tedavilerine erkenden baglanarak prognozlarinin iyilestirimesi,
ileride gelisebilecek birtakim sorunlarin engellenmesi saglanacaktir.
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Supraventrikiiler Tasikardili Gocuklarin Klinik Ozellikleri ve Prognozun
Degerlendirilmesi
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"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali, Bursa
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GIRIS: Bu galismada, supraventrikiiler tasikardi (SVT) tanisi konan cocuk yas grubundaki
hastalarin klinik ézelliklerinin incelenmesi ve kisa streli prognozunun degerlendiriimesi
amagland.

GEREG ve YONTEM: Uludag Universitesi, Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim
Dali'nda 2010-2015 yillari arasinda SVT saptanan 213 hastaya ait veriler retrospektif olarak
tarandi.

BULGULAR: Cinsiyet dagilimina bakildiginda erkek ve kiz hastalarin orani 1:1.25 olarak
bulundu. Tedaviye yanit ve prognoz agisindan erkeklerde SVT ataginin tekrarlama orani
daha yiksek bulundu. Hastalarin SVT tanisi aldiklari andaki en sik basvuru yakinmasi
carpinti olarak bulundu. Ayrica hastalarin %17.8'inin rutin kontrollerinde saptanan tasikardi
nedeni ile tani aldi§i, bu hastalarin hemen hepsinin 1 yasin altinda oldugu gérildu.
Hastalarin %56.3’lnln ilk tanisinin gocuk acil polikliniginde konuldugu, akut tedavide
hastalarin %30’una vagal uyari ile midahale edildigi ve bu hastalarin %61’inin ataginin
durdugu, %41'ine ise ilag tedavisi uygulandigi, en sik kullanilan ilacin adenozin oldugu ve
adenozin uygulanan hastalarin %79'unun ataginin durdugu gérildu. Hastalarin ilk ataktan
sonraki izlemlerinin degerlendirmesinde hastalarin  %56.3'Unde ataklarin tekrarladigi,
hastalarin %71’inde ikinci atagin ilk 3 ay icerisinde oldugu gortldi. Hastalarin %94.4’tne
profilaktik ilag tedavisi baslanmisti ve ortalama profilaksi siiresi 2.5+1.6 yildi. Tedavisi
sonlandirilan hastalarin = %75.4’'Uniin  tedavi kesim sonrasinda sikayeti olmazken,
%24.6'sinin tedavi kesimi sonrasi SVT ataklari tekrar etmisti. Hastalarin 36’sina (%16.9) dig
merkezlerde elektrofizyolojik calisma yapiimig, bu hastalarin 33’tne (%15.5) radyofrekans
ablasyon uygulanmistir.

SONUGC: cocukluk ¢aginda tasikardilerin klinik ézellikleri ve tedavi yaklasimlari gesitlilik
gbstermektedir. Gocukluk caginda en sik SVTler goriilmektedir. Ozellikle asemptomatik
seyreden hastalar ve aileleri bazen durumun ciddiyetini fark edemeyip takiplerine diizenli
olarak devam etmemektedir. Uzun siliren tasikardi durumunda kalp yetersizligi
gelisebilecegi ve ani dlim riski konusunda hasta ve yakinlari detayli olarak bilgilendirilmeli,
tanidan sonra izlemin 6nemi anlatiimalidir.
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Tim Duzeltme Yapilmig Fallot Tetralojili Olgularda Erken ve Geg
Donemde Geligen Ritim Bozukluklarinin Degerlendiriimesi ve Bunlan
Etkileyen Faktorlerin Belirlenmesi

2Hijsne Tuba Deniz, "Muhammet Hamza Halil Toprak, '0zlem Mehtap Bostan,
Mete Han Kizilkaya, 'Fahrettin Uysal, 'Ergiin Cil

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saglidi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

AMAG: Bu galismada Fallot Tetralojisi nedeni ile tlim diizeltme yapilmis olgularda erken ve
ge¢ dénemde gelisen ritim bozukluklarinin saptan-masi ve bunlari etkileyen faktorlerin
belirlenmesi amaglanmistir.

GEREG ve YONTEM: Uludag Universitesi Tip Fakuiltesi Cocuk Kar-diyoloji bdlumunde
Ocak 2000- Ocak 2015 yillari arasinda fallot tetralojisi ne-deni ile tim diizeltme ameliyat
yapilmis ve sonrasinda en az 6 ay izlemde kalmis her birinin en az bir poliklinik izlem, EKG,
EKO, HOLTER kaydi olan toplam 75 hasta galismaya dahil edildi.

BULGULAR: Fallot Tetralojisi nednei ile ameliyat olmus hastalarin izleminde 75 hastanin
74 Unde sag dal blogu saptandi (98.6). Hastalarin EKG, HOLTER, EKO bulgulari
degerlendirildi. Hastalarin izleminde EKG bul-gularindan QRS siresi uzun olanlarda
ventrikller disrtimilerin daha fazla ol-dugu saptandi. Ayrica EKO bulgularindan sag ventrikdl
fonksiyonunu géste-ren TAPSE degerlerinin supraventrikiler tasikardisi olan ahstalarda
anamli olarak daha diigtk oldugu bulundu. Erken ddnemde AV blok ritim bozuklugu gérilen
olgularin sol ventrikil diyastol sonu ¢ap dl¢imleri diger gruplara gére anlamli olarak yiksek
bulundu. Ayni zamanda erken donemde AV blok sap-tanan olgularin ameliyat anindaki
yaslari AV blok saptanmayan olgulardan daha yiiksek bulundu.

SONUG: Ozetle calismamizda ritim bozukluklarini etkileyen faktorler; hastanin operasyon
anindaki yasl, QRS siiresi, EKO’da TAPSE degeri ve sag ventrikiil fonksiyonlari olarak
belirlenmistir.
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Hipoplastik Sol Kalp Sendromlu Yenidogan Olgunun Norwood
Operasyonu Sonrasi Hemsgirelik Bakimi

'Nihal Yilmaz, 2Giilsah Gagla, *Nurcan Ozyazicioglu

"Uludag Qniversitesi SUAM, Kalp—Damar Cerrahi Yogun Bakim Unitesi, Bursa
2Uludag Universitesi SUAM, Yeni dogan Yogun Bakim Unitesi, Bursa
3Uludag Universitesi Saglik Bilimleri Fakiiltesi, Hemsirelik Béliimdi, Bursa

Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) sol ventrikiil ve kalbin sol ¢ikis yolu Uzerindeki
yapilarda degisik derecelerde hipoplazinin eslik ettigi bir hastalik yelpazesidir. Sol ventrikil
ve asendan aortun ileri derecede hipoplazisi, aort ve mitral kapaklarin atrezisi ile karakterize
bir dogumsal kalp hastaliidir. Norwood ameliyati; atrial septumdaki delik
genisletilmekte(atrial septektomi), proksimal pulmoner arter aortaya anastomoze edilmekte
ve pulmoner dolagimin devamliligi icin bir aortopulmoner sant olusturulmaktadir.22
yasindaki annenin ilk gebeliginden; gebelikte fetal hipoplastik sol kalp tanisi konulmus ve
aile terminasyonu reddetmistir. Olgunun fizik muayenesi; dogum tarihi:29.11.2016,cinsiyeti:
erkek bebek, dogum kilosu: 3360 gram (10-50p), boy:52cm (50p), bas gevresi:36,5¢cm(50-
90p).Genel durumu kotd, vital bulgular stabil, mekanik ventilatorde entlibe olan hasta
13/12/2016 tarihinde operasyon amaciyla Yenidogan Yodun Bakim Unitesinden, Kalp-
Damar Cerrahisi Yogunbakim Unitesine devredilmistir.13/12/2016 tarihinde NORWOOD
operasyonu yapilan hasta, operasyon sonrasi, inotrop desteginde, ECMO cihazina bagli ve
entiibe bir sekilde, Post-op KDC Yogun Bakim Unitesine alindi. Pace maker 155 ayarli ve
sternum acik, cilt kapal bir sekilde yogun bakimda takip edildi. Operasyon gundnn ilk
saatlerinde kanama, drenaj bulgusu g6zlendigi igin sternum acilmasi ile kanama kontroli
yapildi. POST-OP 2. giniinde sternum agcilmasi ile kanama kontroli yapiimis.15.12.16
tarininde ECMO cihazina bagl olarak yatak basi diyaliz baglanmistir. Hipoplastik sol kalp
tanisiyla izledigimiz olgunun hemsirelik bakim sonuglari ve hemsirelik girisimleri Gordon’un
Fonksiyonel Saglik Oriintilleri dogrultusunda NANDA'nin hemsirelik bakim planina gore ele
alinmigtir. Beslenme 6rintlstinde; hastanin post-op dénemde oral alimi saglanamadig igin
hastaya TPN baslandi. Aktivite ve egzersiz driintiisiinde; Post-op ilk saatlerde kanama,
drenaj bulgusu gozlenen bebek kanama kontrolii (sternum agilmasi) iglemi yapildi. iglem
sonrasi pansumanlari steril ortamda yenilendi. ECMO, ACT takibi yapildi. Seri hemotokrit
kontrolleri yapildi. ilerleyen saatlerde drenaj bulgusu gézlenmedi. Drenaj takibi hemsire
gozlem formunda kaydedildi. Hastamizin ginliik kilo takibi, aldigi-cikardigi sivi takibi
yaplilarak sivi-elektrolit dengesi saglandi. Uyku ve dinlenme Oriintistinde; hekim istemine
gdre sedasyon olarak dormicum ve fentanyl infiizyon baglandi. Uyanikiik gdzlenmedi. Rol
ve iliski driintlsinde; Post-op erken donemde bebek ebeveyn iliskisi kurulamadi fakat
ebeveyn ile olumlu-glivenli iletisim saglandi. Ebeveyn yodun bakim stirecinde sakindi.
Aileye inhtiyaglari dogrultusunda, yogun bakim stireci ile ilgili danismanlik hizmeti saglandi.
Post-op erken donemde yeni dogan hemsirelik bakimi oldukga 6nemlidir. Bu galismada
hipoplastik sol kalp hasta olgu sunumunda post-op erken donemde hemsirelik bakimina
iliskin, hemsirelik stirecinin asamalari incelenmis, hemsirelik girisimlerinin 6nemine ve
gerekliligine dikkat cekilmesi amagclanmistir.
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Adolosanda Rabdomyolizin Nadir Bir Nedeni: Pompe Hastaligi
'Giilce Yoriik, 2Sevil Dorum, 2Sahin Erdél, 2Halil Saglam

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilimdali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilimdali, Cocuk
Metabolizma Bilimdali, Bursa

GIRIS: Pompe hastaligi asit maltaz (lizozomal alfa 1,4 glikosidaz-GAA) enzimi eksikligi
sonucu ortaya gikan bir glikojen depo hastaligidir. Otozomal resesif kalitim gésterir. Enzim
eksikliginin derecesine gore infantil veya erigkin formlari vardir. _.infantil formda enzim
seviyesi normalin %1'inin altinda olup klinik bulgular daha agirdir. Ozellikle ilk 3 ayda kas
gligstizliigl, hipotoni, basini dik tutamama seklinde bulgular gériliir. Erigkin formlarda
enzim aktivitesi normali %1-40" kadar olup kaslarda zayiflik, gabuk yorulma, 6nceden
yaptidi fiziksel aktiviteleri yaparken zorlanma seklinde semptomlar gérilebilir. Rekombinant
enzim tedavisi son yillarda uygulanmaya baslanmig olup, dzellikle infantil vakalarda erken
dénemde tedaviye baslanirsa olumlu sonuglar alinabilmektedir.

OLGU: 15 yasinda kiz hasta kilo alamama, karacider fonksiyon testlerinde yiikseklik
nedeniyle metabolik etiyoloji acgisindan tarafimiza yénlendirildi. Sikayetleri ayrintili
sorgulandi§inda eforla gabuk yorulmasinin da mevcut oldugu égrenildi. Oykiisiinden 25 yas
annenin 1. gebeliginden 1. yasayan bebegi olarak miadinda, sorunsuz olarak dogdugu,
dogumundan itibaren kilo alamamasinin oldugu &grenildi. Basvurdugu merkezlerde
degerlendirilen hastada karaciger enzimlerinde yukseklik olmasi nedeniyle Wilson hastaligi
duslnilmus, ancak karaciger biyopsisi Wilson hastaligi ile uyumlu ¢ikmamis. Fizik
muayenesinde viicut agirigi 25 kg (<3p), boy 140 cm (<3p) idi. Néromotor gelisimi normal
olan olgunun skolyozu mevcuttu ve ézellikle alt ekstremite proksimal kaslarda kas guicti 4/5
olarak bulundu. Hastanin solunum fonksiyon testleri restriktif akciger hastaligi ile
uyumluydu. Ekokardiyografisi normaldi. Laboratuvar tetkiklerinde AST: 90 IU/L, ALT: 61
IU/L, CK: 490 IU/L olan hastada Pompe hastali§i olabilecegi distnildi. Gonderilen Alfa 1,4
glukosidaz enzim diizeyi 0,1 mmol/l/h (N>3,3 mmol/l/h) olarak ¢ok disik bulundu, tanisi
genetik olarak da dogrulandi. Hastanin tedavisi 15 giinde bir rekombinant enzim replasman
tedavisi olarak bagland.

SONUGC: Metabolik hastaliklar her yas grubunda karsimiza gikabilir, karaciger enzimleri
(AST-ALT) ve kreatinin kinaz (CK) ylksekligi olan olgularda Pompe hastaliji mutlaka akla
getirilmelidir.
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Folik Asit Eksikliginin Nadir Bir Nedeni;
Herediter Folat Malabsorbsiyonu

!Nuray Kurt, 2Sahin Erdél, 2Sevil Dorum, 2Melike Sezgin Evim, 3Birol Baytan,
2Halil Saglam, 3Adalet Meral Giineg

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Metabolizma BD., Bursa
3Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Hematoloji BD., Bursa

GIRIS: Herediter folat malabsorbsiyonu; otozomal resesif gecisli olarak 17q11.2'de bulunan
SLC geninde, PCFT (proton-coupled folate transporter) proteininde mutasyonla, folatin
intestinal absorbsiyonunda ve kan-koroid pleksus-BOS bariyerinden transportunda
bozukluk sonucu gelisir. Diinyada toplam 34 vaka bildirimistir (Agustos 2015). Kan ve BOS
folat diizeyleri dlglilemeyecek kadar dislk seviyelerdedir. Kan folat seviyesi normal ya da
yiiksek olmasina ragmen BOS folat seviyesi, transport defekti nedeniyle siklikla distik kalir.
Etkilenen ¢ocuklarda biylime ve gelisme geriligi, direngli ndbetler ve dogumdan sonraki
birka¢ ay icinde makrositer anemi, pansitopeni, diyare, T hiicre disfonksiyonu ve
hipoimmunoglobulinemiye bagli P.carini pnémonisi gortilebilir. Tedavide agizdan diisiik doz
folat takviyesiyle malabsorbsiyonun diizelmesi olasi degildir ve ylksek doz oral ya da daha
dustk doz parenteral folat kullanilir. Fizyolojik folat 5-metiltetrahidrofolattir ve oral folik asit
yetersiz kalabilmektedir. Yeterince tedavi edilmediginde sistemik ve nérolojik bulgular
ilerleyici olur. Kanda folat eksikligi giderildiginde anemi, gastrointestinal ve immun
problemler hizla diizelir. Etkilenen kadinlar dretkendir ve gebelik sirasinda yeterli folat
takviyesiyle normal gocuk sahip olurlar.

