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ONSOZ
Degerli Meslektaslarimiz,

16. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi’nin 08 - 11 Mart 2020 tarihleri arasinda 6nceki yillarda
oldugu gibi Uludag’da diizenlenecegini duyurmak ve sizi kongremize davet etmekten biiyiik
mutluluk duymaktayiz.

Bu yi1l yine pediatrinin ¢esitli dallarindaki gelismeleri birlikte degerlendirmek igin iilkemizin
seckin tiniversitelerinin tip fakiiltelerinden ¢ok degerli bilim insanlarini bilgilerini bizimle
paylagmalari i¢in davet edecegiz. Sizlere doyurucu bir bilimsel program sunabilmek amaciyla
calismalarimiza baglamis bulunmaktayiz.

Geleneksel hale gelen ve her yil 6nemli sayida katilimer ile gergeklestirdigimiz kig kongremizin,
iilkemizin genis katilim saglanan biiyiik kongreleri arasinda yer almasi1 bizi daha ¢ok
heyecanlandirmakta ve sorumlulugumuzu arttirmaktadir.

Uludag Pediatri Kis Kongresinde bu yil pediatrinin ¢esitli dallarni iceren konularda sizlerin de
onerileri dikkate alinarak hazirlanmis kurs, panel, konferans, serbest bildiri ve interaktif oturumlar
yer alacaktir. Her yil oldugu gibi kongremize gonderilen poster bildirilerinden bilim kurulun
tarafindan secilen bir kismi serbest bildiri olarak sunulacak ve yine bilim kurulu tarafindan
yapilan degerlendirmede 6nemli bulunan ilk ii¢ bildiriye 6nemli tesvik ddiilleri vermeyi
planlamaktayiz. Ozgiin ve orijinal calismalarmizi sunmak iizere hazirlamanizi bekliyoruz.

Glin boyu devam edecek bilimsel oturumlarin yaninda, dinlendirici bir sosyal program ile hos¢a
vakit gecirmenizi amaglamaktayiz. Uludag’in farkli atmosferinde bulugsmak ve bilimsel zenginlik
yaninda doganin giizelliklerinin tadina birlikte varabilmenin heyecanini duyuyor, sizi
kongremizde gérmek istiyoruz. Katilimimiz bize gii¢ verecektir.

Kongremizde bulusmak tizere saglikli giinler diler, saygilar sunariz.

Prof. Dr. Nihat Sapan
16. Ulusal Uludag Pediatri Kis Kongresi Baskam
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BILIMSEL PROGRAM

A Salonu B Salonu C Salonu

17:00

18:00 Acihis Toreni

Cevre ve Saghk

Oturum Baskanlar:
Nihat Sapan, Tanju Ozkan

Aricihk ve Ar1 Uriinleri
18:00 Levent Aydin
19:00

Propolis

Hiseyin Orug

Mikroplastiklerin Cevre ve
Insan Sagh@ina Etkileri
Arzu Teksoy

Oturum Baskani:
Nihat Sapan
21:00
22:00 Mucize Doktor Gercekten
Mucize mi ?
Pmar Vural

09 Mart 2020, Pazartesi

A Salonu B Salonu C Salonu

YENIiDOGAN

Oturum Baskanlari:
Nilglin Koksal, Mehmet Vural

_ Preterm Bebeklerde
08:00 ' probiyotik Tedavisi

09:00
Verelim
Merih Cetinkaya
Vermeyelim
Hilal Ozkan
09:00 COCUK ALERJi COCUK
10:00 HEMATOLOJI




. Uludag Pediatri Kis Kongresi

10:00
10:30

10:30
11:30

11:30
12:30

12:30
13:30

13:30
14:30

Oturum Baskanlari:
Mehtap Yazicioglu, Esen Demir

Ilac Alerjisinde Bulgular,
Tan1 ve Yonetim
Pmar Gokmirza Ozdemir

Atopik Dermatitte Tani ve
Tedavi Onerileri ve
Nemlendirici Secimi

Pinar Uysal

COCUK ALERJI

Oturum Baskanlari:
Zeynep Tamay, Emin Ozkaya

Astimda Tam ve Tedavide
Kilavuzlar Esliginde Giincel
Yaklasim

Mustafa Arga

Inek Siitii Allerjisi Olan
Cocuklarda Beslenmeyi Nasil
Yapalim

Ozlem Cavkaytar

UYDU SEMPOZYUM

ABDiBRAHIM
ABDIi iBRAHIM

Oturum Bagkani: Solmaz
Celebi

Care Antibiyotik

Olmadiginda
Hasan Tezer

COCUK ENFEKSIYON

Oturum Baskanlari: Ateg

Oturum Baskanlar:
Namik Ozbek, Adalet
Meral Giines

Cocuklarda Vit B12
Yiiksekligi

Melike Sezgin Evim
Cocuklarda Vitamin

B12 Eksikligi
Hiseyin Gilen

Kahve Arasi

YENIDOGAN

Oturum Baskani:
Esin Kog

Avrupa RDS Klavuz

Onerileri
Eren Ozek

Ogle Yemegi

COCUK
IMMUNOLOJI

Sozel Bildiri - 1

Oturum Baskanlari:
Birsen Ugar, Nilgin
Kurucu
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14:30
15:30

15:30
16:00

16:00
17:00

17:00
18:00

Kara, Ayper Somer

Solunum Yolu
Enfeksiyonlarinda Hekimlik
Sanati

Ates Kara, Ayper Somer

COCUK GASTRO

Oturum Baskanlari:
Tanju Ozkan, Figen Cullu
Cokugras

Kalic1 Gluten Intoleransi
(Colyak Hastahgi)
Sema Aydogdu

Gluten Allerjisi, Gegici Gluten
intoleransi ve gliitensiz
Diyetin Komplikasyonlari
Fiigen Cullu Cokugras

COCUK ENFEKSIYON

Oturum Baskanlar:
Ibrahim Ildirim, Mustafa
Hacimustafaoglu

Rehberler Isiginda Alt
Solunum Yolu Enfeksiyonlari
Ayper Somer

COCUK GASTRO

Cocuklarda Sik Rastlanan
Fonksiyonel GIS Hastaliklar:

Oturum Baskanlari:
Fiigen Cullu Cokugras, Ragit
Vural Yagce1

Ust GIS GOR, Regurjitasyon
Yonetim ve Sagaltimi

Oturum Baskanlari:
Sebnem Kilig

IVIG Tedavisinin Dund,
Bugiinii ve Yarim
Elif Aydiner Karakog

COCUK ONKOLOJI

Oturum Baskanlari:
Betil Sevinir, Metin
Demirkaya

Cilt Bulgularindan
Taniya, Olgularla
Onkoloji

Nilglin Kurucu

Kahve Arasi

COCUK
KARDIYOLOJI

Cocuklarda Kazanilmis
Kalp Hastahklarinda
Guncellemeler

Oturum Bagkanlari:
Ergln Cil, Ozlem Bostan

Kawasaki Hastahig:
Birsen Ugar

Akut Romatizmal Ates
Fahrettin Uysal

COCUK NOROLOJi

Nobet Yakinmasi ile
Basvuran Cocuga
Yaklasim

Oturum Baskanlari:
Mehmet Okan, Coskun
Yarar

Nobetle Gelen Cocuga

Sozel Bildiri - 2

Oturum Baskanlari:
Esen Demir, Nursen
Giinaydin

Sozel Bildiri - 3

Oturum Baskanlari:
Haluk Cokugras, Ayse
Ayzit Kiling

Sozel Bildiri - 4

Oturum Baskanlari:
Mehtap Yazicioglu, Pinar
Gokmirza Ozdemir
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Omer Faruk Beser Yaklasim
Coskun Yarar