OLGU: 20 aylik kiz hasta halsizlik, istahsizlik, huzursuzluk, ¢abuk yorulma sikayetleriyle
acil servisimize bagvurdu. 23 yasindaki annenin 1. gebeliginden 1. yasayan olarak
zamaninda, 2700 gram dogmus. Noromotor gelisim basamaklari normal seyretmis. 6
aylikken beslenememe sikayeti baglamis, derin makrositer anemisi saptanan hastaya dis
merkezde 2 kez eritrosit desteginde bulunulmus. Sonrasinda blylime geriligi nedeniyle
izlenen hastaya B12 vitamini, folat ve demir desteginde bulunulmus. Bize bagvurusunda cilt
rengi soluk, persentilleri disik olan hastanin derin megaloblastik anemisi ve
trombositopenisi saptand. ileri tetkiklerinde folik asit dlgiilemeyecek kadar diigiktii, B12
vitamini ve lg G, A, M diizeyleri yasina gére dlstkti. Metabolik ve sindirimle ilgili ek
tetkiklerinde ozellik saptanmadi. Demir, B12 ve folat tedavileri diizenlendi. Disik ve
standart doz folik asit tedavisine yanit alinmayan hastanin tedavisi yiksek doza ¢ikarildi,
hizla semptomlarinda iyilesme gdzlendi.

TARTISMA: Yasamin ilk 3 yili i¢inde direncli anemi, biiyime gelisme geriligi, immun
yetersizlik oldugunda ve folik asit diistikligl saptandiginda kalitsal folat malabsorbsiyon
durumlari akla gelmelidir.
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Gevsek Derinin Nadir Bir Nedeni: Liziniirik Protein intoleransi
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GIRIS: Liziniirik protein intoleransi (LPi) SLC7A7 geninde mutasyon sonucu olusan,
otozomal resesif kalitimla gegen, nadir gorllen bir hastaliktir. Bu hastaliktaki patoloji,
dibazik katyonik aminoasitlerin (lizin, arginin, ornitin) intestinal, renal ve hepatik emilim
bozuklugudur. Bu hastalikta proteinli gidalardan kaginma, gelisme geriligi,
hepatosplenomegali, osteoporoz goriilir. Hastaliga bagl akciger, bobrek, pankreas ve
kemik iligi ile ilgili komplikasyonlar olusabilir. Tanida serumda katyonik amino asitlerin
azalmis konsantrasyonu ve artmig Uriner atihmlari  6nemlidir. Tedavide amag
hiperamonyemiyi 6nlemek ve esansiyel amino asit destegini saglamaktir. Sitrilin destegi ile
protein toleransi artirilabilir. L-lizin, sodyum benzoat ve karnitin destedinde bulunulur. Bu
olgu ile néromotor gerilik ve gevsek deri bulgulari olan olguda LPI olabilecegi vurgulanmak
istenmistir.

OLGU: ik 7-8 ay gelisiminde bir problem olmayan 26 aylik erkek hastanin daha sonra
gelisiminde yavaglama baslamis. 17 aylikken yiirliyeme baslayan olgu tarafimiza son bir
aydir yuriyeme sikayeti ile bagvurdu. Hastanin yapilan fizik muayenesinde, hipotonisite,
gevsek deri, seyrek sac, anvert nares, basik burun koki, karaciger kot altinda 1 cm, dalak
ise 0,5 c¢cm palpable olarak tespit edildi. Hastanin laboratuvar tetkiklerinde kan amino
asitlerinde lizin ve arginin diisiik olmasi (izerine LP'dan stiphelenilerek bakilan idrar amino
asitlerinde lizin gok yiiksek saptandi. Olguya LPi tanisi konularak sodyum benzoat 217
mg/kg/giin, kalsiyum laktat 326 mg/kg/gln, karnitin 100 mg/kg/gin, lizin 21 mg/kg/gin,
biyotin, sitrulin 100 mg/kg/gin tedavileri baglandi. Total protein alimi 1.3 gr/kg/gin ile
sinirlandirldi. Hastanin tedavi baslandiktan 10 giin sonra yapilan kontrol muayenesinde
deri laksitesinde bir miktar azalma olmustu ve hasta yeniden ylrimeye basladi.

SONUG ve TARTISMA: LPi ozellikle akraba evliligi olan ailelerde néromotor gerilik,
hepatosplenomegali ve gevsek derisi olan olgularda akla gelmelidir.
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Korpus Kallozum Agenezisi
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GIRIS: Korpus kallozum korteksten gelen uyarilari kars! taraf hemisfere baglayarak beynin
motor, duyusal ve kognitif performansini saglamaktadir. Agenezisi nadir gorilen bir
dogumsal anomali olup, kismen veya tamamen gelismemistir. Prognozu ise eslik eden
anomaliler belirler. Hasta tamamen normal olabildigi gibi; mental retardasyon, mikrosefali,
hemiparezi, dipleji, konvulziyonlar gibi belirgin nérolojik bozukluklar eslik edebilir. Korpus
kallozum agenezisi (KKA) bazi metabolik ve genetik hastaliklara eglik edebilmektedir. Bu
yazida fetal ultrasonografideki hidrosefali gorinimi slphesi nedeniyle merkezimize
yonlendirilen ve KKA ve 17p13.3 heterozigot delesyonu saptanan bir olgu tartigilacaktir.

OLGU: Aktif sikayeti olmayan 4 aylik erkek hasta, intrauterin hidrosefali siiphesi nedeniyle
dis merkezden tarafimiza yonlendirildi. Hasta G1Y1 olarak miadinda 3600 gr, 50 cm
boyunda, normal spontan vajinal yol ile sorunsuz dogmus. Anne gebelikte diizenli olarak
takip edilmis ve fetusta intauterin hidrosefali olabilecedi sdylenmis. Anne ve baba arasinda
2. dereceden akrabalik mevcut. Dogum sonrasi gekilen transfontanel ultrasonografide KKA
sliphesi nedeniyle tarafimiza bagvuran hastanin genel durumu iyi, antropometrik dlgtimleri
normal sinirlardaydi (Vicut agirlig:6200 gr(10-25p) , Boy:64 cm (50p) , Bas Cevresi: 41
cm(25p)). On fontanel 2x2 cm, arka fontanel kapali olan hastanin atipik yliz gérinimi
mevcuttu. Burun kokd basiklidi, uzun filtrum, yiksek damak ve kulak kepgesi gevresinde
hipertrikoz oldugu gorildl. Norolojik gelisim basamaklari normal sinirlarda olan hastanin
diger sistem muayeneleri de dogaldi. Cekilen Beyin MRG'de korpus kallozumda total
agenezi; ugincti ve lateral ventrikillerde hafif genisleme saptandi. Etyoloji agisindan
hastadan metabolik ve genetik analiz génderildi. idrar kan aminoasit, Tandem mass ve
idrarda organik asit analizi normal diizeylerde geldi. Ancak genetik analiz sonucunda
17p13.3 lokusunda PAFAH1B1 geninin heterozigot delesyonu saptandi. Miller- Dieker
Sendromu ile uyumlu oldugu goriildl. Eslik edebilecek kardiyak ve diger organ anomalilerin
tespiti icin yapilan EKO ve abdominal ultrasonografinin normaldi. Aileye takipte
gelisebilecek durumlar ve prognoz anlatildi, genetik danisma verildi.

SONUG ve TARTISMA: KKA, izole bir bulgu olabilecedi gibi bazi malformasyonlar,
kromozomal aberasyon ve metabolizma bozukluklarini igeren genetik sendromlarla iligkili
olabilmektedir. Bu hastalarda belirgin fasial dismorfizm ya da santral sinir sisteminin major
anomalileri ve buna bagh klinik bulgular eslik etmese de genetik analiz istenmesi taniya
yaklasim ve ailenin biltgilendiriimesi icin 6nemli ve gereklidir

121




13. Uludag Pediatri Kig Kongresi

PB55 - Noroloji

Ailevi Hipokalemik Periyodik Paralizi
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GIRIS: Periyodik paraliziler kaslarda iyon kanallarinin bozukluklari ile iliskili ender gériilen
néromuskiler hastaliklardir. Hipokalemik ve hiperkalemik periyodik paraliziler olarak
siniflandinimaktadir. Geri donlstimli kas glicsizligi veya paralizi serum potasyum
dlzeylerindeki gegici degisimlerle iligkilidir. Atak digi ddnemde serum potasyum diizeyinin
normal olmasi tipiktir. Ataklar ani gelisen yaygin kas gli¢sizIigu seklinde olup, biling kaybi
gorilmemektedir. Periyodik paralizilerin ailesel formlari kastaki voltaj kapili iyon kanallarini
kodlayan genlerdeki mutasyonlardan kaynaklanir. Kusurlu genler hiperkalemik periyodik
paralizide 17913.1-13.3 lokusunde, kipokalemik periyodik paralizide ise 1g31-32
lokusundadir. Siklikla otozomal dominant Ozellikte kalitilir. Serum potasyumundaki
degisiklikler sadece ataklar sirasinda olusur ve bunlara elketrokardiyogramda T dalgasi
degisiklikleri eslik ededbilir.

OLGU: Daha dnceden bilinen hastalik 6ykusl olmayan 14 yasinda kiz olgunun; bir giin
dnce baglayan ve giderek artan kollarda ve bacaklarda gligsiizllk ve bas agrisi yakinmasi
oldugu, bu yakinmalar ile bagvurdugu 2. basamak saglik kurulusundan tarafimiza ensefalit
on tanisiyla yonlendirildigi 6grenildi. Olgunun yapilan fizik muayenesinde alt ekstremite kas
guicti 2/5, Ust ekstremite kas glicii 4/5 idi, derin tendon refleksleri alinamiyordu. Bunun
disinda fizik muayene bulgulari normaldi. Aile fertlerinde benzer atak yakinmalarin oldugu
ve olgunun bagvurudan bir giin dnce karbonhidrat agirlikli beslendigi 6grenildi. Olgunun
laboratuar tetkiklerinde serum potasyum degeri 1.84 mEg/L olarak saptandi. Tiroid
fonksiyon testleri normal sinirlardaydi. Tedavi olarak olguya ilk olarak inravendz yoldan
60mEg/L den potasyum baslandi, sonrasinda oral potasyum tedavisine gegildi.
Karbonhidrattan fakir diyet verildi. Hastanin kademeli olarak potasyum degeri yikseldi.
Potasyumun normal dederlere gelmesiyle Ust ve alt ekstremitede kas glict 5/5'e ulasti ve
derin tendon refleksleri alinmaya bagslandi. Olgunun soyagaci cikarilarak genetik analiz igin
ilgili testler gdnderildi.

TARTISMA ve SONUG: Periyodik paraliziler ender gérilen ndromuskiler hastaliklardir.
Ailevi hipokalemik periyodik paralizi; ataklar halinde kendini gosteren otozomal dominant
gegisli ailesel bir hastaliktir. Serum potasyum diizeyinin 3,5 mEqg/L'nin altina dismesi kas
guligstizligl ataklarinin nedeni olarak bildiriimektedir. Atak digi dénemde serum potasyum
dlzeyinin normal olmasi tipiktir. Tedavide ana prensip serum potasyum dlzeyini
ylikseltmek ve hastalar hipopotaseminin olasi komplikasyonlarina kargi korumaktr.
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Jelastik Nobetlerle Bagvuran Hipotalamik Hamartomlu Bir Olgu
"Muhittin Bodur, 'Rabia Tiitiincii Toker, 2Giilsah Kalay, "Mehmet Sait Okan

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Norolojisi Bilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Hipotalamik hamartomlar nadir gériilen, gelisimsel timér benzeri lezyonlardir. Erken
piiberte, jelastik nobetler, mental retardasyon, davranis sorunlari ve gérme bozukluguna yol
acabilirler. Burada jelastik nobet ile basvuran ve hipotalamik hamartom saptanan bir olgu
sunulmustur.

OLGU: 2yas 9aylik erkek olgu, ndbet gegirme yakinmasi ile bagvurdu. Dogum &ykiisu ve
ndéromotor gelisimi normal olan olgunun ilk kez 1yasinda iken baslayan ézellikle heyecan ve
korku durumlarinda olan yaklasik 10sn kadar stiren dalma, irkilerek kendine gelme seklinde
glnde ortalama 10kez tekrarlayan yakinmalari baglamis. Bu nedenle ilk kez 18 aylikken dis
merkeze bagvuran olgunun yapilan tetkikleri sonucu (MRI ve EEG) epilepsi tanisi konularak
sirastyla karbamazepin, levetirasetam, lakozamid verilmis, izlemde yakinmalarinin devam
etmesi (zerine tekrarlanan EEG sinde Burst-slipresyon 6rnedi gorilerek tedavisi ACTH
(12doz), valproik asit seklinde degistirimis. Ancak bu tedaviden de yanit alinamayinca
hasta tarafimiza bagvurdu. Bagvuruda giinde 10kez kadar olan sag gz kapaginda kasilma,
gozlerde sada yukari kayma, sigrama, glilme seklinde ndbetleri olmaktaydi ve valproik asit
ve levetirasetam kullanmaktaydi. Hastaya fenitoin tedavisi baslanarak valproik asit ve
levetirasetam tedavisi kesildi. iziemde nébetleri devam eden olgunun tedavisine lorazepam
eklendi, ¢ekilen EEG'sinde tim trase boyunca her iki hemisfer fronto-temporal bélgede
ortaya gikan diken yavas dalga kompleksleri izlendi. Gekilen kraniyal MRI'inda hipotalamik
bdlgede hafifce orta hattin soluna dogru uzanimi da olan 20x13x15 mm boyutunda dlizglin
sinirl, tim sekanslarda BOS ile izointens, difflizyon kisitlanmasi ya da kontrast madde ile
boyanma gdstermeyen, hipotalamik hamartom (tiiber sinereum hamartomu) ile uyumlu solid
kitle lezyonu saptanan olgu bu nedenle Norosirurji ve Cocuk Onkoloji bélimlerine konstilte
edildi, Nérosirurji tarafindan degerlendirilen olgu lezyon yeri agisindan riskli kabul edilerek
cerrahi girisim disintimedi, takip onerildi. Olgu ayaktan izleme alindi, poliklinik takiplerinde
nobetleri devam eden olgunun tedavisine sultiam, clobazam eklendi, lorazepam kesildi.
Hastanin halen giinde 4-5kez glilme, irkilme seklinde nobetleri devam etmektedir.

SONUG: Hipotalamik hamartom tliber sinereum ve/veya mamiller cisimciklerde gelisen
timor benzeri malformasyondur. Klinik olarak jelastik nobetlerle karakterize epilepsi ve
puberte prekoks 6nemli 6zelliklerdir. Jelastik ndbetler yasamin ilk yillarinda hatta dogumla
birlikte baglar. Antiepileptik ilaglar genellikle yetersiz kalir. Cerrahi olarak birgok farkli
yaklasim vardir. Olgu sayisi az oldugundan karsilastirma calismasi bulunmamaktadir.
‘Gamma Knife’ veya stereotaktik radyasyon cerrahisi yasi biiyik hastalarda ve hamartomu
kliclik olanlarda tercih edilmektedir
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Narkolepsi: Bir Gocuk Olgu Sunumu
"Muhittin Bodur, "Rabia Tiitiincii Toker, 2Aylin Bican Demir, 'Mehmet Sait Okan

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Nérolojisi Bilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakltesi, Néroloji Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Narkolepsi, giindiizleri karsi konulamayan uyku ataklari, katapleksi (giicli
emosyonlarla dzellikle giilme ile tetiklenen ani kas tonusu kaybi), hipnogojik halusinasyonlar
ve uyku paralizisiyle karakterize progresif olmayan kronik 6zgiin bir uyku hastaligidir.
Giindliz kars! konulamayan uyku ataklari siklikla ilk olarak ortaya ¢ikan semptomdur; diger
semptomlar ise aylar-yillar sonra klinik tabloya eklenir. Narkolepsili olgularin %70’'inde
katapleksi mevcuttur; eski adi ile katapleksili narkolepsi, yeni siniflamada tip 1 narkolepsi
olarak isimlendirilir. Tanisi gii¢ olan ve hastalarin sosyal hayatini blyiik 6lgiide etkileyen bu
hastalik nadir gériimesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU: 16 yas kiz olgu, ilk kez 6-7 yil énce baslayan gindiiz asir uykululugu, derslerde
stirekli uyumasi, yaklasik 8 saat kadar uyumasina ragmen uykusunun tam alamadigi,
yorgun uyandigi, korkulu rliyalari, uykuya dalmada zorluk ve sik sik uyanmalari oluyormus.
Hastanin son 3 yildir yakinmalarina 6zellikle asiri glldigiinde, heyecenlandiginda aniden
dizlerde bosalma hissi oluyormus, ancak hi¢ digsmemis, bazen otururken basinda aniden
diusme seklinde yakinmalari haftada 2-3kez tekrarliyormus. Bu yakinmalarla tarafimiza
basvuran olgunun yapilan polisomnografisinde SOREM (Sleep Onset REM) varliginin
olmasi ve yapilan 'Goklu Uyku Latans Testi’nde uygulanan 3 seanslik polisomnografik uyku
testinde hasta her 3 seansa da REM uykusu ile baglamistir. Ortalama giindiiz uyku latansi
3,3 dakika olarak hesaplanmistir. Olguda mevcut bulgularla Narkolepsi distnulmis olup
olguya 6nce imipramin tedavisi sonrasinda modafinil tedavisi baglanmis olup olgunun
poliklinik takipleri devam etmektedir.

SONUG: Narkolepsi tanisi; klinik degerlendirmeler ile narkolepsi disintlen hastalarda
polisomnografi ve ‘Coklu Uyku Latans Test’ uygulanmasini gerektirmektedir.
Polisomnografi narkolepsi tanisinin konmasi yaninda, hastanin giindiiz uykululuk halinin
baska bir durumla ilgili olmadidinin gdsteriimesi agisindan da gereklidir. Coklu uyku latans
testi ise hem artmis gindliz uykululuk durumun objektif olarak ortaya konmasini
saglayarak, hem de REM evresine erken girisleri gdstererek narkolepsi tanisina katki
saglayacaktir. Coklu uyku latansi testinin yapilamadi§i durumlarda (6rnegin 8 yasindan
kliclik cocuklarda) BOS-hipokretin dlgimi tanida gerekebilir. HLA DQB1*0602 saptanmasi
tani icin gerekli degildir. Ayirici tanida diger hipersomnialar (uyku apne sendromu, idiopatik
hipersomnia, depresyon iliskili hipersomnialar), senkop (katapleksi dominantsa), epilepsi,
sizofreni diistiniimelidir. Tedavinin temelinde uyku hijyeninin sadlanmasi vardir. Hastaya
gun iginde uyuklamasi onerilir. Deksamfetamin, modafinil, klomipramin, viloksazin,
fluoksetin, venlafaksin kullanilan ilaglardandir. Hipokretin replasman tedavisi ise gelecekte
ongoriilen tedavilerdendir.
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Gocukluk Gaginin Benign Akut Miyoziti
Rabia Tiitiincii Toker, "Muhittin Bodur, 2Siimeyye Ertek, "Mehmet Sait Okan

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Noéroloji Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghigi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Cocukluk caginin benign akut miyoziti genellikle okul cagindaki cocuklari
etkileyen, simetrik baldir agrisi ve yirime gucligi ile karakterize ve kendiliginden
duizelebilen bir klinik tablodur. Erkeklerde kizlara oranla daha sik rastlanmaktadir.

GEREG ve YONTEM: Ocak 2016 —Nisan 2016 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Noroloji Kliniginde izlenen ve cocukluk cagdinin benign akut
miyoziti tanisi alan 31 olgunun verileri degerlendirildi.

SONUG: Calismaya alinan 31 olgunun 10'u (%32) kiz, 21'i (% 68) erkekti. Yaglari 2-13 yas
arasinda degismekte olup ortalama yas 7,8 + 3,2 yil idi. Olgularin tamaminda ani baglayan
iki tarafli baldir agrisi ve ylriyememe yakinmasi mevcuttu. Bu yakinmalara 17 (%54,8)
olguda bogaz agrisi, 15 (%48,4) olguda Oksurik, 14 (%45,2) olguda ates ve 3 (%9,7)
olguda karin agrisi eslik etmekteydi.6 olgunun ilk basvurusu hastanemize iken; 25 olgunun
ilk bagvurusu 2. Basamak hizmet veren hastanelere olmustur. Bu 25 olgudan 9'u Gullian
Barre Sendromu, 1'i miskdler distrofi, 8'i miyozit, 4 rabdomiyozis ve 3’0 artrit-artralji on
tanilari ile hastanemize sevk edilmistir. ilk bagvuruda éliilen serum kreatin fosfokinaz (CPK
) degerleri 450-14174 (ortalama 3057 +2782) U/L arasinda degismekteydi. Klinik izlem
sirasinda belirti ve bulgularda diizelme olgularin timiinde 24-48 saat icinde basladi ve en
ge¢ 4 gin icinde tamamlandi. Serum CPK degerleri ikinci ginden sonra diismeye bagladi
ve 10 glin sonunda tlim hastalarda normal de@erlere ulasti. Solunum paneli tetkik edilen 12
olgudan 4'iinde Influenza B, 1'inde RSV ve Tinde adenovirus saptandi. 2 olguda ANA
pozitif bulundu, ANA profili negatif olarak saptandi. Olgularin timinde CRP negatif ve
sedimentasyon hizi normal sinirlarda idi. 16 (%52) sinda Idkopeni ve 5 (%16)sinda
trombositopeni var idi. Olgularin tamaminda tam idrar tetkiki normal saptandi. Olgularin
hicbirinde travma, ailede kas hastaligi éykusu, artrit, cilt dokiintlisii yada sistemik hastalik
bulgusu yoktu. Aspartat aminotransferaz 20-343 IU/L (ortalama 108) ve alanin
aminotransferaz 10-120 (ortalama 44) IU/L arasinda degismekteydi.

TARTISMA: Cocuklarda gérilen kas agrisi ve yirlime bozuklugunun ayirici tanisinda
cocukluk ¢aginin benign akut miyoziti diisintimelidir. Yirime gligligiine yol agan Guillain-
Barré sendromu gibi ciddi hastaliklarla ayirici tanisi 6nemlidir.
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Transvers Miyelitin Nadir Bir Nedeni: Lyme Hastaligi

'Funda Aydemir, 'Betiil Altay, 'Nurten Kahraman Akyel, 2Muhittin Bodur,
2Rabia Tiitiincii Toker, 2Mehmet Sait Okan

"Uludag L']niversitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Nérolojisi Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Transvers miyelit spinal kordun fokal inflamatuar hastaligidir. Transvers miyelit
idiyopatik olabilecegi gibi vaskiiler hastaliklara, enfeksiyonlara, kollajen doku hastaliklarina
ve agllara bagl gorllebilmektedir. Transvers miyelit alt ekstremitelerde ani baglayan ve hizli
ilerleyen kuvvet kaybi, duyu ve sfinkter kusuru ile karakterizedir. Lokal inflamasyon
sonucunda motor, duyusal ve otonomik disfonksiyon ortaya ¢ikar. En sik gorilen
semptomlar sirt agrisi, alt ekstermitede agri, parestezidir. Burada Lyme hastaligina bagl
gelisen transvers miyelitli bir olgu sunulmustur.

OLGU: Yedi yasinda kiz hasta, tarafimiza 1hafta dnce sugicegi dokintiileri sonrasi
dengesiz yurime, gigsizilk, bacak agrisi yakinmalari olmasi (izerine dis merkezden
y6nlendirildi. Hastanin ilkbagvurusunda ylzde ve g6vdede sulu olmayan krutlu dokinttileri
mevcuttu, norolojik muayenesinde solda periferik fasiyal paralizisi mevcuttu, diger kranial
sinir muayeneleri dogaldi, serebellar testleri normaldi, proksimalde belirgin bilateral alt ve
ust ekstremitede kas giici kaybi(4/5) mevcuttu, alt ekstermitelerde belirgin olarak derin
tendon refleksleri alinamamaktaydi. Hastanin yapilan lomber ponksiyonunda direkt bakida
3200 eritrosit, 0 Idkosit, glukoz:62/85, protein 87, LDH:21, CI:117 saptandi. Hastaya yapilan
sinir ileti calismasinda bulgular akut, sensorimotor, demiyelinizan agirlikli polindropatiyi
destekler nitelikte saptandi. Hasta sugicegine bagli serebellit, polinéropati, Gullian Barre
Sendromu 0n tanilari ile izleme alindi ve asiklovir tedavisi baglandi. Hastanin izleminde 4
guin iginde alt ve Ust ekstremitede asimetrik olarak kas giicinde azalma (2/5), seviye veren
duyu kusuru, anal sfinkter refleksinde kaybolma, ses kisikligi, nazal konusma, yutma
gucligu ve hafif solunum sikintisi gelisti. Hastaya cekilen kranial ve spinal MR’inda filum
terminale liflerinde kismen artmis kontrast tutulumu izlendi. Hastanin beyin sapi, medulla
spinalis ve periferik sinir tutulumunun olmasi ve ilerleyici yutma, konusma ve solunum
sikintisi gelismesi nedeniyle 2gr/kg/4 gln olacak sekilde IVIG tedavisi baslandi. Hastanin
gdnderilen serolojik tetkiklerinde sugicedi Ig M ve Lyme Ig M pozitif saptandi. Hastada klinik
ve laboratuar tetkikler sonucunda Lyme hastaliina bagli olarak gelisen kranial néropati,
transvers miyelit ve periferik ndropati distnildii ve olguya intravendz seftriakson tedavisi
baslandi.
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TARTISMA: Lyme hastaligi kene isirmasi ile insana gegen Borrelia burgdorferi adli
bakterinin yol actigi multisistemik bir hastaliktir. Etken bas ve boyun agrisi, menenijt,
kraniyal ndrit, fasiyal paralizi, alt ekstremitede agri, gligstzlik, kronik ensefalomiyelit,
spastik paraparezi ve hatta mental degisiklikler ile seyreden farkli klinik nérolojik dzellikler
gosterebilmektedir. Bu agidan kranial noropati, transvers miyelit, periferik ndropatili
olgularda Lyme Hastali§inin da akilda tutulmasi gerekmektedir.
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Norolojik Yakinma ile Bagvuran Gocuk Yogun Bakim Olgulari

"Nurten Kahraman Akyel, 'Betiil Altay, "Funda Aydemir,
2Rabia Tiitiincii Toker, 2Muhittin Bodur, 2Mehmet Sait Okan

"Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Néroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAG: Yogun bakim Uniteleri; genellikle birden fazla organ sisteminin tutuldugu
ve multidisipliner tedavi yaklagimlarinin gerekli oldugu kritik hastalara hizmet verilen
hastane birimlerinden olugsmaktadir. Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk
Yogun Bakim Unitesi Uglincii seviye olarak tescillenen, dérdil izole toplamda 14 yogun
bakim yatagindan olusmaktadir. Cocuk Sadli§i ve Hastaliklari Anabilim Dalina bagli tim
bilim dallar tarafindan endikasyon olmasi durumunda bir ay-18 yas arasi gocuk hastalarin
Gocuk Yogun Bakim Unitesine yatisi yapilmaktadir. Bu galismanin amaci; Yogun Bakim
Unitesine yatirilan tim olgular iginde nérolojik hastaliklarin sikiigi ve olgularin tanisal ve
demografik dagilimi hakkinda bilgi edinilmesidir.

GEREG ve YONTEM: Cocuk Noroloji Bilim Dali tarafindan 1 Ocak 2016 ile 31 Ocak 2017
tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Gocuk Yogun Bakim
Unitesine yatirilan 37 olgunun kayitlari geriye donuk olarak incelendi.

SONUG: Cocuk Yogun Bakim Unitesine 1 Ocak 2016 ile 31 Ocak 2017 tarihleri arasinda
toplam 352 olgu yatirilarak izlenmistir. Bu olgularin %10,5 (n:37)'ini Noroloji Klinigi adina
yatirilan olgular olusturmustur. 37 olgunun 14 "G ( % 37.8) kiz, 23'0 ( %62.2) erkekti.
Olgularin yas dagilimi 3 ay ile 18 yil arasinda degismekte olup yas ortalamasi 7 yil 7 aydi.
Olgularin Yogun Bakim Unitesine en sik Status Epileptikus tanisi ile yatirildigi saptandi.
Cocuk travma olgularinin ve postoperatif gocuk olgularin yogun bakim ihtiyaci duymalari
halinde yatislarinin ilgili Cerrahi Bilim Dallarina yapiimasindan dolayi olgularimiz arasinda
bu tanilar yoktu. Olgularin eslik eden ek tanilar incelendiginde, 3 olguda dogumsal
metabolik hastaligin, 1 olguda nérodejeneratif hastaligin (Hungtinton Koresi) ve 1 olguda
norokitan hastaligin (Sturge Weber) oldugu saptandi. Olgularin Yogun Bakim Unitesinde
ortalama yatis sireleri en az 1 gln, en fazla 330 gln olarak saptandi, 330 giin Yogun
Bakim Unitesinde yatan olgu kayit disi birakildiginda ortalama yatis stiresi 10 giin olarak
bulundu. 4 olguya entiibasyon uygulanarak solunumu mekanik ventilasyon ile desteklendi,
2 olguda hipotansiyon, 1 olguda hipopotasemi ve 1 olguda hipernatremi gelisti. Uzun siire
yatis Oykisu olan bir olguda Urosepsis, septik sok ve nazokomiyal enfeksiyon gelistigi, kan,
idrar ve trakeal aspirat kilttrlerinde ireme oldugu saptandi.

TARTISMA: Yogun bakim ihtiyaci olan olgular ndrolojik semptom ile bagvurmus olsa bile
birgok sistemi etkileyen komplikasyonlar gelisebilmekte bu nedenle olgulara multidisipliner
tedavi yaklagimlarinin gerekli oldugu diistiniimektedir.
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Duchenne Muskuler Distrofi Tagtyicisi Bir Kiz Olgu
!Nuray Kurt, 2Muhittin Bodur, ?Rabia Tiitiincii Toker, 2Mehmet Sait Okan
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Néroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Distrofinopatiler, Xp21 geninin delesyon, duplikasyon veya nokta mutasyonlarina
bagli olarak bu genin Griinii olan distrofin proteinindeki anormalliklerle ortaya gikan
hastaliklardir. Hastalik baslica erkeklerde goriilir. En erken baslayan ve agir seyreden tipi
Duchenne tipi kas distrofisidir. Bu hastalarda klinik tablonun progresyonu hizlidir ve hastalar
13. yas gliniinden 6nce tekerlekli sandalyeye bagimli hale gelirler. Daha ge¢ baslayan (5-
50 yas) ve daha yavas seyreden tipi Becker tipi kas distrofisidir. Her iki hastalikta da
(hastaligin ileri evreleri harig) CK cok ylksektir. Ailenin kadinlari tagiyici olabilirler. Bu
taslyict kadinlarin bir béliminde CK yiiksekli§i veya orta derecede kas zaafi ve/veya
kardiyomiyopati ortaya ¢ikabilir. Distrofinopatilerin tlimiinde kardiyomiyopati gelisme riski
yiksektir.