Alt GIS Kronik Konstipasyon

Funda Cetin Nobet ile Karisan Non-
epileptik Paroksismal
Olaylar
Kiirsat Bora Carman

Poster Alaninda

Gergeklestirilecektir. POSTER

BILDIRI -1

Cevdet Ozdemir - Glnnur
18:00 Deniz,
19:00 Zeynep Tamay - Figen Gulen,
Esin Kog - Ozlem Cavkaytar,
Eren Ozek - Mustafa Arga,
Pinar Uysal - Elif Aydiner
Karakog,
Ruhan Diisiinsel - Taylan Celik

10 Mart 2020, Sah

A Salonu B Salonu C Salonu

COCUK NEFROLOJi

Ruhan Diisiinsel Emeklilik
Oturumu

Oturum Baskanlari:
Osman Donmez, Ruhan
08:00 Diisiinsel
09:00
Hipertansiyon Tan1 ve
Tedavisi
Ferah S6nmez

Yenidogan’da Hipertansiyon
ve Guncel Tedavisi
Harika Alpay

COCUK NEFROLOJi COCUK ENDOKRIN

Oturum Baskanlari: Oturum Baskanlari:
Osman Donmez, Sevgi Mir Omer Tarim, Erdal Eren
09:00
10:00 Tipik ve Atipik Hemolitik Endokrin Bozucular
Uremik Sendrom (aHUS)
Ayirict Tam, Giincel Tedavi Etiyoloji
ve Yenilikler Emre Tasgilar
Pelin Ertan
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10:00
10:30

10:30
11:30

11:30
12:30

12:30
13:30

13:30
14:30

14:30

COCUK METABOLIZMA

Kalitsal Metabolik
Hastahklara Yaklasim

Oturum Baskanlari:
Halil Saglam, Sahin Erdol

Olgularla Metabolik Asidoza
Yaklasim
Turgay Coskun

Olgularla Kalitsal Metabolik
Epilepsilere Yaklasim
Serap Sivri

UYDU SEMPOZYUM

ABDiIBRAHIM

C

ABDIi iBRAHIM

Oturum Baskam:
Nihat Sapan

Oksurik Yonetiminde
Yenilik¢i Yaklasim
Ates Kara

UYDU SEMPOZYUM

&

GSK

Invaziv Meningokok B
Hastahigi ve Korunma
Nuran Salman

COCUK GASTRO

Sonuglar ve Onlemler
Zeynep Siklar

Kahve Arasi

COCUK
ENFEKSIYON

Oturum Baskanlar:
Ibrahim Ildirim, Solmaz
Celebi

Ates Tedavisi
Geleneksel ve Guncel
Tedavi Yaklasimlari

Taylan Celik
Periyodik Ates

Sendromlari
Benhur Sirvan Cetin

Ogle Yemegi

COCUK GOGUS

Sozel Bildiri - 5

Oturum Baskanlari:
Biilent Karadag, Zeynep
Siklar

Sozel Bildiri - 6
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15:30

15:30
16:00

16:00
17:00

17:00
18:00

18:00
19:00

Oturum Bagskanlari:
Turgut Ozeke, Tanju Ozkan

Bebek Beslenmesinde
Trendler ve Gergekler
Rasit Vural Yagc1

COCUK ROMATOLOJI

Oturum Baskanlari:
Osman Donmez, Sebnem Kilig

Eklem Agrisi ile Gelen Cocuk
Ozgur Kasapgopur

Dermatomiyozit
Betll Sozeri

COCUK ENDOKRIN

Oturum Baskanlari:
Halil Saglam, Zehra Aycan

Obezite

Etiyoloji ve Komplikasyonlar
Ayca Torel Erglr

Ayiricl1 Tam ve Tedavi
Zehra Aycan

Poster Alaminda
Gergeklestirilecektir. POSTER
BILDIRI -2

Rasit Vural Yagci - Omer Faruk
Beser,

Ferah Sénmez - Coskun Yarar,
Funda Cetin - Kiirsat Bora

Oturum Baskanlari:
Haluk Cokugras,
Abdulkadir Kogak

Kistik Fibroziste
Neredeyiz
Deniz Dogru

Bronsiolitis Obliterans
Biilent Karadag

Kahve Arasi

COCUK ALERJI

Oturum Baskanlari:
Yakup Canitez, Koray
Harmanci1

Probiyotiklerin
Alerjideki Yeri
Tugba Tuncel

Gunluk Hayatta
Anafilaksi Evde,
Okulda, Parkta,
Restoranda, Hastanede
Nihat Sapan

Oturum Baskanlari:
Emre Tascilar, Pelin
Ertan

Sozel Bildiri - 7

Oturum Baskanlari:
Sevgi Mir, Serap Sivri
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Carman,

Sema Aydogdu — Deniz Dogru,
Harika Alpay - Zehra Aycan,
Emre Tas¢ilar - Benhur Sirvan
Cetin

11 Mart 2020, Carsamba

A Salonu

08:30
09:00

Oturum Baskani:
Mehmet Okan

Basagrisi
Muhittin Bodur

Febril Konvulziyonlar
Rabia Tutunct Toker

09:00
10:00

10:00
10:30

Oturum Bagkanlari:
Nihat Sapan, Taner Ozgr

Medikal Arastirmalarda
Yapilan Biyoistatistik
Hatalan

10:30 Ilker Ercan

11:00

B Salonu C Salonu

HEMSIRELIK
POSTER OTURUMU
(PLAZMA BASINDA)

HEMSIRELIK
OTURUMU -1

Klinik Risk
Degerlendirme
Standartlari

Oturum Baskanu:
Nurcan Ozyazicioglu

Hemsirelik Bakiminda
Risk Ydnetimi
Ayse Biner

Ila¢ Yonetimi
Esin Karabag

Diisme Riski Ol¢ekleri
Gilsah Salihoglu

Kahve Arasi

HEMSIRELIK
OTURUMU -2

Kritik Hasta Gruplar:

Oturum Baskanlari:
Osman DOnmez, Fatma
Duzgin

Cocuklarda
Hipertansiyona
Hemsirelik Yaklasimi
Nuray Cigerdelen

Acil Serviste Kritik
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11:00
11:30

11:30
11:50

11:50
12:00

KONFERANS
ENFEKSIYON

Oturum Baskani:
Mustafa Hacimustafaoglu

Yeni Coronavirus 2020
Enfeksiyonlari-Giincel
Durum

Edanur Yesil

Akiler Tla¢ Kullanimi

Oturum Baskani: Nihat Sapan

Konusmaci: Fatih Cigek

KAPANIS

Hasta Bakim
Vildan Akalin Tiireyen

HEMSIRELIK
OTURUMU - 3

Saghk Hizmetlerinde
Hasta ve Calisan Odaklh
Hizmetler

Oturum Baskani:
Muazzez Altay

Saghkh Calhsma Yasami
Ferihan Dayanikli

Yogun Bakim Unitesi
(Transfiizyon
Hizmetleri)