OLGU: 17aylik kiz olgu, ilk kez 13aylikken iken yiirliyememe, gevselik yakinmasi ile
basvurdugu dis merkezde bakilan degerlerinde CK:1909 olarak saptanmasi (izerine
tarafimiza yonlendirildi. Hastanin dykisinden 29yasindaki annenin 2.gebeliginden
2.yagayan olarak miadinda normal yolla 3200gr agirhiginda dis merkezde dogmus, hamilelik
ve dogum o&ykisi normal olan olgunun bas tutmasi:4ay, desteksiz oturmasi:9ay,
emeklemesi yoktu, anne karninda hareketleri normalmis, ailede kas hastaligi 6ykusi ve
akraba evliligi yoktu. Olgunun yapilan fizik muayenesinde agirlik:9500gr(50-75p),
boy:77,5cm(25-50p), bas cevresi: 48cm (75-90p), 6n fontonel 2x1cm, hafif yiksek damagi,
hipotonisi mevcuttu, DTRIer hipoaktif olarak alindi, desteksiz oturuyor, yiirime ve siralmasi
yoktu. Hastanin yapilan tetkiklerinde CK:1283, (annenin CK:47, babanin CK:106), EKO'da
PFO izlendi, 3yil sonra kontrol dnerildi, olgunun yapilan EMG’sinde bulgular proksimal
kaslarda miyojen tutulumu destekler nitelikte saptandi. Olgudan g6nderilen DMD/BMD
delesyon/duplikasyon taslyicilik analizinde ekzon 49-50'de delesyon tasiyicii§i saptandl,
olguda DMD/BMD tasiyiciligi distinildi, aileye genetik danigma verildi.

SONUG: Distrofinopatiler temelde erkek cinsiyeti etkiliyor goriinse de kadin taslyicilarin da
degisik derecelerde etkilendigi gosterilmistir. Kadin tasiyicilarda DMD’de % 24, BMD’de %
20 oraninda iskelet kas tutulumu bildiriimistir. Taglyicilarda degisik derecelerde kas
gugsiizligli ve baldir kaslarinda psédohipertrofi vardir. Siklikla asimetrik olan kas
gugsiizliigi daha ¢ok proksimal kaslari tutar, gocukluk ¢aginda belirebilecegi gibi erigkin
yasa dek bulgu vermeyebilir. ilerleyici olabilir ya da sabit kalabilir. Tasiyicilarinin DMD'de %
41’inde, BMD'de % 27’ sinde EKG ve EKO anormallikleri vardir. Bu kadinlarin en 6nemli
ozelligi kas gugsizligli gorilmese bile % 10 oraninda dilate kardiyomiyopati gelisebilme
risklerinin olmasidir. Hipotoni ve CK yiiksekligi ile bagvuran kiz olgularda DMD/BMD
tastyiciligi akilda tutulmalidir.
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Olgu Sunumu: infantil Hepatik Hemanjiyoendotelyoma
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GIRIS: infantil hepatik hemanjioendotelyoma gocukluk ¢aginda sik goriilen, endotel
hicrelerinden kdken alan selim karaciger timorleridir. Bu calismamizda, karin sisligi
yakinmas! ile getirilen tanisi histopatolojik olarak konulan bir infantil hepatik
hemanjioendotelyoma olgusu sunulmustur.

OLGU: Yirmi U¢ ginliik kiz hasta, karin sisligi yakinmasi nedeniyle yapilan fizik
muayenesinde karaciger lokalizasyonunda ele gelen kitle saptanmasi ve yapilan batin
ultrasonografisinde solid kitle gézlenmesi Uzerine hepatoblastom 6n tanisi ile klinigimize
sevk edildi. Hastanin prenatal dykistinde, soygegmisinde herhangi bir ézellik yoktu. Fizik
incelemesinde, batin distansiyon mevcuttu ve karaciger kot altinda 5 cm ele geliyordu.
Ensesinde bir adet 2x1 cm ¢apinda hemanjiomu mevcuttu. Diger sistem muayenelerinde
oOzellik yoktu. Batin ultrasonografisinde, karaciger sag lobda 56x66 mm boyutunda lobule
konturlu, hipervaskiler, heterojen icyapida kitlesel lezyon izlendi. Lezyon ilk planda
hepatoblastom lehine degerlendirildi. Kontrastl Ust-batin bilgisayarli tomografi (BT)
gérintilemesinde; ‘Karaciger boyutu dogal ve parankim dansitesi homojen bulundu.
Karaciger sag lobda 56x66 mm boyutlarinda lobule konturlu, hipervaskiler, igerisinde
nekrotik alanlar izlenen kitlesel lezyon gérildii. Lezyon portal ven sa§ posterior dalina
invaze gorinimde ve intrahepatik safra yollari ile yakin komsuluk gdstermekteydi.
Radyolojik gdrintllemeleri ile hastanin tanisinin net konulamamasi ve mevcut durumda
kitlenin total ¢ikarilamayacak olmasi nedeniyle kesin tani konulabilmesi icin hastaya biyopsi
yapilma karari alindi. Biyopsi ile infantil hemanjioendotelyoma tanisi kondu. Kitlenin gok
biyik olmasi, USG takiplerinde kitlede boyut artisi olmasi ve anemi gelismesi nedeniyle
hasta semptomatik kabul edilerek, medikal tedavi baglanma karari alindi. Propranolol
2mg/kg dozda baslandi; tedavi ve takiplerine devam ediliyor.

TARTISMA: infantil hepatik hemanjioendotelyoma hayatin ilk alti ayinda en sik kargilagilan
hepatik vaskuler timdr olmasina ragmen pratikte oldukg¢a nadir gérdlir. Klinik bulgulari
degisken olup, kiz gocuklarinda daha sik gdriiliir. Olgularin bir kismi asemptomatik iken, bir
kisminda fatal seyreden kalp yetmezligi, tilketim koagulopatisi karaciger yetmezligi gibi
komplikasyonlar gelisebilir. Ayrica gocukluk ¢agi karaciger neoplazileri ile ayirici tanisi
yapilmalidir. Tedaviye, hastanin klinik bulgularina gére karar verilmelidir. Medikal tedavi
onceliklidir. En sik steroidler, alfa interferon, propranolol tercih edilir. Medikal tedaviye yanit
alinamadigi durumlarda cerrahi rezeksiyon ya da hepatik arter embolizasyonu tercih
edilebilir.
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Nadir Goriilen Bir Olgu: Bobregin Malign Rabdoid Tiimorii
10zge Yilmaz, 2Tuba Eren, 3Fulya Puyan, *Siimeyra Dogan

"Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Edime
2Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali, Edirne
3Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali, Edirne

4Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali, Edirne

GIRIS: Bbrek tiimérleri, tiim cocukluk gag kanserlerinin yaklasik %6-7’sini olusturur. Bu
timarlerin blytk kismi Wilms timaéridur. Bobrek timorleri arasinda ender gorilen, yliksek
metastaz riski nedeniyle oldukca kétii Klinik seyir gdsteren rabdoid timér ayirici tanida
akilda tutulmalidir.

OLGU: Daha énce bilinen bir hastali§i olmayan 2,5 yasindaki erkek hasta, acil servise kanli
idrar yapma, halsizlik karin adrisi, kilo kaybi yakinmalariyla getirildi. Yapilan fizik
incelemede; hasta soluk ve halsiz gériintimlii, batin sag (st ve orta kadranlarda sinirlari net
ayirt edilemeyen sert kitle palpe edildi. Yapilan batin USG’de: sol bobrek lojunda 98x73 mm
boyutunda kitle oldugu, ayrica karacigerde subkapsiiler alanda izohipoekoik heterojen
yapida metastaz ile uyumlu lezyonlar gérildi. Toraks BT’ de her iki akcigerde en biyGgu 2
cm ¢apinda olmak iizere ¢ok sayida metastaz saptandi. Beyin metastazi gériiimedi. Kitlesi
sol nefrolireterektomi ile ¢ikarildi, histopatolojik incelemesi ‘Malign Rabdoid Timér' olarak
raporlandi. Post operatif erken dénemde kemoterapi baglandi. Ancak tedavi altinda akciger
metastazlarinin progrese oldu. Tedavinin ikinci ayinda hasta kaybedildi.

TARTISMA: Rabdoid timér gocukluk ¢aginin en agresif seyreden timéri olup, abdominal
kitle, ates ve hematirinin sik goriilen klinik bulgulardir. Cogunlukla sit gocuklugu
déneminde gorulir, ortalama gorllme yagsi 11 ay olarak bildirilmistir. Hastalarin 2/3 ( ileri
evrede tani alir. Uzak metastazlar siklikla akcigere ve santral sinir sistemine olur. Olgularin
%10-14’lnde tanida beyin metastazi oldugu bildiriimistir. Rabdoid timor SMARCB1 gen
mutasyonu ile iligkili bulunmustur. Metastatik hastalarin sag kalim orani %716olarak
bildiriimistir. Bu olgu; bobregin rabdoid timdriinin nadir gériilmesi, agresif seyri agisindan
dikkatli olunmasi ve sik gorilen Wilms Timoruniin ayirici tanisinda hatirda tutulmasinin
gerekliligine dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.
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Hodgkin Lenfomali Bir Hastada Pnomosistis Jiroveci Enfeksiyonu

2Metin Demirkaya, 3Solmaz Gelebi, *Utku Aygiines, “‘Mehtap Ertekin,
1Siimeyye Ertek, Zeynep Yazici, ?Betiil Sevinir

1UUTF-Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD., Bursa

2UUTF-Gocuk Sagligii ve Hastaliklari ABD-Onkoloji BD., Bursa

SUUTF-Gocuk Sagligii ve Hastaliklari ABD-Enfeksiyon BD., Bursa
4UUTF-Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD-Onkoloji BD/Hematoloji BD., Bursa
5UUTF-Radyoloji ABD., Bursa

GIRIS: Pneumocystis jiroveci, bagisiklik sistemi baskilanmis hastalarda 6zellikle akciger
tutulumu ile seyreden firsatgi bir patojendir. Tani klinik bulgular ile birlikte organizmanin
solunum yolu sekresyonunda gosteriimesi veya floresan antikor yéntemi ile saptanmasi ile
konulabilmektedir. Diger ilag alternatifleri bulunmakla birlikte trimetoprim-sulfametaksazol
profilaksi ve tedavide ilk segenek olarak dnerilmektedir.

OLGU: Boyun bdlgesinde sislik yakinmasiyla bagvuran 6 yasinda erkek hastaya yapilan
tetkikler ve biyopsi sonrasi Hodgkin lenfoma tanisi kondu. Evreleme tetkiklerine gére evre
3s olarak degerlendirildi. Kemoterapi baglanan hastanin (ABVD protokoll) tedavi yaniti iyi
olarak degerlendirildi. Dordlincli kir sonrasinda ates yiksekligi ve solunum sikintisi
nedeniyle bagvurdu. Akciger grafisinde yaygin infiltrasyonu olan hasta vyatirilarak
antibiyoterapisi diizenlendi. Nétropenisi yoktu ancak uzun siiredir lenfopenik oldugu
belirlendi. izlemde ates yiikseklikleri devam eden ve solunum sikintisi artan hasta entiibe
edilerek ventilatdre baglandi. Akciger grafisinde infiltrasyonda artis gézlendi ve pnémosisitis
olasiligi nedeniyle tedavisine yiiksek doz trimetoprim-sulfametoksazol eklendi. Ayrica
anifungal tedavi de verildi. Bu dénemde génderilen trakeal aspirat sivisinda direk floresan
antikor testi pozitif olarak raporlandi. Hastanin hiperkapnisinin ve oksijenasyonun
bozuklugunun devam etmesi nedeniyle ekstrakorporal membran oksijenizasyonu (ECMO)
planlandi. Yaklasik 20 glin bu tedavi uygulandi. Bu sire iginde oksijenizasyonu dizeltilen
hastanin infiltrasyonlarinda dlizelme saglanamadi ve 36 ginliik tedavi sonunda solunum
yetmezligi nedeniyle kaybedildi.

SONUG: P. jiroveci, insanlarda gériilen pneumosistis pndmonisinin etkeni olup gocuklarda,
hematolojik maligniteler, uzun stireli steroid tedavisi gerektiren beyin timérleri, kék hicre
nakli ve uzamig ndtropeni ve lenfopeni en dnemli risk faktdrleridir. Bu hasta gruplarinda
enfeksiyon gelisimini dnlemede proflaktik tedaviler dnerilmektedir. Tim 6nlemlere ragmen
enfeksiyon gelisebilir ve 6limcil olabilir.
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Olgu Sunumu: Nekrotizan Pnomoniden Sepsisi Taklid Eden
Dress Sendromuna

'Nuray Kurt, 'Giilsah Tas, 'Kiibra Kéroglu, 2Utku Aygiines, 3Metin Demirkaya,
3Betiil Berrin Sevinir, *Yasin Karali, Siikrii Gekig, ’Solmaz Celebi ,
SMustafa K. Hacimustafaoglu

1Uludag Universitesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Bursa
2Uludag Universitesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji B.D., Bursa
SUludag Universitesi Gocuk Onkoloji B.D, Bursa

Uludag Universitesi Gocuk Allerji B.D., Bursa

SUludag Universitesi Cocuk Enfeksiyon B.D., Bursa

GIRIS: Dress (Drug Rash with Eosiophilia and Systemic Symptoms) sendromu ciddi
seyredebilen Tip 4 hipersensitivite reaksiyonu icinde degerlendirilen bir akut ilag
reaksiyonudur. Patofizyolojisi tam bilinmemekle birlikte etkenin detoksifikasyonunun
yetersizligi, imminolojik nedenler ve HHV6 gibi infeksiydz nedenlere baglh olabilir.
Etiyolojide en sik antikonvilzanlar, stlfonamidler, dapson, allopurinol, minosiklin ve altin
tuzlar vardir. Semptomlar ilag alimindan 2-8 hafta sonra gérilir. Ates, dokintd,
lenfadenopati ve i¢ organ tutulumuyla seyreder. Karaciger daha sik olmakla birlikte lenf
bezi, bdbrek, kemik ilidi, cilt (makUlopaptler dokiintiden eritrodermiye ve STJ'te ) , daha az
siklikta kalp, akciger tutulumu gdrilebilir. Temel laboratuvar eozinofilidir. Karaciger, bébrek
testleri ile nadiren de prokalsitonin yikselir. Sebep olan ilaglarin tamamen kesilmesi
gereklidir.

OLGU: 6 yasinda, berrak hiicreli sarkom nedeniyle 1,5 yildir remisyonda izlenen sag
nefrektomili erkek olgu okstirlk ve ates yliksekligiyle bagvurdu. Oral antibiyotik alirken
sikayetleri artan ve gégids agdrisi olan hasta nekrotizan pnémoni distnilerek sefotaksim,
vankomisin  antibiyoterapileri dizenlenerek yatirildi. TUberklloz tetkikleri negatifti.
Antibiyotiklerinin 23. giniinde 40 dereceye varan ates yliksekligi gelisince sefotaksim
kesilerek meropeneme gegildi. Direngli atese ek olarak makulopapiiler dokintii gelisti.
Vankomisine alerjik reaksiyon dustiniilerek teikoplanine gegildi. Fungal enfeksiyonlar
agisindan 6nce klasik amfoterisin B, sonra lipozomal form eklendi. izlemde eritrodermi
gelisen hastanin lezyonlari yer yer vaskilit gériniminde idi. Hepatomegali, yaygin
lenfadenomegali, 400C’yi bulan direngli ates ve yaygin drtikeryal dokinti olan hastada
DRESS sendromu dustinilerek tim antibiyotikleri kesildi. Deri biyopsisinde nonspesifik
ylizeyel perivaskiler dermatit saptandi. Metilprednizolon 2mg/kg/guinden, difenhidramin
yiksek dozdan ve ranitidin baslandi. Yakinmalari ve laboratuvar bulgulari hizla geriledi ve
tedavisi azaltilarak kesildi.