Melek Mandact
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KONUSMA VE METIN OZETLERI
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MIKROPLASTIKLERIN GEVRE VE INSAN SAGLIGINA ETKILERI
Arzu TEKSOY

Bursa Uludag Universitesi, Mithendislik Fakiiltesi, Cevre Miihendisligi Bélimii

Glinimizde sucul ve karasal ortamlardaki ¢coplerin %60 ila 80'inin plastiklerden meydana geldidi ve her yil 4,8 ila
12,7 milyon ton plastik atigin yanlis yonetim nedeniyle denizlere ulastigi tahmin edilmektedir. Son zamanlarda
uzerinde 6nemle durulan mikroplastikler birincil ve ikincil kaynaklardan ortaya gikan 5 mm'den kuguk boyutlara
sahip plastik pargaciklar olarak tanimlanmaktadir. Uzun sure bozunmadan kalabilmeleri, gok kiiguk boyutlara,
ylksek ylizey/hacim oranlarina ve hiicre igerisine girebilme 6zelligine sahip olmalari nedeniyle gerek gevre
gerekse insan saghgi agisindan Onem arz etmektedirler. Mikroplastikler, blyik plastik parcalarin gesitli
nedenlerle degradasyonu sonucu gevresel ortamlara dolayli olarak girmelerinin yanisira endUstriyel proseslerde
ve kisisel bakim Urinlerinde kullanilan mikro boyuttaki polietilen (PE), polipropilen (PP) ve polistiren (PS) gibi
parcaciklari iceren atiksularin desarji ile dogrudan giris yapabilmektedirler. Konvansiyonel atik su aritma
tesislerinden aritimadan gegebilen birincil mikroplastikler pestisitleri, gesitli yag formlarini ve su kaynaklari iginde
bulunan toksik kimyasallari blinyelerinde toplayabilmeleri nedeniyle su ortamindan 1 milyon kat daha toksik

olabilmektedirler.

ilk defa planktonlarda gériilen mikroplastikler, daha sonra sucul sistemlerde sediment, su kolonu ve yiizey
tabakalarinda da tespit edilmistir. Deniz ortaminda 800'den fazla tirlin plastk deniz ¢dplerinden olumsuz
etkilendigi, insanlar tarafindan tliketilen kabuklular ve baliklar gibi canllarin ¢esitli dokularinda mikroplastik

birikimi oldugu belirlenmistir.

Su, hava ve toprak gibi gevresel ortamlar ile pek ¢ok gida maddesinde bulunabilen mikroplastikler, yutma, soluma
ve dermal temas yoluyla kolaylikla canli blnyesine girebilmektedir. Biyolojik sistemlerde oksidatif strese,
inflamatuar lezyonlara, akimilasyon veya ftranslokasyon ile toksisiteye neden olabilmektedir. Bagisiklik
sisteminin  sentetik parcaciklari giderememesi kronik iltihaplanma ve neoplazi riskini artirabilmektedir.
Mikroplastiklere adsorbe olmus kontaminantlar ve patojen mikroorganizmalarin dokulara tasinimi séz konusu
olmaktadir. Mikroplastik toksisitesi hakkindaki bilgiler hala sinirli olmakla birlikte maruz kalma konsantrasyonu,
partikil ozellikleri, adsorbe edilmis kontaminantlar, ilgili dokular ve bireysel duyarlilik gibi unsurlarin toksisiteyi

etkileyen onemli faktorler oldugu bilimmektedir.

Plastik dretiminin her gecen giin artarak devam etmesi mikroplastik olusumunun kontrol altina alinmasina engel
olmaktadir. Bu nedenle cevresel ortamlardaki mikroplastik variginin azaltiimasi icin atik y6netiminin ve
bertarafinin  dogru sekilde yapiimasi, mimkiin oldugunca plastk malzemelerin kullaniimamasi, atik
minimizasyonu konusunda tlketicinin bilinglendiriimesi gerekmektedir. Evsel ve endlstriyel atiksular igindeki

mikroplastikler alici ortama desarj ediimeden énce membran biyoreaktor, disk filtre gibi ileri aritma yontemleri ile




. Uludag Pediatri Kis Kongresi

giderilmelidir. insanlarin mikroplastiklere maruziyetinin engellemesi icin plastik ambalajli Griinlerin tiketimemesi,
plastik siselerdeki sularin igilmemesi, tek kullanimlik plastik malzemelerin ve mikroboncuklari igeren kisisel bakim

urdnlerinin kullaniimamasi gibi bir takim dnlemler alinmalidir.

Anahtar Kelimeler: Mikroplastikler, toksisite, cevresel etki, insan sagligi.
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ILAG ALERJISINDE BULGULAR, TANI VE YONETIM

Dr. Pinar Gokmirza Ozdemir
Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinolojisi ve Alerji Hastaliklari Bilim Dall
TANIM

llag reaksiyonlari (IR); hastaligin profilaksi, tani veya tedavisinde veya fizyolojik fonksiyonlarin modifikasyonunda
kullanilan dozlarda ilaca karg! gelisen zararli ve beklenilmeyen cevap olarak tanimlanir. ilag reaksiyonlari tip A ve
tip B olarak ikiye ayrilir. (Tablo 1). ilag alerjileri tip B reaksiyonlar iginde immin mekanizmalarla olugan
reaksiyonlardir.

Tablo 1. ilag reaksiyonlarinin siniflamasi

llag reaksiyonu Ornek
TipA:

llaglarin farmakolojik ézellikleri ve dozlari ile iliskili, ilaci yeterli doz ve siirede alan normal insanlarin

¢ogunda gortlebilen ve dnceden tahmin edilebilen reaksiyonlar

Asiri doz Asetaminofene bagli karaciger yetmezIigi

Yan etki Metilksantinlere bagl bulanti,basagrisi

Sekonder /indirekt etki Antibiyotiklere bagli gastrointestinal florada degisiklik

llag etkilegimi Eritromisine bagli teofilin/digoksin kan dlizeyinde artis
Tip B:

llaglarin farmakolojik dzelliklerine veya uygulandiklari doz ve siireye bagli olmayan, populasyonun

sadece duyarli olan kuguk bir kisminda gorilebilen ve dnceden tahmin edileyen reaksiyonlar

Intolerans 2 Aspirinin tek dozu ile kulak ¢inlamasi

IdiosinkraziP G6PD eksikligi olanlarda antioksidan ilaglara bagli anemi

Immiinolojik IR (allerji)  Beta laktam grubu antibiyotiklere bagl anafilaksi

G6PD: glukoz- 6- fosfat dehidrogenaz
2 terapotik dozun altindaki yanetki
b: flacin bilinen farmakolojik 6zelliklerine bagli olmayan ve immiin mekanizmalar ile olusmayan  reaksiyonlar

ILAG ALERJILERINDE KLINiK BULGULAR

Reaksiyonlar ilacin uygulanmasi ile semptomlarin ortaya ¢ikis zamanina gore erken ve geg tip olarak ikiye ayrilir.
Erken reaksiyonlar ilk 1 saat iginde ortaya gikan urtiker, ciltte yaygin kasinti ve yanma hissi, laringeal 6dem,
kardiyak aritmi ve sok gibi reaksiyonlardir. Geg reaksiyonlar; 1 saatten sonra ortaya ¢ikan, genellikle tip |
disindaki immin mekanizmalarla olugan ates, morbiliform rag, serum hastaligi, hemolitik anemi, trombositopeni,
vaskllit, eksfolyatif dermatit, Stevens-Johnson sendromu, interstisyel nefrit, eozinofili ile birlikte pulmoner
infiltrasyon, hipersensitivite vaskiliti, ilac atesi gibi reaksiyonlardir (Tablo 2).

Allerjik ilag reaksiyonlarinin onlari diger reaksiyonlardan ayirt etmeye yarayan bazi ézellikler vardir; 1-Tedavinin
ilk dozu sorunsuzdur 2-Sorumlu ilagla daha énceden karsilasilimadiysa tedavinin ilk birkag glininden sonra ortaya
cikar. 3-Sinirli sayida sendromla kisithdir.4-Toplumun kigiik bir kisminda goriiliir.5-Terapotik araligin cok
altindaki bir dozla olusur.6-Kan/doku eozinofilisi destekleyici bir bulgudur.7-Genellikle ilacin kesiimesi ile geriler.
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Tablo 2. Alerjik ilag reaksiyonlarinda klinik bulgular

e Sistemik reaksiyonlar

o Anaflaksi, ilacin tetikledigi ates, SLE ve diger otoimmiin reaksiyonlar, serum hastalig, Urtiker-anjioddem

e Organlara yonelik etkiler

e Dermatolojik:

o Alerjik kontakt dermatit, eksfolyatif dermatit, fiks ilag ertipsiyonu, morbiliform/makilopapiler dokintti

o Fotodermatit, Stevens-Johnson sendromu, toksik epidermal nekroliz, urtiker-anjioddem (sistemik
olmayan)

e Hematolojik:

o Eozinofili, hemolitik anemi, ndtropeni, trombositopeni,

e Pulmoner:

o Pulmoner infiltrasyon, fibrotik reaksiyonlar

o Hepatik:

o Hepatoselliiler, kolestatik

e Renal:

o  Glomerulonefrit, nefrotik sendrom, intertisyel nefrit

e Her zaman ilaclara bagh olmayan reaksiyonlar:

o  Eritema multiforme mindr ve major, eksfolyatif dermatit, vaskiilit

ILAG REAKSIYONLARINDA TANI

Oykii tanida en énemli basamaktir. Siipheli bir ilag reaksiyonu degerlendirilirken sorgulanmasi gereken noktalar
asagidaki sekilde dzetlenebilir:

1. Onceden ilag reaksiyonu dykiisii olup olmadigji; varsa bu reaksiyonun 6zellikleri ve tedavinin hangi
asamasinda olustugu

2. Reaksiyon sirasinda kullaniimakta olan ilaglar, kullanim streleri ve dozlari, bu ilaglarla 6nceki kargilasma
oykusu

3. Hastanin diger tibbi sorunlari

4. llag reaksiyonun klinik bulgulari ve bu bulgularin hangi ilaci igaret ettigi

5. llag reaksiyonu ile agiklanabilecek bir laboratuar anormalligi var midir?

6. ilag kesilince reaksiyon geriliyor mu?

Fizik muayene organlara spesifik ve sistemik bulgular agisindan ayrintili ve tam olarak yapiimalidir.
Reaksiyonlarin gogunda deri bulgulari oldugundan deri muayenesi blyik 6nem tasir. Klinik durumun her zaman
bir ilagla iliski olmayabilecegi de gbz dniinde tutulmalidir. Basta viral infeksiyonlar olmak tizere ayni klinik tabloyu
olusturabilecek diger sebepler de g6z dniinde tutulmalidir. Tantigin 6ykin(ln yanisira bazi tanisal testler de
gereklidir. Bu testlerden bazilari sistemik reaksiyon gelismesi agisindan risk tagimakta oldugu icin; konu ile ilgili
deneyimi olan alerji uzmani tarafindan ve acil reaksiyonlara aninda etkin ve dogru midahalenin yapilabilecegi
hastane sartlarinda ve hasta yakinindan yazili onam formu alindiktan sonra yapiimalidir. Tablo 3'de
reaksiyonlarin olusumunda sorumlu immiin mekanizmalara gore tanida yardimei olabilecek spesifik tanisal
testler 6zetlenmistir.
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Tablo 3. Gell ve Coombs siniflandirmasina gore allerjik reaksiyonlarin  mekanizmalari ve iligkili

olduklari testler

Deri prik testi

llag-lgE  kompleksi bazofil velveya mast | Intradermal test

| (erken) hiicresine baglanarak histamin ve inflamatuar RAST*

mediatorlerin salinmasina yolacar. Bazofil histamin salinim testi
llag provokasyon testi

Il (sitotoksik) | Spesifik IgG veya IgM antikorlari ilag-hapten Coombs testleri
baglanmis hiicreleri hedef alir.

Kompleman (C3, C4)

I (immn IgM velveya IgG kompleksinin Solubl antijenlere | Doku biyopsisi
kompleks) baglanmasi imminhistokimyasal testler
Yama testi
IV (geg) llag molekdillerinin T hiicrelerine sunulmasi Lenfosit proliferasyonu

Sitokinlerin 6lgtimii
llag provokasyon testi

KLINIK YAKLASIM VE TEDAVI

Yaklasimda ilk basamak reaksiyonun tipinin belirlenmesidir. Oyki, fizik muayene ve spesifik olmayan laboratuvar
testleri ile reaksiyonun tipi belirlenmelidir. Reaksiyonun imminolojk mekanizmalarla olustugu dustntllyorsa
muhtemel immiin mekanizmaya gore gerekli tanisal yaklasim (Ig E aracili erken reaksiyonlarda deri testleri,
hiicresel mekanizma ile olusan geg reaksiyonlarda yama testi gibi) gergeklestirilir . Eger degerlendirme sonuglari
ilag allerjisini destekliyorsa yaklagimda ilagtan sakinma, ya da hastanin klinik durumu nedeniyle ilacin
kullaniimasinin zorunlu oldugu durumlarda IgE aracili reaksiyonlar ve bazi IgE digi mekanizmalarla olusan
reaksiyonlarda immunolojik tolerans induksiyonu ile verilmesi dustnulebilir.

llag reaksiyonlarinda akut tedavi asagidaki sekilde 6zetlenebilir :

1. Sorumlu ilacin kesilmesi

2. Antihistaminik ilaglar (semptomlar gerektiriyorsa), dier semptomatik ve destek tedaviler
3. Anafilaktik reaksiyonlarin tedavisi igin epinefrin ve diger acil dnlemler

4. Agir reaksiyonlarda sistemik kortikosteroid ya da intraven6z immunglobulin uygulanmasi
5. Serum hastaliginda plazmaferez