TARTISMA: Uzun sire antibiyotik tedavisi alan hastalarda yeni ilag eklenmesi ile dokiintd,
eosinofili ve ates ylksekliginin olmasi ilag reaksiyonunu akla getirmelidir. DRESS
sendromunun mortal olabilecegi hatirlanmali ve dzellikle renal ya da hepatik fonksiyonlari
sinirli olan hastada daha dikkatli ve acele davranmalidir.
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Gocukluk Gaginda Nadir Goriilen Bir Tumor,
Kolon Adenokarsinomlu Bir Olgu

'Giilsah Tas, 'Nuray Kurt, 'Kiibra Kéroglu, 'Giilsah Parlakay, 'Erdem Oztiirk,
2Utku Aygiines, 2Metin Demirkaya, 2Betiil Berrin Sevinir

"Uludag Qniversitesi Cocuk Sadligi ve Hastaliklari, Bursa
2Uludag Universitesi Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Kolon adenokarsinomu, cocukluk cagi kanserlerinin yaklasik % 1'ini olusturur.
Eriskinin en sik 2. timérl olmasina ragmen 20 yasindan énce10 milyonda 1 sikliktadir.
Belirti ve bulgular spesifik degildir. Pediatrik grupta karin agrisi ve kusma en sik
semptomlardir. Kilo kaybi, barsak aliskanliginda degisim, anemi de bildirilmistir. Erigkin
grubun aksine tarama programi olmadigindan erken evrede yakalama sansi disuktir. 2-6
ayllk semptom siiresince teshis yaklasik 5 haftayr bulmaktadir. Cocuklukta siklikla
sporadiktir. Ailesel ve inflamatuar barsak hastali§i durumunda akla daha sik gelmektedir.
Ultrason ve tomografi bulgulari taniyi kuvvetle desteklemektedir. intramural yayilim ve
peritoneal karsinomatoz gorillir. Lokalize kanserin tek tedavi ydntemi cerrahidir ve tam
rezeksiyon iyi prognoz gostergesidir. Evre 3 ve lzeri hastalar igin, adjuvan kemoterapi ile
mikrometastazlari ortadan kaldirmak o6nemlidir ve oksaliplatin ve 5-fluorourasil ile
kemoterapi kullanilir.

OLGU: 11 yasinda erkek, sol tarafta karin agrisi ve kusma sikayetiyle dis merkeze
basvurmus. Bir ayda 5 kg tarti kaybi olan ve barsak aligkanliginda degisiklik olmayan,
ailesinde inflamatuar ya da malign hastalik dykisl olmayan hastanin batin ultrasonunda
barsak duvarinda ddem ve sol alt kadranda invagine 5 cmlik barsak segmenti gériimesi
lzerine laparatomi ve apendektomi yapilmis. Postoperatif dénemde karin distansiyonu ve
fekaloid kusmasi baglayan hasta tekrar operasyona alindiginda inen kolonda 10 cm
capinda kitle saptanmis. 5'er cm cerrahi sinirla kitle total eksize edilmis. Timdr materyaliyle
hasta tarafimiza yonlendirildi. Mezenter, omentum, periton ve batin lenf bezlerinden alinan
biyopsiler pozitif saptandi. Tumér belirteclerinden CA 19.9, CA 125, CEA negatif saptand.
Doku tanisi tasli yliziik hiicreli adenokarsinom olarak rapor edildi. . DPYD degisimi ve
mikrosatellit instabilitesi negatif saptanan hastaya oksaliplatin ve 5-FU tedavileri iceren
FOLFOX protokolli bagland.

TARTISMA: Kolorektal karsinomlar gocuk yas grubunda oldukga nadirdir. Erken ve dogru
gérintileme tani sdresini hizlandirir. Blyik gocuklarda intestinal invajinasyonun en sik
nedenlerinden biri Burkitt lenfomalardir. Sunulan hastada oldugu gibi nadir timérler de ayni
bulgulara neden olabilir.
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Tekrarlayan Selulit Enfeksiyonu Oldugu Dugtintlen Bir Ailevi Akdeniz
Atesi Vakasi

Cisem Dilbaz Akyiiz, Nazan Kaymaz

Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim
Dall, Ganakkale

GIRIS: Seliilit dermis ve subkutan dokuyu tutan siklikla bakteriyel etkenlerin neden oldugu
yumusak doku enfeksiyonudur. Risk faktorleri deri bariyerinin bozulmasi (Ulser, travmatik
yaralar, tinea pedis..), vendz yetmezlik, obezite ve kemik kiriklari olmakla beraber,
tekrarlayan seliilit ataklarinda altta yatan immun supresyon, splenik disfonksiyon, diyabet ve
Ailevi Akdeniz Atesi (AAA) dusuntimesi gereken hastaliklardandir. Bu bildiride 15 yasinda
tekrarlayan selilit ataklari ile gelen ve AAA tanisi alan bir olgu tartisilacaktir.

OLGU: 15 yasinda erkek hasta; 3 yildir 2 ayda bir tekrarlayan her iki ayak sirti ve ayak
bileginde uzun siire ayakta kalmakla tetiklenen sislik, agri, kizariklik sikayetleri ile
hastanemize bagvurdu. Hastanin diger eklemlerinde benzer sikayetinin olmadigi ve
sikayetlerinin bazen sag§ bazen sol ayakta belirdigi 6grenildi. Bilinen bir hastaligi olmayan
hastanin sabah tutuklugu, artralji, ates, dokiinti, tekrarlayan aft gibi sikayetlerinin eslik
etmedigi ogrenildi. Sikayetleri yaklasik 1 hafta kadar surip kendiliginden diizeldigi, bazi
ataklarda hafif karin agrisi ve atesin eslik ettigi ogrenildi. Dig merkez bagvurularinda kan
tetkikleri, direkt grafi ve ekstremite doppler ultrasonografide patoloji saptanmadigi 6grenildi.
Hastanemize bagvurusunda sag bilek ve ayak sirtinda kizariklik, sislik, 1s1 artigi vardi. Diger
sistem muayeneleri normaldi. WBC:6,500/Ul, Hgb:14gr/dl, MCV:83 fl, PIt:354000/mm3,
Sedimentasyon: 36mm/sa, Fibrinojen: 576mg/dl, CRP: 0,9mg/dl (0-0,8), RF:< 20IU/L, ANA:
Negatif, tire: 24mg/dI, kreatinin: 0,48 mg/dl, brucella tlip aglitinasyonu: negatifti. Hastanin
idrar tetkikinde hematdri, piylri ya da proteiniri saptanmadi. Hastanin sikayetlerinin
tekrarlamasi, bir haftada kendini sinirlamasi, ayak sikayetlerine ara ara olan karin agrisi ve
atesin de eslik etmesi, uzun siire ayakta kalmakla sikayetlerinin tetiklenmesi nedeniyle AAA
acisindan genetik analiz istendi ve R202Q Heterozigot, E148Q Heterozigot ve M694V
Heterozigot mutasyonlari tespit edildi. Serum Amiloid A diizeyi <40 mg/dl olarak geldi. 1
mg/gln Kolsisin tedavisi baslandi. Sekiz aydir takibimizde olan hastada tekrar seliilit atag!
gelismedi.

SONUC ve TARTISMA: AAA en sik goriilen kalitsal otoinflamatuar hastaliktir. Tekrarlayan
poliserozit ataklariyla karakterize olup; ates, karin agrisi, artrit, goégis agrisi gorllen en sik
semptomlardir. Artrit daha gok alt ekstemitede olmakla beraber uzun stire ayakta durmakla
uyarilan erizipel benzeri dokintl eglik edebilir. Artrit olarak degerlendirimeyen ancak uzun
slire ayakta kalmakla tetiklenen tekrarlayan selllit benzeri durumlarda AAA'nIn diger
bulgulari sorgulanmali ve mutasyon analizi gdnderilerek olasi AAA tanisi geciktirilmemelidir.

135




13. Uludag Pediatri Kig Kongresi

PB68 — Romatoloji

CRMO ve inflamatuar Miyozit Birlikteligi; Bir Olgu Sunumu

2Siikrii Gekig, 2Yasin Karali, 'Funda Aydemir, 'Yasemin Denkboy,
2Sara Sebnem Kili¢ Giiltekin

"Uludag Qniversitesi Tip Fakdiltesi, Gocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dall, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Cocuk Immiinoloji
Romatoloji Bilim Dall, Bursa

GIRIS: CRMO kronik, tekrarlayici, steril inflamatuar lezyonlarla karakterize nadir gérillen bir
hastaliktir. CRMO ve miyozit birlikteli§i son derece nadirdir. Burada CRMO ve inflamatuar
miyozit birlikteligi olan bir olgu sunulmustur.

OLGU: On yasinda kiz hasta ates yuksekligi, yirliyememe, sol kalgada daha belirgin olmak
lzere alt ekstremitelerde agri, tarti kaybi, karin adrisi sikayetleri ile tarafimiza basvurdu. 8
yildir olan ve ozellikle son 1 yildan itibaren siklasan non steroid antiinflamatuar ilaglara
yanitli bacak agrisi varmis. Hasta son bir yilda 6 kg tarti kaybetmis. Fizik muayenede; atesi
37.6 Co derece, sol sakroiliak eklemde palpasyonla hassasiyet, sol diz ekstansiyonunda
kisithlik ve her iki inguinal bélgede 1cm gapinda lenf nodlari vardi. Hastanin alt ekstremite
motor kuvveti 4/5 olarak degerlendirildi, derin tendon refleksleri normoaktifti. Laboratuvar
sonuglarinda; hemogram ve serum biyokimyasi normaldi, CRP:1,51mg/dI(<0.5) , eritrosit
sedimentasyon hizi: 36mm/sa olarak saptandi. ANA, AMA, ASMA, ANCA profil ve HLA B27
negatif olarak sonuglandi. CK:57 mg/dl (34-131), aldolaz:17.5 U/L (2,30-13,50) olarak
sonuglandi. Batin ultrasonografisi normaldi. Kalga MR'inda; sol iliopsoas kompartmani ve
sag siyatik sinir boyunca, sag pararektal alanda, komsu kaslarda yaygin yumusak doku
enflamasyonu; ayrica sag femur boynundan diafizine uzanan, sol femur diafizinde ve sag
iliak kanat anterior superior bdlgesinde osteit izlendi. Ust GIS endoskopisinde &zefajit
saptand. Klinik ve radyolojik gérintlleme sonuglariyla degerlendirilen olguya CRMO tanisi
konularak naproksen sodyum tedavisi 20 mg/kg/giin dozundan baglandi. Tedavinin
10.gUiniinde inflamatuar barsak hastaligi stiphesiyle yapilan MR enterografi incelemesinde
herhangi bir barsak patolojisi saptanmazken mevcut yumusak doku enflamasyonunda
gerileme izlendi.

TARTISMA: Sunulan olgu literatiirde CRMO- inflamatuar miyozit birlikteligi olan 2.olgudur.
NSAI ilaglar her iki hastaligin tedavisinde etkindir. Ozellikle kas gliciinde azalma olan
CRMO'lu olgularda miyozitin eslik edebilecedi akilda tutulmahdir.
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Miks Konnektif Doku Tanili Hastada Disfajiye Neden Olan Vaskuler
Ring Anomalisi: Bir Olgu Sunumu

Yasin Karali, 'Siikrii Cekig, 2Enes Turan, 3Sara Sebnem Kilig

1Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk
Immunolojisi Ve Alerji Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Immunolojisi Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Aberan sag subklavian arter, aortik ark kompleksinin anormal geligiminden
kaynaklanan ve en sik gorillen aortik ark anomalisidir. Ozofagusa, trakeaya veya ana
bronslara, tam ya da kismi basi yapmasina baglh yutma ve solunum sistemi yakinmalarina
yol agabilir.

OLGU: On yedi yasinda kiz hasta, tarafimiza Raynaud fenomeni, el ve ayak eklemlerinde
agr yakinmalari ile bagvurdu. Miks konnektif doku hastaligi tanisi konulan olgunun
bebekliginden beri yutma problemleri oldugu 6grenildi. Ozofagus motilitesini dederlendirmek
icin cekilen baryumlu grafide arkus aorta diizeyinde basiya badli 6zofagusda daralma
saptandi. Toraks BT anjiografide aberran sag subklavian arter anomalisi ve buna sekonder
6zofagusa basi saptandi, trakea ve ana bronsa basi gérilmedi. Mevcut bulgulardan yola
cikilarak hastaya vaskuler ring anomalisi tanisi konuldu.

TARTISMA: Vaskiller ring anomalileri trakea ve 6zofagusa basiya badli yakinmalar
olustursa da hastalarin dnemli bir kisminda asemptomatiktir. Miks konnektif doku hastalig
tanili olgularda gérilen disfajinin primer hastaliga bagli olugabilmekle birlikte, vaskiler ring
anomalileri gibi dogumsal malformasyonlara bagli olarak da olusabilecedi akilda
tutulmahidir.
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Atipik Baslangich Sakroiliit ve Ailesel Akdeniz Atesi

Ozge Altug Giicenmez, Ceyhun Acari, Sevket Erbil Unsal

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji Bilim Dali, izmir

GIRIS: Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), otozomal resesif kalitilan, kendini sinirlayan ates, karin,
g6gus ve eklem agrisiyla karakterize nedeni belli olmayan bir hastaliktir. Klinik durum,
serdz membran ve sinoviyumdaki inflamasyona baglidir. Eklem hastalii; karin agrisindan
sonra ortaya ¢ikan en sik ikinci semptomdur. En ¢ok biyik eklemleri ve alt ekstremite
eklemlerini tutar. Sakroiliak eklem tutulumu gocukluk ¢aginda oldukga nadirdir.

Bu vaka sunumunda, sakroiliit ile takip edilen bir kiz hastada, sikayetlerin verilen tedavi ile
diizelmemesi iizerine saptanan bir AAA vakasi sunulacaktir.

OLGU: Bes yasinda sagd kalca agrisi sikayeti ile merkezimize bagvuran hastada
yakinmalarinin 2 yasindan bu yana oldugu 6grenildi. Fizik bakida bilateral sakroiliak eklem
duyarlii§i saptanan hastada gekilen MRG'de bilateral sakroiliit saptandi. Atipik yas ve
prezentasyon nedeniyle cekilen kemik sintigrafisi normal bulunan hastaya JIA tanisi
konularak siilfasalazin ve ibuprofen tedavileri baglandi. Tedavinin ikinci giiniinde yiksek
ates gelisen ve odak bulunamayan hastada atesin siilfasalazine bagl gelistigi dusuntlerek,
ilag kesildi. Sikayetleri devam eden ve akut faz reaktanlari yiksek olan hastaya 1. ayda
steroid (1 mg/kg/giin po) ve metotreksat (15 mg/m2/hafta SC) baslandi. Uygun doz ve
streye ragmen sikayetlerin devam etmesi, akut faz reaktanlarinin yliksek olmasi ve kontrol
MRG'de aktif sakroiliitin devam etmesi nedeniyle 0.8 mg/kg dozunda etanercept tedavisi
bagland!. ilk doz sonrasi hastanin alt ekstremitelerinde baslayan non-palpaple purpura
gbzlendi. Gastrointestinal ve genitolriner tutulumu olmayan hastaya HSP tanisi konuldu.
Hastanin etanercept tedavisi kesildi. Hastalik aktivitesini kontrol etmek amaciyla tocilizumab
tedavisi baglandi. Bunu takiben hastanin 3 ay aralikli olarak ates sikayetinin olmasi ve atesli
dénemde bakilan akut faz reaktanlarinin yiksek olmasi (zerine aile &ykislnin
olmamasina ragmen MEFV mutasyonu incelendi. Sonuglara gore; hastada M694V
homozigot+R202Q heterozigot gen mutasyonu tespit edildi ve AAA tanisi konuldu. Hastaya
kolsisin tedavisi 1 mg/giin olacak sekilde bagslandi. Yapilan 1. ay kontrolinde hastanin
sikayetlerinin geriledigi, akut faz reaktanlarinin normale déndtgu gérildi. Hasta kolsisin ve
tocilizumab tedavisi ile takip edilmektedir.

TARTISMA: Yakin zamanl yapilan calismalarda Turk toplumunda MEFV gen
mutasyonlarinin spondiloartropati ile iligkili oldugu bildirilmistir. Daha énceki calismalarda
FMF ve sakroiliit birlikteligi olan hastalarda M694V gen mutasyonu gosterilmistir. Klinik
uygulamada sakroiliit saptanan pediatrik olgularda sikayetlerin uygun tedaviye ragmen
gerilememesi durumunda MEFV gen mutasyonlarinin da incelenmesi atlanmamali,
sakroiliitin ayirici tanisinda Ailesel Akdeniz Atesi tanisi da diisintimelidir.
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Entezit iligkili Artritte Barsak Bulgular; Olgu Sunumu
1Ceyhun Acari, '0zge Altug Giicenmez, 2Betiil Aksoy, 'Sevket Erbil Unsal

"Dokuz Eyliil Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Romatoloji Bilim Dali, izmir
2Dokuz Eyldl Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Gastroenteroloji ve Hepatoloji Bilim Dall,
[zmir

GIRIS: Entezit lliskili Artriti olan hastalarda zaman iginde olaya inflamatuvar Barsak
Hastalig! klinigi de katilabilmekte, 6zellikle immunsuprese hastalarda CMV enfeksiyonuna
bagl kolit tablosu IBH yi taklit edebilmektedir.

OLGU: 2013 Ekim ayinda gocuk romatoloji poliklinigine bagvurusunda bacak agrisi yirlyls
bozuklugu yakinmalari olan, gekilen sakroiliak ve kalga MR'i bilateral sakroileit ve pelvik
kemik yapilarda ve femurda fokal kemik ili§i G6dem alanlari olarak yorumlanan,
sedimantasyon:72 mm/h crp:9,6 mg/L HLA B27 negatif saptanan hastada Entezit iligkili
Artrit dUstndldii ve naproksen ve siilfasalazin baslandi. Bu tedaviye 1 yil siire ile devam
edilen hastanin kontrolde fizik muayene ve laboratuvar, radyolojik bulgularinin
gerilememesi Uzerine Haziran 2015 de adalimumab baglanarak siilfasalazine de devam
edildi. Bir yil sonra hastanin ishal ve anemi bulgularinin ortaya ¢ikmasli akut faz
reaktanlarinin yiiksek seyretmesi nedeni ile inflamatuar Barsak Hastaligi (IBH) 6n tanisi ile
yatirildi. Olgunun laboratuvar degerlerinde hemoglobin 7,5g/dl, I6kosit 19100/L, trombosit
829000/L eritrosit sedimantasyon hizi 99 mm/h, C-reaktif protein 144,8 mg/dl, Demir<10
g/dl, ferritin 34 ng/ml, transferrin 127mg/dl, haptoglobulin 419 mg/dl bulundu. CMV ve diger
viral serolojileri, Quantiferon testi, Célyak antikorlari, ANCA antikorlari negatif; ANA 1/1000-
1/3200, AntidsDNA pozitif saptandi. Abdomen tomografisi normal olarak yorumlandi.
Enfeksiyon tetkiklerinin negatif gelmesi (zerine metilprednizolon 30mg/kg/giin baslandi.
Steroid kademeli olarak azaltilarak 1 mg/kg/giine diisildi. CRP 13 mg/dlI'ye sedimantasyon
97mm/h e geriledi. Uygulanan GiS endoskopisinde transvers kolon inen kolon ve rektumda
tim mukozada Uzeri eksudali frajil 6demli llsere alanlar izlendi ve biyopside CMV pozitif
olarak yorumlanan hastada CMV koliti diigtindldii. CMV-DNA-PCR incelemesi 452ml/kopya
olarak bulundu ve immunsiipresif tedavilere ara verilip slifasalazine devam edilerek
hastaya iv gansiklovir tedavisi baslandi. Tedaviyle kolit tablosu diizelen hastanin takip
CMV-DNA degerleri de dliserek tedavinin 14. Guniinde negatiflesti. Tedavi 21 giine
tamamlanmasi tedavi bitiminde hastaya kontrol endoskopi yapiimasi planlandi.

SONUG: Entezit iligkili Artrit, entezopati ve artritle ortaya gikan bir JIA alt grubudur. Bu
hastalar da viicutta slre gelen inflamasyona zamanla barsaklar da eslik edebilmektedir.
Bazen hastalarda CMV enfeksiyonu ile alevienen bir kolit tablosu inflamatuvar Barsak
Hastaligini taklit edebilmektedir.
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Sistemik Jiivenil idiopatik Artrite Bagli Makrofaj Aktivasyon Sendromu
Olgusu: Tosilizumab lle Tedavi

Balahan Makay, Ozlem Bag, Cigdem Ecevit
Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, izmir

GIRIS: Makrofaj aktivasyon sendromu (MAS); romatolojik hastaliklarin seyrinde gelisebilen
ve tedaviye geg kalindidinda fatal olabilen bir sekonder hemofagositik sendromdur.

OLGU: Sekiz yasindaki kiz hasta bir ay dnce baglayan geceleri belirginlesen dékiint, bir
hafta dnce eklenen ates yiksekligi ve el parmaklari ile dizlerinde agri ve sislik yakinmasi ile
basvurdu. Laboratuvar tetkiklerinde tetkiklerinde I6kosit: 17.000/mm3, trombosit:
521.000/mm3, hemoglobin: 11.6 gr/dl, C-reaktif protein: 19 mg/dI, eritrosit sedimentasyon
hizi: 89 mm/saat, ferritin: 2.800 ng/ ml, trigliserid: 179 mg/dl ve fibrinojen: 445 saptandi.
Viral ve bakteriyel serolojileri enfeksiyonu desteklemedi. Kiiltirlerinde ireme saptanmadi.
Kemik iligi aspirasyon incelemesinde hemofagositoz olmasi (izerine “sistemik jlivenil
idiopatik artrit’e (JIA) ikincil MAS tanisi ile 30 mg/kg/giin olmak (izere 3 giin pulse metil
prednizolon uygulandi. Atesi ve artriti gerilemekle birlikte dokuntlleri sebat eden ve
sedimentasyon degeri yiiksek seyreden hastaya steroide ek olarak metotreksat 15 mg/hafta
subkutan dozda bagland. iki hafta icinde akut faz yaniti gerilemeyen (ESH: 96 mm/saat) ve
dokuntleri devam eden hastaya 8 mg/kg/14 giin tosilizumab tedavisi eklendi. Tosilizumab
tedavisi sonrasi hastanin ESH degerinde dramatik bir disis izlendi ve dokintileri
kayboldu.

SONUG ve TARTISMA: Sistemik tip JIA ikincil hemofagositik sendromunun en énemli
nedenlerindendir. Ciddi komplikasyonlara yol agabilecek bu hastaliin tedavisinin hemen
baglatiimasi gerekmektedir. Bir interldkin-6 blokeri olan tosilizumab hem sistemik JIiA ana
tedavisinde hem de hastalia bagli MAS’'nda kullanilan tedavi secenekleri arasindadir.
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Tedaviye Direncli Makrofaj Aktivasyon Sendromu: Olgu Sunumu
Balahan Makay, Ozlem Bag, Nesrin Giilez, Gigdem Ecevit
Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, [zmir

GIRIS: Makrofaj aktivasyon sendromu (MAS); romatolojik hastaliklarin seyrinde gelisebilen,
hayati tehdit eden ve midahalede ge¢ kalindiginda élimcil olabilen bir sekonder
hemofagositik sendromdur.

OLGU: Alti yasindaki erkek hasta eklemlerde agri ve sisme, kollarda ve bacaklarda dokiinti
ve 15 gindir devam eden ates yiksekligi yakinmasi ile basvurdu. Atesin 15. giiniinde
tetkiklerinde I6kosit: 23.000/mm3, trombosit: 621.000/mm3, hemoglobin: 8.6 gr/dl, C-reaktif
protein: 9.1 mg/dl, eritrosit sedimentasyon hizi; 49 mm/saat, ferritin: 12.800 ng/ ml,
trigliserid: 229 mg/dl ve fibrinojen: 441 mg/dl saptandi. Kemik iligi aspirasyon incelemesinde
hemofagositoz olmas! (izerine “sistemik jiivenil idiopatik artrit’e (JIA) ikincil MAS tanisi ile
30 mg/kg/gln olmak Uzere 3 glin pulse metil prednizolon uygulandi. Buna ragmen atesin
devam etmesi, pansitopeni gelismesi, ferritin ve trigliserid degerlerinde artis olmasi lizerine
tedaviye siklosporin eklendi. iki kez yiiksek doz intravendz immunglobulin ve 2 kez eritrosit
stispansiyonu verildi. Yiksek doz steroid ve siklosporin tedavisine ragmen atesi devam
eden, sitopenisi derinlesen, ferritin degeri 165.300 ng/ml'ye yiikselen ve LDH: 1.572 U/L
olan hastaya anakinra 5 mg/kg/gin baslandi. Anakinra ile hastanin atesinde dramatik bir
dusUs ile laboratuvar parametrelerinde iyilesme kaydedildi.

SONUG ve TARTISMA: Sistemik tip JIA ikincil hemofagositik sendromunun en énemli
nedenlerindendir. Hayati tehdit eden bu hastaligin tedavisinin hemen baslatiimasi
gerekmektedir. Yiksek doz kortikosteroid, siklosporin ve intravendz immungloblin
tedavilerine cevap vermeyen hastalarda bir IL-1 blokeri olan anakinra hayat kurtarici olabilir.
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Direngli Cilt Ulserleri Olan Jiivenil Skleroderma Olgusu: Siklofosfamid
Gerekir Mi?

'Balahan Makay, 'Nesrin Giilez, 20zge Altug Giicenmez, 2Ceyhun Agari, 2Erbil Unsal

'Behget Uz Gocuk Hastaliklari ve Cerrahisi EGitim ve Aragtirma Hastanesi, [zmir
ZDokuz Eylil Universitesi Tip Fakdiltesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari AD., Cocuk
Romatolojisi BD., [zmir

GIRIS: Skleroderma esas olarak cildi etkileyen, ancak her organi tutabilen ve etkilenen
organda fibrozise yol agan bir kolajen doku hastali§idir. Cocuklarda nadir gorlur. Sistemik
skleroderma Raynaud fenomeni, simetrik cilt tutulumu, akciger, gastrointestinal sistem,
bobrek etkilenimi, eklem fonksiyon kaybi ile karakterizedir. Pulmoner ve renal
komplikasyonlar bu ¢ocuklarda mortalite sebebidir.

OLGU: On iki yasinda kiz gocuk el ve ayaklarda morarma ve eklem agrisi sikayetiyle
basvurdu. Yaklasik bir yildir el ve ayaklarinda, 6zellikle soguk havalarda morarma,
isindiginda ise kizariklik tarifledi. Her iki diz ve dirsek eklemlerinde oOzellikle sabahlari
tutukluk ve agri oldugu dgrenildi. Yaklasik 2 ay 6nce sag el 3. parmak ucunda kendiliginden
bir yara olustugu, buna bir aydir her iki topuk ve sag dirsekte yaralarin eklendigi ve giderek
biyidugi belirtildi. Fizik muayenesinde; TA normaldi. AJiz etrafinda deride gerginlik,
dudaklarda tapir agzi g6rinimda, el ve ayaklarda basmakla solan yaygin eritem, parmak
derisinde gerginlik ve sertlik, sag el 3. parmak ucunda 5x5 mm, her iki topukta ve sagd
dirsekte yaklasik bir cm lik 3 Ulsere lezyonu mevcuttu. Her iki diz ve dirseklerde hareket
kisithli§gl meveuttu. 24 saatlik idrar incelemesinde proteiniiri saptanmadi. idrar sediment
incelemesinde hematiri yoktu. Karaciger ve borek fonksiyon testleri normaldi. Akciger
HRCT ve EKO normal bulundu. Hastaya baslanan metotreksat, kortikosteroid ve nifedipin
tedavileri ile eklem agrilari kaybolan fakat Ulserlerinde gerileme sadlanamayan hastanin
tedavisine bosentan ve aylik siklofosfamid puls tedavileri eklendi. Ugiincii siklofosfamid
tedavisinden sonra tlim cilt Glserleri kapandi.

SONUC ve TARTISMA: Hangi tedavinin gerektigine karar vermek igin, skleroderma
konusunda deneyimli bir romatolog, nefrolog, gdglis hastaliklari uzmani, kardiyolog,
gastroenterolog ve fizyoterapistten olusan multidisipliner bir ekibe ihtiyag vardir. Steroidler
ve metotreksat tedavide kullanilabilir. Bir akciger ya da bobrek tutulumu varsa siklofosfamid
siklikla kullanilir. Raynaud fenomeninde, cildin zarar gérmemesi igin sicakligi koruyabilecek
bir dolasim bakimi yapilmasi énemlidir ve periferik vazodilatatotler kullanilir. Direncli dijital
Ulserlerde ve hastaliga bagli pulmoner hipertansiyonda bosentan bir tedavi segenegidir.
Ayrica direngli cilt Glserleri olan hastalarda siklofosfamid tedavisi etkilidir. Sistemik
sklerozda acikca etkinligi gdsterilmis higbir tedavi yoktur.
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Ailesel Akdeniz Atesi Tanili Gocuklarda Uyku Bozuklugu ve Yagam
Kalitesi lligkisi

'Balahan Makay, 20zge Altug Giicenmez, ?Ayla Kagar, 2Erbil Unsal

'Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Eitim ve Arastirma Hastanesi, [zmir
2Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Romatoloji BD., Izmir

AMAG: Ailesel Akdeniz atesi (AAA) tanili cocuklarda uyku bozukluklari ve yasam kalitesi
arasindaki iliskiyi degerlendirmek.

HASTALAR ve YONTEMLER: Calismaya 60 AAA hastasi ile 70 yas ve cinsiyet uyumlu
saglikl kontrol dahil edildi. Son 2 hafta icinde atak gegirmis olan hastalar calismaya
alinmadi. Demografik veriler, AAA semptomlari, hastalik siiresi, kolsisin dozu, hastalik
ciddiyet skoru, son yilda gegirdigi atak sayisi, MEFV mutasyinu ve serum C-reaktif protein
(CRP) duizeyi her hasta icin kaydedildi. “Cocukluk Gagdi Uyku Aliskanliklari Anketi” ve
“Pediatrik Yagam Kalitesi Anketi 4.0 (Peds QL 4.0) uygulandi. Eslik eden bir ebeveyn de
Peds QL 4.0 proxy-anketini doldurdu. Yaslari < 6 yil olmasi sebebiyle 22 hastanin Peds QL
anketleri sadece ebeveyni tarafindan dolduruldu. Sonuglar; AAA hastalarinin total uyku
skorlari sadlikli kontrollerden anlamli élgiide yiiksekti (48.1 £ 8 vs 45.3 £7, p=0.03). iki grup
arasinda uyku sureleri benzerdi. Hastalarin hem fiziksel hem de psikososyal yasam kalitesi
skorlari kontrollerden disukti. Hasta tarafindan doldurulan Peds QL skoru ebeveynce
doldurulan anketin skoru ile yiiksek korelasyon gdsterdi (r=0.89, p<0.01). Hasta grubunda
total uyku skoru ile total Peds QL skoru arasinda anlamli ters korelasyon vardi (r=0.45,
p<0.01). Total uyku skoru ile hastanin yasi, kolsisin dozu, CRP diizeyi ve hastalik ciddiyet
skoru arasinda anlamli iliski bulunmadi. Bununla birlikte, total Peds QL skoru ile hastanin
yas|, kolsisin dozu ve hastalik ciddiyet skoru arasinda anlamli éiglide ters korelasyon vardi.

TARTISMA: Bu calisma, bozulmus uyku kalitesinin AAA tanili ¢ocuklarda azalmis yasam
kalitesi ile iliskisi oldugunu gdstermistir. Yasam ve uyku kalitesindeki bozulmanin derecesi
g6z 6nlnde bulundurularak hastalara bireysel danismanlik ve midahale gerekebilir.
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Escobar Sendromu: Letal Olmayan Multipl Pterjiyum Sendromu Olgu
Sunumu

Bayram Ali Dorum, Hilal Ozkan, Nilgiin Kéksal

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

GIRIS: Escobar sendromu, CHRNG genindeki mutasyona bagli ortaya cikan ve otozomal
resesif kalitilan, nadir bir hastaliktir. Baslica klinik &zelliklerini biylk eklemlerdeki
pterjiyumlar, artrogripozis, rocker-bottom goériintimlii ayak gibi iskelet sistemi anomalileri
olusturmaktadir.