Reaksiyonla ilgili akut tedavi yapildiktan sonra hastanin durumu hakkinda bilgilendirilmesi ve ¢apraz reaktivite de
gdz 6nine alinarak kaginmasi gereken ilaglarin yazil olarak kendisine verilmesi ve Uzerinde ilag allerjisi olduguna
dair kiinye tagimasinin saglanmasi gereklidir. ilag reaksiyonlarinin yaklasik yarisi énlenebilir karakterdedir. Bu
nedenle hekimlerin ilag recete ederken ilacin mutlak bir endikasyonu olup olmadigini degerlendirmesi, ilacin
farmakolojik 6zellikleri ve yol agabilecegi reaksiyonlarin tiirleri gibi konularda bilgi sahibi olmasi 6nemlidir.
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Atopik Dermatitte Tani ve Tedavi Onerileri ve Nemlendirici Segimi
Dog. Dr. Pinar UYSAL

Aydin Adnan Menderes Universitesi, Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Allerji immunoloji Bilim
Dal

Atopik dermatit, deride epidermal bariyer bozuklugu sonrasinda gelisen kronik kasintili enflamatuar bir hastaliktir.
Hastaligin immunopatogenezinde epidermal keratinosit baglantilarinda (tight junctions) hasarlanma, filaggrin
proteini ve seramid yapiminda azalma, derinin dermis tabakasinda lenfosit, mast hiicre ve bazofil hicre
aktivasyonunda artma gortllr. Hastalik yaygin cilt kuruluguna eglik eden kasinti ile seyreder. Atopik dermatit tipik
olarak bebeklik doneminde en sik da ug ile alti ay arasinda baslar. Lezyonlar egzemanin agirhigina gore akut,
subakut ve kronik seyirli olabilir. Atopik dermatit tutulumu erken ¢ocukluk déneminde yanaklarda, ekstremitelerin
ekstansor yulzlerinde gorulur. Bez bolgesi tutulmaz. Hastalik iki yasindan itibaren ekstremitelerin fleksor
ylzlerinde gérilmeye baglar, ergenlerde ve eriskinlerde el biledi ve ayak bileginde, ekstremite fleksor
bélgelerinde, bas boyun, gbvde Ust kisminda veya omuzlarda likenifiye ve kasintili plaklar seklinde gérdlir.
Hastaligin tani kriterlerinden en bilinenler Hanifin Rajka kriterleri ile ingiliz Calisma Grubu Tani Kriterleri (William'’s
kriterleri) dir. Hanifin Rajka kriterleri dért major ve 23 mindr kriterden olusur. Tani igin (¢ major ve mindr kriterin
bulunmasi gerekir. William'’s kriterleri bir temel bulgu ve bes mindr kriterden olusur, mutlaka olmasi kritere eslik
eden (g kriter olmasi ile tani konur. Hastaligin agiridi PO-SCORAD (patient-oriented severity scoring of atopic
dermatitis index) veya EASI (eczema area and severity index) gibi olcekler ile degerlendirilir. Ek olarak POEM,
TIS, SASSAD, IGA diger kullanilan &lgeklerdir. Hastaligin tedavisinde genel yaklagimlar egzema olan cildin
temizligi ve bakimi, alerjen ve tetikleyici faktorlerden (terleme gibi) uzak tutulmasidir. Deri bariyer fonksiyonunun
korunmasi igin derinin dizenli olarak nemlendiriimesi gerekmektedir. Nemlendiriciler yumusaticilar (emolyent),
nem tutucular (humektan) ve kapaticilari (okluzif) igermektedir. Yumusaticilar glikol, gliseril stearat ve sterol
icerirler ve dermis tabakasinda lipid igerigini arttirarak su tutulumunu saglarlar. Nem tutucular, gliserol, laktik asit,
ure gibi deriye su ¢ceken maddelerdir. Kapaticilar ise, vazelin ve diger mineral yaglardan olusur. Deri ylizeyinde
okllizyon yaparak derinin buharlagsma ile su kaybini azaltirlar. Seramid ve serbest yag asidi ve kolesterol iceren
yeni nemlendiriciler ile topikal kortikosteroid ihtiyacinin azaldi§i gosterilmistir. Siitgocuklugu déneminde
nemlendiricilerin iginde bulunan tre derinin irritasyonuna ve bobrek fonksiyon bozukluguna, propilen glikol ve
salisilik asit igeren drlnler sistemik toksisiteye neden olabilecegi igin dikkatli kullanilmalidir. Benzer sekilde,
lanolin ve metilizotiazolinon gibi maddelerin kontakt dermatit yapma riski bulunmasi nedeni ile iki yas altinda
kullaniimasi 6nerilmemektedir. Nemlendiriciler icinde bulunan yulaf ve yerfistiginin da hasarli deriden emilimi ile
besine karsl duyarlanmaya neden olabilecedi gosteriimistir. Atopik dermatitin en temel tedavilerinden digerleri
topikal kortikosteroidler ve kalsindrin inhibitérleridir. Bu tedaviler, lezyonlarin aktif déneminde veya proaktif tedavi
olarak remisyon donemlerinde kullanilir. Uzun dénemde gelisebilecek yan etkiler nedeni ile dikkatli kullanilmalar
gerekmektedir.
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GOCUKLARDA VITAMIN B12 EKSIKLIGI
Prof. Dr. Hiiseyin Giilen
Manisa Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji BD

Vitamin B12 eksikligi olan cocuklari degerlendirirken hangi gidalarin B12 igerdigini ve gidalarla alindiktan sonra

hicre igine gegip hangi metabolik reaksiyonlarda gorev aldigini bilmek gerekir.

Genel olarak B12 igeren gidalar hayvansal kdkenlidir ve su cimle bunu ¢ok iyi ifade etmektedir; “ Everything
that walks, swims or flies contains B12, but nothing that grows out of the ground contains B12”. Ancak
baz bitkisel kaynaklarda da érnegin soya ve spirulina (mavi-yesil alg)'da az miktar B12 bulundugu saptansa da
biyoyararlanimlari oldukga dusuktir. Gidalarin asiri 1siya maruz kalmasi, kaynatiimasi ve mikrodalgaya tutulmasi

da vitamin B12'nin %30-50'sinin kaybina yol agmaktadir.