OLGU: Kiz bebek, 23 yasindaki annenin ilk gebelijinden, 38. haftada, sezaryen ile
dogurtuldu. Apgar 1 ve 5. dakikada sirasi ile 5, 7 idi. Solunum sikintisi olan hasta
yenidogan yogun bakim (initesine yatirildi. Prenatal dyksiinde iskelet anomalileri, bilateral
rocker bottom ayadi ve polihidroamniyozu vardi. Fizik muayenesinde agirlik 2540 gr (10-
50p), boy 37 cm (<10p), ve bas gevresi 35 cm (50-90p) idi. Boyunda, aksiller, antekubital ve
popliteal bolgede pterjiyumlari ve bu eklemlerde artrogripozisi mevcuttu. Mikrognatisi olan
hastanin kisa boyun ve diisiik yerlesimli kulaklari vardi. El biledi ve parmaklarinda fleksiyon
kontraktiri ve hareket kisitigi vardi. Her iki ayakta rocker-bottom gérinimi vardi.
Solunum seslerinde azalma ve takipnesi mevcuttu. Rontgenogramda sagda diyafragma
eventrasyonu ve akciger hipoplazisi goriildu. Ekokardiyografide sekundum ASD saptandi.
Kromozomal anomali saptanmayan hastada Escobar varyanti Multipl Pterjiyum Sendromu
diistinilda.

TARTISMA: Multipl pterjiyum sendromu bir ¢ok eklem bdlgesinde yer alan pterjiyumlar
(eklemlerin proksimal ve distalini birbirine baglayan deri katlantilari), bunlara bagl gelisen
fleksiyon kontrakturleri, intrauterin bliylime geriligi ve diger eslik eden anomalileri ile erken
dénemde taninmaktadir. Multipl pterjiyum sendromlarinin non-letal formu olan Escobar
sendromunun, multipl pterjiyumlar disindaki klinik &zellikleri arasinda boy kisalidi,
mikrognati, uzun yiz, distk kulak, hipertelerozim, akciger hipoplazisi, genitolriner
anomaliler, el ve ayak anomalileri yer almaktadir. Tim blylk eklemlerinde pterjiyumlari ve
fleksiyon kontraktiirleri olan hastamizda, diyafram eventrasyonu ve akciger hipoplazisine
bagl oldugunu dustindigimiiz erken donemde bagslayan solunum sikintisi gelismisti. Boy
kisaligi olan hastamizda mikrognati, ayaklarda ayakta rocker-bottom anomalisi,
parmaklarda da fleksiyon kontraktlrleri mevcuttu.

SONUG: Escobar sendromu distinilen ve yasami tehdit eden anomalisi olmayan
hastalarda neonatal donemde solunum ve beslenme problemlerine dikkat edilmeli ve erken
dénemde fizik tedavi ve rehabilitasyona baslanmalidir.
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Komplet Cantrell Sendromu: Olgu Sunumu

2Bayram Ali Dorum, ?Hilal Ozkan, 2Nilgiin K6ksal, Yasemin Denkboy Ongen,
3Fahrettin Uysal, “Arif Giirpinar

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

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Kardiyolojisi Bilim Dall, Bursa

4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Septum transversumun gelisme bozuklugu sonucu ortaya ¢ikan Cantrell sendromu,
nadir goriilen bir konjenital malformasyondur. Burada Cantrell sendromu tanisi almis
yenidogan bebek nadir gorildigu ve yonetiminde yasanan zorluklar paylasiimak igin
sunulmustur.

OLGU: Yirmi sekiz yasindaki annenin 2. gebeliginden 1. yasayan olarak, miadinda,
sezeryan ile Apgar 1. ve 5. dakika 7 ve 8 olarak dogurtulan kiz bebek omfalosel nedeniyle
yenidogan yogun bakim nitesine yatirildi. Fizik muayenesinde patolojik omfosel kesesi ve
bunun komsulugunda kalp atimlari ile uyumlu pulsasyonu (ektopiya kordis?) olan yapi
izlendi. Batin gdriintilemelerinde omfolosel kesesi igerisinde barsaklar ve karacigerin sol
lobu izlendi. Ekokardiyografide perimembrandz VSD ve sol vetrikil apeksinden
kaynaklanan divertikil saptandi. Omfalosel kesesi tamir edilen hastanin, kardiyak
divertikili eksize edildi. Operasyon sirasinda én diyaframin, diyafragmatik perikardiyumun
ve sternumun alt ucunun gelismemis oldugu gérildi. Bu bulgular ile hastada komplet
Cantrell pentolojisi diistndldu.

TARTISMA: Cantrell pentalojisinin siklii  bir milyon canli dogumda 5.5-6 olarak
bildiriimektedir. Kaltimi X'e bagl olarak duslnilmekte olup, sporadik vakalar da
bildirilmistir. Baglica bulgular kardiyak, sternal anomaliler, diyafragma ve perikard gelisim
yetersizlikleri ve karin duvari defektleridir. Olgular, bu bes bulgunun tamaminin olmasi
durumunda komplet pentaloji (grup 1) olarak degerlendirilir. imkomplet formlar ise 4
anomalinin oldugu grup 2 ve 3 anomalinin oldugu grup 3 olarak siniflandiriimistir. Hastamiz,
omfalosel, ektopiya kordis, sternum, perikard ve diyafram anomalileri ile tim bulgulari
tasimakta olup, Komplet Cantrell pentalojisi olarak degerlendirilmistir.

SONUGC: Cantrell sendromu dusiniilen hastalarin yasam sanslarinin artirimasi igin
yenidogan yogun bakim, ¢ocuk cerrahisi ve pediatrik kardiyovaskiiler cerrahi ekiplerinin
oldugu merkezde dogumun gergeklesmesi énemlidir.

145




13. Uludag Pediatri Kig Kongresi

PB78 - Yeni Dogan

Robinow Sedromu ve Hipoplastik Sol Kalp Sendromu Birlikteligi
2Bayram Ali Dorum, '0zlem Unliigedik, *Fahrettin Uysal, 2Hilal Ozkan, 2Nilgiin Koksal
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Bilim Dali, Bursa
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Kardiyolojisi Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Robinow ve ark. 1969 yilinda hipogonadizm, vertebral anomaliler, mezomelik
ekstremite kisaliginin birlikte oldugu bir clcelik sendromu tanimlamiglardir. Sendromun
diger klinik ozellikleri arasinda frontal belirginlik, genis burun koki, molar hipoplazi,
retrognatinin eslik ettigi fetal ylz goérinimd, dis eti hipertrofisi ve kosta displazisi yer
almaktadir. Burada klinik 6zellikleri ile Robinow sendromu dustnilen bir olgu nadir
gorildiigu ve beraberinde hipoplastik sol kalp sendromu saptandig i¢in sunulmustur.

OLGU: Yirmi yedi yasindaki annenin ilk gebeliginden, 36. gestasyonel haftada, makat
prezentasyon nedeniyle sezeryan ile, Apgari 1 ve 5. dakikada sirasiyla 4, 6 olarak dogan
bebek, solunum sikintisi olmasi nedeniyle yenidogan yogun bakim Unitesine yatirildi. Fizik
muayenesinde frontal belirginlik, genis burun kdkl, molar hipoplazi, diseti hiperlazisi ve
mikrognati gorildi. Ekstremitelerinde mezomelik kisallk saptanan hastanin genital
muayenesinde gomdilli penisi vard, testisleri ele gelmedi. Hastanin ekokardiyografisi
hipoplastik sol kalp sendromu ile uyumlu olarak saptandi. Akciger grafisinde kostalarda
fuzyon, torakal vertebralarda malsegmantasyonlar goriildi. Kromozomal anomali
saptanmayan hastada, klinik ve radyolojik bulgular ile Robinow sendromu distnaldu.
Kardiyak anomalileri nedeniyle operasyon planlanan hasta postnatal 10. giniinde
kardiyopulmoner arrest sonucu eksitus oldu.

TARTISMA: Oldukca nadir gorilen Robinow sendromu, siklikla otozomal resesif gegisli
vakalar olarak bildiriimekle beraber, otozomal dominant kalitilan olgular da bildirilmistir.
Resesif kalitilan olgularda klinik daha siddetli olup, fetal 6limler de gorilebilmektedir. Fotal
yliz goérintiminin ozellikleri (frontal belirginlik, genis burun kékl, molar hipoplazi, diseti
hiperlazisi ve mikrognati) olan hastamizin, réntgenogramlarinda kostalarda fiizyon,
vertebralarinda ise malsegmentasyon anomalileri saptanmistir. Daha once bildirilen
olgulardan farkli olarak hastamizda hipoplastik sol kalp sendromuna da rastlanmistir.

SONUGC: Tipik ylz gdrinimi olan Robinow sendromunda, radyografik bulgular genellikle
tani koydurucudur. Bu vaka ile bu sendroma agir konjenital kalp anomalilerin de eslik
edebilecegi gosterilmistir.
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Stromme Sendromu ve Yeni Klinik Ozellikleri
2Bayram Ali Dorum, Irmak Tanel Sanbel, ?Hilal Ozkan, 2Nilgiin Kéksal
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Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Stromme sendromu intestinal, okiller ve kranial anomalilerin birlikteligi ile seyreden,
otozomal resesif kalitilan bir sendromdur. Yakin zamanda CENPF gen mutasyonu sonucu
ortaya ¢iktigi gosteriimistir. Bu yazida da daha dnce tanimlanmamis olan alt ekstremite
6demi, ventrikiiler septal defekti, renal hipodisplazi ve gegici trombositopenisi olan bir
Stromme sendromu vakas! sunulmustur.

OLGU: Kiz bebek, 18 yasindaki annenin ilk gebeliginden, 35. gestasyon haftasinda,
sezaryen ile dogdu. Fizik muayenesinde agirlik 1890 gr (10-50p), boy 40 cm (<10p) ve bas
cevresi 26 cm (<10p) olarak 6lglldi. Bas muayenesinde mikrosefali yaninda mikroftalmi,
mikrognati, ylksek kemerli burun saptandi. Her iki alt ekstremitede yaygin ddem vardi.
Yapilan tetkiklerinde trombositopeni (86.000/mm3) saptandi. Batin ultrasonografisinde her
iki bobrek hipodisplazik olarak degerlendirildi. Ekokardiyografide VSD saptandi. Oftalmolojik
incelemede mikrooftalmi, mikrokornea ve sklerokornea saptandi. ikinci giiniinde safrali
kusmalari olmasi Uzerine gekilen ayakta direk batin grafisinde intestinal atrezi ile uyumlu
olarak double buble gériinimu saptandi. Yapilan laporoskopide Tip 3a jejunal atrezi
saptanip, rezeksiyon ve u¢ uca anastomoz yapildi. Kranial manyetik rozenans
incelemesinde giral basitlesme, serebellar hipoplazi ve korpus kallazum hipoplazisi
saptandi. Kromozomal anomali saptanmayan hastamizda tim bu bulgular ile hastada
Stromme sendromu distndlda.

TARTISMA: Oldukga nadir gérilen Stromme sendromlu olgu sayisi literatiirde 20’den azdir.
Bildirilen 10 hastanin derlendigi bir makalede klinik ézellikler sdyledir; hastalarin timinde
jejunal atrezi ve okiler bulgular mevcuttur. Mikrosefali ise 7 hastada mevcuttur. Okiiler
bulgular arasinda en sik sklerokorneaya rastlanmigtir. Kranial incelemerinde giral
basitiesme, hidrosefali ve ndral migrasyon defekti saptanmistir. Hastamizda, sendroma
mikrosefali, mikroftalmi, sklerokornea, jejunal atrezi gibi diger bildirilen vakalardaki
bulgularin yani sira, daha énce tanimlanmamis olan renal ve kardiyak anomalilerin eglik
ettigi gorliimistir. Ayni zamanda hastamizda dogumdan itibaren mevcut olan ve
kendiliginden gegen alt ekstremitelerde 6dem ve trombositopeni de gézlenmistir.

SONUGC: Stromme sendromu klinik 6zellikleri heniiz tanimlanmaya devam eden ve olduk¢a
nadir gorilen bir sendromdur. Burada da daha 6nce tanimlanmamis olan bilateral renal
hipodisplazi, VSD, alt ekstremite 6demi ve gegici trombositopeni ile iligkisi bildirilmistir.
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Galaktozemide Beyin Manyetik Rezonans Spektroskopisi Bulgulari
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GIRIS: Galaktozemi, galaktoz metabolizmasindaki enzimin eksikligi sonucu ortaya gikan,
gogunlukla otozomal resesif gegisli dojustan metabolizma hastali§idir. Biriken galaktoz ve
metabolitleri karaciger, beyin, lens, bobrek, ovarium gelisimi ve tiroide toksik olup,
fonksiyonlarini  bozmaktadir. Tedavisi, galaktoz ve laktozun Omir boyu diyetten
cikariimasidir. Coklu organ yetmezli§i ile yatirilip galaktozemi tanisi konan olgu,
galaktozemiye spesifik olan beyin Manyetik Rezonans Spektroskopisi (MRS) bulgularina
dikkat gekmek icin sunuldu.

OLGU: Kirk bir yagindaki annenin 5. gebeliginden 4. yasayan olarak sezaryan ile 3100 gr
olarak dogurtulan kiz bebek, 22 gunliik iken uyku hali, beslenememe, karinda sislik ve
sarilik sikayeti ile bagvurdu. Oz ve soy gegmisinde metabolik hastalik stiphesiyle exitus olan
kardes Oykusu ve anne baba arasinda 3. dereceden akrabalk oldugu O6grenildi.
Muayenesinde genel durumu cok kotl, aktivitesi disik, hipotonik, yenidogan refleksleri
azalmig, batinda asit ve hepato-splenomegali oldugu saptandi. Gz muayenesinde bilateral
katarakt baslangici tespit edildi. Tetkiklerinde karaciger fonksiyon testlerinde bozulma, direk
hiperbilirubinemi, trombositopeni ve hipotiroidi saptandi. izlemde hipoglisemi gériilmedi.
idrarda redilktan madde (+++) ve kanda galaktoz-1-fosfat yiiksek saptandi. Hastanin
hipotonisinin olmasi nedeniyle yapilan Beyin MRS kisa TE (Echo Time) degerleri
calismasinda 3.6 ile 3.7 ppm arasinda galaktitol piki saptandi. Tedavisi diizenlenen hasta
laktozsuz mama ile beslenerek 13 giin sonra taburcu edildi.

TARTISMA: Galaktozemi, 6zellikle akraba evliligi yaygin olan bélgelerde goériiimekte olup
Ulkemizdeki sikh§ 1/23775dir. Olgumuzda, karaciger yetmezligi, metabolik asidoz,
hipotoni, katarakt, hipotroidi saptandi. Norolojik bulgulari nedeniyle gekilen beyin MRS'de
galaktitol piki saptanan hastaya galaktozemi tanisi konulmustur.

SONUGC: Galaktozemi hastalarinin tanisinda ve takibinde, beyinde galaktitol birikimini
gostermek amaciyla MRS kullanilabilir.
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Konjenital Toksoplazmozis Tanili Yenidogan
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GIRIS: Konjenital toksoplazmozis, gebelikte veya gebelikten 8 hafta dnce gegirilen
toksoplasma enfeksiyonuna bagll olusup, serolojik olarak saptanan hafif formdan,
koryoretinit, menenijit, hidrosefali ve intrakraniyal kalsifikasyon bulgulari olan agir forma
kadar genis bir yelpazede kendini gdsteren bir patolojidir. Burada konjenital toksoplazmozis
tanili yenidogan olgu nadir gériilmesi nedeniyle sunulmaktadir.