Gidalarla alinan B12 midenin asit ortaminda pepsinin de etkisiyle serbest hale gecmekte ve burada tukurik
kaynakli haptokorrin tarafindan baglanarak ince barsagin Ust kisimlarina kadar gelmektedir. Burada alkali ortam
ve pankreatik enzimlerin de yardimiyla haptokorrinden ayrilarak mide parietal hiicrelerinden salinan intrensek
Faktor (IF) ile baglanarak terminal ileuma kadar gelmektedir. Serbest haldeki B12 bir miktar dil altindan da
absorbe olabilmektedir. Bu IF-B12 kompleksi daha sonra ince barsagin alt kisimlarinda IF-B12 reseptérii olan
Cubulin-Amnionless (CUB-AMN) reseptor kompleksine baglanarak barsak hiicresi igerisine alinmaktadir, bir
miktar serbest B12 de pasif diftizyonla barsak hiicresine gecebilmektedir. Daha sonra barsak hiicresinden kan
dolasimina aktarilan B12'nin %80'i haptokorrin’e baglanmakta kalan yaklasik %20’si ise Transkobalamin II' ye
badlanip tasinarak kullanilacagi hiicrelerde CD320 reseptdriine badlandiktan sonra endositoz ile hiicre icine
girmektedir. Fazlasi da karacigerde Transkobalamin II'e baglanarak depolanmaktadir. Yani aslinda plazmada
metabolik olarak aktif B12 toplam B12 ‘nin %20’lik kismini olusturmaktadir. Karacigerde depolanan B12'nin az bir
kismi daha sonra safra ile ince barsaga salinmakta ve enterohepatik dolagima girmektedir. Vitamin B12 eksikligi
genellikle alim eksikligi (B12 iceren gidalarin yeterli alinamamasi), emilimin bozulmasi ve kullanimin bozulmasi
sonucu olugmaktadir. B12 kaynaklari agirlikli hayvansal gidalar oldugundan bu gidalari az tiiketen veya
tiketmeyen kisilerde (vejeteryan, vegan, fakirlik vb.) eksiklik bulgulari ortaya ¢ikar. ikinci sik neden B12
malabsorbsiyonuna yol agan gesitli inflamatuar-infeksiydz barsak hastaliklari ve cerrahi girisimleridir. Konjenital
emilim bozukluklari (Imerslund-Grasbeck sendromu) ve hiicre ici metabolik bozukluklar daha nadir gérilmekle

birlikte daha agir klinik tablolara neden olurlar.

Tanida serum B12 6lgiimUniin duyarliidi ve 6zgulluga zayiftir. B12 eksikligi klinik ve laboratuvar bulgulari olan
hastalarin timiinde serum B12 dlizeyleri diisiik bulunmaz. Bu nedenle doku diizeyinde B12 eksikliginin hassas

gostergeleri olan metil malonik asit ve homosistein dizeyleri ile kombine edilmesi daha dogrudur.

B12 eksikligine bagh sik ve ¢arpici hematolojik bulgular saptanmaktadir ancak etkileri hematopoetik sistemle

sinirh degildir ve yas gruplarina 6zgl farkli nérolojik komplikasyonlar goriilebilir. Hematopoetik sistemdeki en
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dikkat gekici bulgu hticrelerin gekirdek ve stoplazmalarinda asenkron olgunlasma bozuklugu ve bunun periferik
yansimalarl olan makrositik anemi, trombositopeni ve I6kopeni gérilebilmesidir. infantil ve siit cocuklugu
déneminde en yaygin eksiklik nedeni annede B12 eksikligidir. Bu dénemdeki en belirgin semptomlar ise
néromotor gelismede bozukluk, biyime geriligi ve gesitli sitopenilerdir. Bu yas grubundaki eksikligin erken tani ve

tedavisi cok onemlidir, aksi takdirde uzun donemde entellektiiel performansda gerilik kaginilmazdir.

Tedavide hastanin yasi, klinik ve laboratuvar bulgularin siddeti ve eksiklige neden olan faktorlere bagl olarak
agizdan veya parenteral yoldan B12 verilmektedir. Konjenital defektlere badli olanlarda tedavi émur boyudur.

Folik asit kullanilacak hastalarda da mutlaka B12 yoninden inceleme yapilmis olmalidir.
Kaynaklar:

1- Ralph Green. Vitamin B12 deficiency from the perspective of a practicing hematologist. Blood.
2017;129(19):2603-2611

2- Vinod Devalia, Malcolm S. Hamilton, and Anne M. Molloy, on behalf of the British Committee for Standards in
Haematology. Guidelines for the diagnosis and treatment of cobalamin and folate disorders. British Journal of
Haematology, 2014, 166, 496-513

3- Ralph Green, Lindsay H. Allen, et al. Vitamin B12 deficiency. Nature Reviews | disease primers, 2017;3:1-

19.
4- Sally P. Stabler. Vitamin B12 Deficiency. N Engl J Med 2013;368:149-60. DOI:10.1056/NEJMcp1113996
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vitamins that are required for normal hematopoiesis and neurologic function. Vitamin B12 and folate deficiencies
are often considered together, although folate deficiency has become less common in individuals who are living in

developed countries and consuming a normal diet.

Richard Cabot, William Osler ve digerlerinin zeki klinik g6zlemleri, WiliamCastle’nin hastaligin tarihsel
incelemesinde glzel kaydedildigi gibi, iliskili sarilik, glossit ve miyeloneuropatinin klasik uglusu ile sendromik

hastaligin resmini daha keskin bir odak haline getirdi.

Coller, Kan'in 70. yilddnimuini kutlamak igin yaptidi yorumda,yazdi: “Hematolojide en dramatik ve en kapsamli
olayKan éncesi donemde Amerika Birlesik Devletleri Minot'du ve Murphy'nin 1926's1, pernisiyéz anemisi olan

hastalara karaciger beslemenin bu 6limctl bozuklugu tedavi edebilecegini bildirdi.

Bu dramatik atilim, hematolojik arastirmaya karsi muazzam bir uyariciydi. “Karacigerdeki aktif ilkke arayisi,
sonugta B12 vitamini olarak bilinen bilesigi tanimlamak ve Uretmek igin Big Pharma doneminde ortaya gikan

zararli anemiyi“ tedavi etmeyi "mimkdn kildi.

B12 fizyolojisinin ve karmasik asimilasyon mekanizmasinin agiklanmasi, B12 eksikliginin sayisiz nedeninin

oldugunu agikga ortaya koydu.

B12 Vitamini Eksikligi: Hematolojik Perspektif, Ge¢mis ve BuginSiklikla géze carpan hematolojik belirtiler
nedeniyleB12 eksikligi, blyik Olcide hematoloji alani iginde kaldi.Ancak, her zamankinden daha hassas
yontemlervitaminin ince derecelerde eksikligi, B12 eksikliginin etkilerinin hematopoietik sistemle sinirli olmadigt,

genellikle nérolojik komplikasyonlar tarafindan gélgede birakildidi ve bazen tamamen yok oldudu ortaya gikt.

Folat eksikligi aneminin Gtesindeki etkilerle iligkili oldugu gibi, B12 eksikligi de belki de B12 eksikliginde ortaya
clkan homosistein (Hcy) birikimine atfedilebilen néral tip defekti riski artisi, bilissel bozukluk, osteopeni ve

vaskuler tikayici hastalik da dahil olmak Uzere hematolojik olmayan komplikasyonlarla iligkili olabilir.

Buna ragmen, yerlesik B12 eksikliginin en belirgin belirtileri kan ve kemik iligini etkiler ve makrositik ve
megaloblastik aneminin 6nde gelen nedenidir. Sonugta B12 eksikligi stiphesi olan veya dogrulanmis hastalarin

klinik tani ve yénetiminin én ve merkezinde olan sahadaki (pratik) hematologdur.

Normal fizyolojinin ve hastaliktaki bozulmalarinin anlasiimasi, B12 eksikliginin nedenlerinin ve tezahdrlerinin
anlasiimasinda kilit bir faktérdir. Belirli bir B12 eksikligi vakasinda klinik ézellikler, tipik “ders kitabi” resminden,

dikkatsizce basa ¢ikabilen strekli dedisen cesitli atipik sunumlardan herhangi birine kadar degisebilir.
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B12 eksikliginin patobiyolojisiBir yetigkinde, toplam viicut B12 deposu 3 ila 5 mg'dir ve 6nerilen gtnluk alim
miktari (RDI) 2.4 mg'dir. B12'nin dogal gida kaynaklari hayvansal kdkenli gidalarla sinirlidir. Sonug olarak,
Ozellikle kiltiir, yoksulluk veya mahkumiyet yoluyla B12'de eksik olan veya yetersiz olan diyetlere dayanan
vejetaryen veya vegan popilasyonlar arasinda siklikla kritik miktarda yetersiz olan bir mikrobesindir. Biliyer
B12'nin enterohepatik reabsorpsiyon yoluyla verimli bir sekilde korunmasi olmasaydi, semptomatik B12 eksikligi

veganlar arasinda daha sik ortaya ¢ikacaktir.

B12'yi biyolojik olarak kullanilabilir hale getirmek, badirsak gegisi sirasinda korumak ve daha sonra hucresel alim
icin degerli vitamini emmek ve tutmak i¢in karmasik mekanizmalar mevcuttur (Sekil 1). B12'nin insanlarda sadece
2 biyokimyasal reaksiyon icin gerekli kofaktor olmasi dikkat gekicidir, ancak B12 eksikliginin etkileri sadece derin
degil gok yonli ve degiskendir. Genis tezahlr spektrumunun birkag olasi nedeni, genis genetik varyasyon

kategorileri ve edinilmis komorbiditeler icine girer.

Yetersiz alim veya malabsorpsiyon nedeniyle vitaminlerin diyet kaynaklarindan yetersiz tutulmasindan
kaynaklanan B12 depolarinin tikenmesi sonunda bir eksiklik durumuna yol acar.Belirli bir eksiklik esigine
ulagildiginda, B12 arzi, vitamin gerektiren biyokimyasal yollari desteklemek igin yetersiz hale gelir ve bu da

hiicrelerin fonksiyonel ve sonugta yapisal bitinliginin bozulmasina yol agar.

Hucre ici B12 asimilasyonu ve islenmesini iceren dogustan gelen hatalari barindiran bireylerde ortaya ¢ikan
B12'ye bagli yollarin altta yatan herhangi bir bozuklugunun olmamasi, B12 eksikliginin ciddiyetinin ana belirleyicisi
ve megaloblastik anemiye yol acip agmayacagi, demiyelinizan nérolojik hastalik olup olmadigr B12 emiliminin
normal fizyolojik ekseninin kaldirimasi vardir.Normal B12 emilimi, intrinsik faktérin saglam gastrik Uretimini ve

terminal ileumdaki B12-intrinsik faktor kompleksi igin ¢alisan bir cubam reseptoriini gerekdirir.

B12 ve folat kooperatifleri araciligiyla siki sikiya baghdirtek karbon metabolizmasindaki roller ve her iki vitaminin
eksikliginde gorilen hematolojik komplikasyonlar ayirt edilemez. Her ikisi de, hiicre dongustnin S fazinin
uzamasina neden olan ve olgunlasma durmasina neden olan bozulmus DNA sentezinden kaynaklanir.Hcre
dongusunin uzamasi, DNA replikasyon catalinin gecikmis gogl ve iplikten sentezlenen DNA fragmanlarinin

gecikmeli baglanmasi ile iligkilidir.

Megaloblastiarda DNA replikasyonunun gecikmesi, deoksidridinin deoksimidin'e folata bagli donlstiminin
basarisiz olmasindan kaynaklanir. Biriken deoksiliridin frifosfat timidin 5-trifosfat yerine biraz karisik DNA
polimeraz enzimi ile DNA'ya baglanir. DNA'daki U-A uyumsuzluklarinin eksizyon-onariminin normal siireci,
sirekli timidin 5-trifosfat eksikligi nedeniyle basarisiz olur. Kusurlu DNA onariminin tekrarlayan yinelemeleri

sonugta DNA iplik kopmalarina, fragmantasyona ve apoptotik hiicre 6lumine yol acar.

Bu biyokimyasal lezyonlarin morfolojik gériiniimleri, kemik iliginde ve sitoplazmada senkron olgunlasma eksikligi

olan normalden daha biyUk kirmizi hiicre dncullerinden olusan kemik iliginde megaloblastik degisiklikler olarak
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gorlur (Sekil 2). Daha olgun hemoglobinize formlar (izerinde bazofilik eritroblastlarin bir baskisi vardir ve bu da

bir olgunlagsma durmasi gériinima olusturur.

Miyeloid-eritroid orani dliser ve hatta tersine ddnebilir,hem olgunlasma durmasi hem de grandilositik hipoplazinin
neden oldugu belirgin eritroid hiperplazi dereceleri nedeniyle. Grandlosit dncillerindeki megaloblastik ozellikler,
dev metamiyelosit ve biylk at nali bigimli gekirdekler iceren bant formlarindan olusur (Sekil 2). Megaloblastik
megakaryositler anormal derecede biiyiik ve polilobasyonlu ¢ekirdeklerde, bazen miistakil loblarda ve sitoplazmik

granilasyon olmadan gorilebilir.

Tdm megaloblastik anemiler benzer klinik ozellikler gosterir. Yokazot okside maruz kaldiktan sonra meydana
gelen gibi ani hizlanma, anemi yavas gelisir ve anemi oldukca derin olana kadar zayiflik, carpinti, yorgunluk, bas
donmesi ve nefes darligi gibi semptomlar ortaya ¢ikmayabilir, ¢linkii telafi edici kardiyopulmoner degisiklikler
doku hipoksisini azaltir. Hemolizin neden oldugu sarilik ile siddetli solgunlugun erimesi kendine 6zgt bir limon

sarisi cilt rengi Uretir.

Olusan tim kan elemanlari etkisiz megaloblastik hematopoezden etkilenir, ancak eritrositler, blylk oval
makrositler ve belirgin anizopoikilositoz ile hem boyut hem de sekil olarak en belirgin degisiklikleri gosterir.Genel
olarak, anemi derecesi, kirmizi hiicre morfolojik degisikliklerinin siddetine karsilik gelir. Hematokrit% 20
dustiginde, kanda megaloblastlar gérilebilir. Splenektomize hastalarda veya ¢élyak hastaliinda ve orak hiicre
anemisinde oldugu gibi fonksiyonel asplenizm mevcut oldugunda .megaloblastik aneminin morfolojik 6zellikleri

bilyik dlcude abartilabilir veya dolasan megaloblastlar ve tuhaf kirmizi hiicre morfolojisi olabilir.

Anemi makrositiktir (ortalama korpiiskiiler hacim 100-150 fl veya daha fazla); hafif makrositoz, megaloblastik bir
strecin ilk kaniti olabilir, ancak kirmizi hiicrelerin uzun 6marllligu nedeniyle, eski normositik kirmizi hiicrelerle
meydana geldigi icin ortalama korpuskiler hacimde kademeli bir degisim vardir. Anizositoz daha belirgin hale

gelir ve kirmizi hiicre endekslerindeki en erken 6lgilebilir degisiklik, kirmizi hiicre dagilim genigliginde bir artistir.