OLGU: Yirmi yedi yasindaki annenin 2. gebelijinden 2. yasayan olarak 36 gebelik
haftasinda normal dogumla dogurtulan erkek bebek, antenatal ventrikiilomegali ve annede
toksoplazma pozitifli§i nedeniyle tetkik ve tedavi icin yatirildi. Antenatal 28. haftada
ventrikilomegali saptandiji ve annede toksoplazma IgG ve IgM pozitif ve 1gG aviditenin
dustk oldugu dgrenildi. Fizik muayenede; kilo: 3300 gr (50-90p), boy: 52cm (95p), bas
gevresi: 37cm (>97p) idi. Ayrnintili Klinik ve laboratuvar testleri sonucu, gdzde bilateral
toksoplazma retiniti, her iki lateral ventrikiilde belirgin dilatasyon ile birlikte yaygin
periventrikliler ve parenkimal alanda intrakranial kalsifikasyon, bir kulakta ABR testinde
bozukluk saptandi. Toxoplazmaya yonelik serolojik testleri pozitif olarak sonuglandi.
Tedavisi baglanan olgu ayaktan izleme alindi.

TARTISMA: Toksoplazma enfeksiyonlari gebelikte asemptomatik olup ancak serolojik
testlerle taninabilir. Gebelikte 18. haftadan dnce tani konulan ve serokonversiyondan sonra
3 hafta iginde spiramisin tedavisi baglananlarda, plasental gegis azalir. Bizim olgumuzda
serolojik testler, ventrikilomegali saptandiktan sonra ge¢ dénemde yapilmis olup, distk
avidite pozitifigi de erken gebelik haftasinda gegirilmis enfeksiyonu gostermekteydi.
Yenidoganlarin godu asemptomatiktir, %10’unda koryoretinit, epilepsi, hipotoni, mental
gerilik, mikrosefali, hidrosefali, intrakraniyal kalsifikasyonlar, hepato-splenomegali, sarilik,
trombositopeni, petesi, anemi, lenfadenopati gibi nonspesifik belirtiler gérilir. Goz belirtileri
yillar sonra ortaya ¢ikabilir. Olgumuzda gorilen hidrosefali-kalsifikasyon-koryoretinit klasik
triadi nadir ve agir bir durumdur.

SONUGC: Konjenital toksoplazmozisle karsilasmamak igin, anne adaylar hastaliktan
korunmali ve prenatal serolojik taramalarla hastalik erken taninmalidir. Erken tani alan
gebelerde, teropatik abortusun veya intrauterin spiramisin, primetamin, sulfodiazin ve
kalsiyum folinat tedavilerinin uygulanabilecedini ve godu asemptomatik olan yenidogan
bebeklerin serolojik tetkik ve takiplerin dnemini bir kez daha vurgulamak istedik.
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Prematiire Bebeklerde Total Parenteral Beslenmeyle iligkili Aliiminyum
Maruziyeti
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GIRI$ ve AMAG: Prematiire bebeklerin sa§ kalim oranlarinin artmasina total parenteral
beslenme (TPN) alanindaki gelisme ve iyilesmelerin de katkisi blyliktir. Ancak bu
bebeklerin  TPN sollisyonlarinin  hazirlanmasinda aliminyum ile kontamine Urlnler
kullanilabilmektedir. Aliminyum toksisitesine bagli olarak uzun dénem, basta nérolojik
sorunlar olmak Uzere, hematolojik, hepatobiliyer, kemik metabolizmasi ile ilgili morbiditeler
ortaya ¢lkti§i uzun siredir bilinmektedir. FDA aliminyum toksisitesinden korunmak igin
glnlik maruziyetin 5 ug/kg/gin'in altinda kalmasini  6nermektedir. Bu calismada
prematiire yenidoganlarda kullanilan ilag ve parenteral beslenme driinlerinin alliminyum
icerikleri tespit edilerek, bu bebeklerdeki alliminyum maruziyetine dikkat gekmek
amaglanmigtir.

MATERYAL ve METOT: Bu galismada prematire yenidoganlar i¢in TPN hazirlanirken
kullanilan ilk rdnlerin, agirh@r 750, 1000 ve 1250 gr olan (g farkli kilodaki premature bebek
modeli igin hazirlanan TPN son drinlerinin ve yenidoganlarda parenteral olarak sik
kullanilan ilaglarin igerdikleri aliminyum miktarlari, endiktif eglesmis plazma kitle
spektrometresi yontemi ile dl¢timUstir.

BULGULAR: Bakilan ilk Uriinlerde Cernevit flakon, Tracutil ampul, %20 dekstroz, kalsiyum
glukonat ampul ve sodyum fosfat ampulde aliminyum kontaminasyonu yiksek saptandi.
Kalsiyum tuzlarindan kalsiyum kloritte; fosfat tuzlarindan potasyum fosfatta ise
kontaminasyon dusiik saptandi. Son (riin olarak hazirlanan 3 farkli TPN sivilarindaki
aliminyum kontaminasyonunun éngérilen miktardan daha ylksek (233 ile 900 pg/kg/gin
arasinda) oldugu gérldu. Degerlendirilen 18 ilacin 9 tanesinde kontaminasyona rastlandi.
Klasik amfoterisin B (5.67 mg/L), kafein sitrat (5.59 mg/L) ve K vitamininde (3.54 mg/L) en
yliksek degerler dlgtildu.

TARTISMA ve SONUG: Sonug olarak 6zellikle uzun stre yogun bakimda kalan, parenteral
tedaviler ve TPN uygulanan prematiire bebekler alliminyum toksisitesi riski ile karsi
karsiyadir. Ancak parenteral olarak beslenen ve tedavi alan diistik kilolu bebekler igin gogu
zaman bu sinir aslimaktadir. Calismamizda prematiire bebekler icin hazirlanan TPN
sollisyonlarinda 233 ile 900 pg/kg/giin gibi ok ylksek degerlerde aliminyuma
rastlanmistir.
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Bunun azaltilmasi igin TPN hazirlanirken kullanilan driinlerin ve parenteral ilag tedavilerinin
en disik aliminyum icerigine sahip olmasina ézen gosterilmeli, parenteral beslenme
sollisyonlarinin  hazirlandiklari  cihazlardan, konduklari saklama kaplarindan ve
uygulandiklari malzemelerden kaynaklanabilecek aliminyum kontaminasyonu ayrica
degerlendirilmeli ve uygun énlemler alinmalidir.
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ilk Beslenme Oncesi Mezenterik Doku Oksijenizasyonu ve Nekrotizan
Enterokolit Arasindaki lligkinin Degerlendirilmesi
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Bursa

GIRIS: Nekrotizan enterokolit (NEK) prematiire bebeklerdeki dnemli bir morbiditedir. NEK
patogenezinde enteral beslenme ile hipoksi-iskeminin rolli bilinmektedir. Bu ¢alismada
prematiire bebeklerde ilk enteral beslenme dncesi bakilan mezenterik doku oksijen
saturasyon degerleri ile NEK gelisimi arasindaki olas iliskinin arastiriimasi amaglanmistir.

GEREG ve YONTEM: Bu prospekiif alismaya yenidogan yogun bakim Ginitemizde yatarak
tedavi géren gestasyon haftasi <32 hafta olan 100 prematiire bebek alind!. ilk beslenmeye
baslanmasina karar verildiginde near infrared spektroskopi (NIRS) ile beslenmeden énce ve
sonrasinda ilk 3 saat mezenterik doku oksijenizayon 6lgiimu yapildi. Hemodinamik anlamli
PDA’sI, hipotansiyonu, ciddi intraventrikiiler kanamasi ve konjenital anomalisi olan hastalar
galisma digi birakildi.

SONUCLAR: Calismaya alinan olgularin ortalama gestasyon yasi 28.8+2.1, dogum agirlii
1215+387 gram idi. Hastalarin ortalama 2.4+1.4 giinde ve %91 oraninda anne situ ile
beslenmeye basladilar. Toplam 12 olguda (evre 1:9, evre 2:2, evre 3:1 olgu) NEK gelistigi
goérildi. NEK olan ve olmayan olgularin demografik dzellikler bakimindan anlamii farklilik
saptanmadi. Anne sitli ve mama ile beslenme oranlari da benzer idi. NEK gelismeyen
bebekler ile kiyaslandiginda NEK gelisen olgularin beslenme dncesi (56.1£3.4 vs. 34+8.8)
ve sonrasindaki ik saatte (47.4+3.3 vs 37.8+10.9) mezenterik doku oksijen
saturasyonunun anlamli oranda disik oldugu gordlda.

TARTISMA ve SONUG: Bu calisma ile prematiire bebeklerde beslenmeden énceki ve
beslenmeden sonraki ilk saat duiglik mezenterik doku oksijenizasyon degerlerinin prematiire
bebeklerde NEK gelisimini &n gdrebilecegi gosterilmistir.
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Respiratuar Distres Sendromu Olan Prematiire Bebeklerde ilk 24 Saat
Doku Oksijen Saturasyonlari Patent Duktus Arteriozus Geligimini On
Gorebilir Mi?
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2Kanuni Siileyman Egitim Arastirma Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi, [stanbul

GIRiS: Prematiire bebeklerde patent duktus arteriozus (PDA) sik goriilen énemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir. Hemodinamik anlamli PDA olan bebeklerde serebral ve
renal perflizyonunun azalmasi ile iligkili pulmoner kanama, intraventrikiller kanama (IVH),
nekrotizan enterokolit (NEK), bronkopulmoner displazi (BPD), ve 6lim oranlarinda artis
mevcuttur. Tani ve tedavi ekokardiyografi (EKO) bulgularina dayalidir. EKO’nun ilk 48-72
saatte yapiimasi Onerilmektedir. Erken tani igin gesitli belirtegler ¢alisiimis olsa da, rutin
uygulamada yer almamaktadir. Bu ¢alismada ilk 24 saatteki serebral, renal ve mezenterik
doku oksijenizasyon saturasyon degiskenliklerinin hemodinamik anlamli  PDA’y1 én
gdérmedeki yerinin arastiriimasi amaglanmigtir.

GEREG ve YONTEM: Bu prospektif calismaya yenidodan yogun bakim initesine
respiratuvar distress sendromu tanisi ile yatirilan <32 GH ve/veya <1500 gram olan GDDA
bebekler dahil edildi. Tim bebeklerin near infrared spekiroskopi ile serebral, renal ve
mezenterik doku oksijen saturasyonlari 24 saat siireyle monitérize edildi ve saatlik degerler
kaydedildi. Tum olgulara yasamin 48-72.saatinde EKO yapildi ve hemodinamik anlamli
PDA olan olgular degerlendirildi.

SONUCLAR: Calismaya alinan 132 hastanin 8%'inde (%61) tedavi gerektiren PDA
saptandi. PDA olan ve olmayan olgularin ortalama gestasyon hafta ve dogum agirliklari
benzerdi. Yasamin ilk 6 saati icerisindeki doku oksijen saturasyonlari PDA olan ve olmayan
olgularda farklilk gdstermezken, 6. saatten itibaren mezenterik ve renal doku oksijen
saturasyon degerlerinin PDA olan olgularda daha digslk seyrettigi ancak istatistiksel
anlamliiga ulasmadigi saptandi.

TARTISMA ve SONUG: PDA prematiire bebeklerde dnemli bir mortalite ve morbidite
nedenidir. EKO vyapilamadi§i durumlarda, RDS'li prematire bebeklerde yasamin
6.saatinden itibaren azalmis mezenterik ve renal doku oksijen saturasyonlarinin
hemodinamik anlamli PDA'nin saptanmasinda rolii olabilecegi gosterilmistir.
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PB85 - Yeni Dogan

Arnold Chiari Tip-2 Sendromu, Miyelosizis ve Fetal Valproat Sendromlu
Hastanin Hemsgirelik Bakimi

'Giilsah Cadla, ?Nihal Yilmaz, 3Nurcan Ozyazicioglu

"Uludag Qniversitesi SUAM, Yeni dogan Yogun Bakim Unitesi, Bursa
2Uludag Universitesi SUAM, Kalp ~Damar Cerrahi Yogun Bakim Unitesi, Bursa
3Uludag Universitesi Saglik Bilimleri Fakdiltesi, Hemsirelik Bolimd, Bursa

GIRIS: Amold-Chiari sendromu; omuriliin bélinmesine ve cevreleyen yapilarin viicut
icerisine dogru gelismesi yerine disari dogru gelistigi nérolojik bir durumdur. Bu durum
genellikle myelomeningoselli hastalarda olur. Miyelomeningosel; vertebral kanalin herhangi
bir bdlgesinde disa agilan kese bulunur. Meningeal kesede spinal sivi, spinal kordun bir
boliimii ve bolgedeki sinirler yer alir. FetalValproat Sendromu, fetliste sodyum valproat
alinmasi sonucu gelisen tipik yiiz goriinimda, 6nemli veya hafif malformasyonlarla beliren bir
sendromdur.

OLGU: 35 yasindaki annenin 39 haftallk olan mekonyum boyali dodan kiz bebek
28/11/2016 tarihinde Yenidogan yogun bakim Unitesine yatmistir. Annenin 6zgegmisinde
epilepsi tedavisi nedeni ile 1x1 500mg sodyum valproat kullandigi ve 2004'ten beri ndbet
gecirmedigi mevcuttur. Anne ile baba arasinda akraba evliligi yoktur. Olgunun viicut agirligi
2010 gram(10-50p), boy uzunlugu 44cm(<3p), bas cevresi 32cm (3-10p)dir. Fiziksel
muayenesinde Mikrosefali, Spinabifida, Mikrognati, Retrognati, Hipertelorizm bulgulari
mevcuttur. Hastanin anomaliusg’sinde lumbosakral bolgede spinabifida ve bu defektten cilt
altr yumusak dokuya uzanan meningomyelosel lekesi gorilmektedir. Posteriorfossa
siglasmistir.

SONUG ve TARTISMA: Arnold Chiari sendromu tip-2, FetalValproat Sendromu, miyelosizis
tanisiyla izledigimiz olgunun hemsirelik bakim sonuglari ve hemsirelik girisimleri Gordon’un
Fonksiyonel Saglik Oriintiileri dogrultusunda ele alinmistir. Beslenme ériintiisiinde; hasta
20 cc mama ile beslenmeye baglanmis, ki giin icinde 60 cc, ilerleyen ginlerde 70 cc'ye
kadar gikmistir. Bogaltim orlintlisiinde; hastanin ndrojenik mesanesi oldugu tespit edilmis
ve hastaya mesane sondasi takilmasi uygun goriilmiistiir ve hasta halen idrar sondasi ile
takip edilmektedir. Aktivite ve egzersiz ériintiistinde; diismeleri dnlemek icin bebek kuvoze
alinmig, kiivoz fren ve kapaklar kapatilmistir. Uyku ve dinlenme oriintisiinde; cevresel
uyaranlar azaltildi, hastanin kuvéziinlin Gzeri 6rtli ile kapatilarak isiktan rahatsiz olmasi
engellendi. Rol ve iligki orlintlisinde; Hasta halen yenidogan yogun bakim Unitesinde
kiivozde yattigi ve yakindan gézlendigi icin ebeveyn ile bebek iligkisi henliz baslatilamadi.
Aileye ihtiyaglari dogrultusunda danismanlik hizmeti verildi. Noéral tlp defektlerinde
hemsirelik bakimi olduk¢a 6nemlidir. Bu ¢alismada néral tip defekti olan hasta olgu
sunumunda hemsirelik bakimina iliskin, hemsirelik sirecinin asamalari incelenmis,
hemsirelik girisimlerinin nemine ve gerekliligine dikkat ¢ekilmesi amaglanmistir.
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