Nétrofiller, tipik olarak 3 ila 5 lobun Gtesinde, ¢ekirdeklerinin hipersegmentasyonunu gosterir ve 6 veya daha fazla
lob igerebilir.Hipersegmente nétrofiller, megaloblastozun erken bir belirtisidir.ve tedaviden sonra giinlerce
strebilir. Bununla birlikte, nétrofilhipersegmentasyon hafif B12 eksikliginin hassas bir gdstergesi gibi
gorinmemektedir. Lokopeni ve trombositopeni mevcut olabilir, ancak nadiren klinik sorunlara neden olur.

Trombositopenik trombotik trombositopenik purpura ile karistirilabildiginde siddetli olabilir.

Trombosit Gretimi, etkisiz trombopoezi yansitan megakaryosit kiitlesinden (29) beklenenin% 10'una indirilir ve
trombositler fonksiyonel olarak anormal olabilir (30).Sitogenetik degisiklikler, meydana geldiklerinde spesifik
degildir ve uzun ve kirik kromozomlar gésterir, genellikle tedaviden sonraki 2 giin i¢inde duzeltilen degisiklikler,

ancak bazi anormallikler aylarca kalabilir (21,31)
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Tema ve Bl12-folat bagindaki varyasyonlarBelirli bir kiside B12 eksikliginin 6zel tezahurlerini belirleyen sey,
bazilar anlagilan, bazilari olmayan cesitli faktérlere baglidir.Belirli bir hastada klinik sunumu neyin etkiledigine
dair iki agik 6rnek, gelisme hizi ve eksikligin ciddiyet derecesidir. B12'nin emiliminin tehlikeye girme derecesi,
kismi veya tam veya emilimin tamamen kaldirilip kaldiriimadigi veya sadece gida B12'nin zayif biyoyararlanimiyla

ilgili olup olmadigr da onemlidir.

B12 emilimi, asimilasyon, hiicresel metabolizma ve vitaminin plazma taginimini iceren kompleks repertuarinda
yer alan genlerdeki polimorfik farkliliklarin (Sekil 1) B12 eksikligini gelistirme duyarliidini etkiledigi bilinmektedir
(32,33). Bu genetik faktorlerin B12 eksikligindeki hastalik fenotipini de etkileyip etkileyemeyecegdi su anda iyi
anlagiimamistir. Bir bireyin B12 eksikligine yatkinliginda rol oynayabilecek bir bagka faktdr, gastrointestinal

mikrobiyomlarinin bilesimidir.

Bazi mikrobiyotalar, vitaminlerin biyoyararlanimini etkileyebilecek ve ayni zamanda B12 analoglarinin
uretilmesine yol agabilen B12'yi pargalayabilir (34). B12 analoglari plazma ve dokularda (35) tanimlanmistir ve
B12 eksikliginin bazi belirtilerinin olasi bir nedeni olarak cagriimistir (36).Konak mikrobiyal etkilesimler de

otoimm(in gastritte pernisiydz anemiye yol agan olasi bir baglangig faktori olarak gésterilmistir.

Onerilen bu mekanizmada, kronik Helicobacter pylori enfeksiyonu, H1K1 ATPaz'in molekiiler taklitiyle, Fas'a
bagimli bir mekanizma (37) yoluyla CD41 T hicrelerini igeren ve mide mukozasinin tahrip olmasina yol agan bir
konakg! bagisiklik tepkisi uyandirabilir (38,39). .Besin-besin etkilesimlerinin B12 eksikliginin tezahurlerinde rol
oynadigi bilinmektedir. Bunlardan en iyi bilineni, tipik olarak B12 eksikliginde g6rilen makrositozu maskeleyebilen

eslik eden demir eksikligidir. Ayni sey a- veya b-talasemi ézelligi gibi diger mikrositik bozukluklar igin de gegerlidir.

Onemli bir B12 besin etkilesimi folattir. B12 eksikliginde, metilen-tetrahidrofolatin rejenerasyonu igin normal folat
doéngusinln bozulmasi s6z konusudur, bu da DNA replikasyonu icin timidin sentezini strdiirmek icin gereken
formdur. Folat, metilenin sentaz reaksiyonunda tetrahidrofolata donustiirtiimesi igin gerekli oldugu igin metilfolat
(42) olarak etkili bir sekilde yakalanir(Sekil 3). Metilfolatin yakalanmasi fonksiyonel folat eksikligi durumu
olusturur. B12 eksikligi olan bir hastaya folik asit veriimesi, folik asidin dihidrofolata ve daha sonra tetrahidrofolata

indirgenmesiyle bu blogu aralikli olarak atlayabilir, bdylece anemiyi kismen veya gegici olarak hafifletebilir.

Aneminin hafifletiimesi, altta yatan B12 eksikligini maskeler ve B12 yoksunlugundan kaynaklanan nérolojik
hasarin durmadan devam etmesini saglar.Erken literatirde pernisiydz anemili hastalara verilen glinde 1 mg'
asan folik asit miktarlarinin zararli sonuglarla dolu olduguna dair iyi tanimlanmis kanitiar bulunmaktadir (3,8). Her
ne kadar ilk basta hastaliin hematolojik 6zelliklerini iyilestirmekle birlikte, nérolojik semptomlarda gegici iyilesme
olsa da, folik asidin strekli uygulanmasi nérolojik komplikasyonlari hizlandiracak veya siddetlendirecektir,

genellikle daha sonra aneminin tekrarlamasiyla da iliskilidir(8,43).
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Bu gozlemlerle baglantili olarak, B12 eksikligi olan hastalarda norolojik ve hematolojik belirtiler arasindaki
ayrismanin (6) yani sira anemi derecesi ile nérolojik tutulumun siddeti arasinda ters bir korelasyon oldugu
bildirilmektedir (44,45). Bu iliskinin sadece veya baskin olarak nérolojik belirtileri olan hastalarda daha yiksek
serum folat konsantrasyonlari ile iligkili olabilecegine dair bazi kanitlar vardir (44). Daha yakin zamanlarda ve
noral tlip defekt gebeliklerini azaltmak icin tasarlanan ulusal folik asit takviye programlarinin ardindan meydana
gelen, uzun serum popiilasyon galismalarindan, yiksek serum folat seviyeleri ile iligkili olan digtik serum B12
seviyeleri olan bireylerin énemli élciide daha yliksek metilmalonik asit (MMA) ve Hcy seviyeleri olduguna dair
birkag rapor vardir ve distik B12 olan ancak yiiksek serum folati olmayanlara gére biligsel diisis gosterme ve

hemoglobin konsantrasyonlari diistik olma ihtimali daha yuksektir (46-48)

Ayrica, dustk serum B12 ve yiksek serum folati olan bireylerde, serum folati yliksek oldugunda, dolagimdaki
aktif B12'nin belirgin bir sekilde tikendigini g6steren holotranskobalamin (holoTC) seviyeleri dismusttir (48).Folik
asit takviyesi verilmeden dnce ve sonra duglk B12 seviyeleri olan hastalarda anemi prevalansinin degismedigine
dair bir rapor, gida takviyesinin B12 eksikliginin hematolojik komplikasyonlarinin maskelenmesinde bir artisa
neden olabilecegi dnerisine karsi oldugunu savunmaktadir (49).Bununla birlikte, B12 eksikligi olan kisilerde folatin
herhangi bir zararli etkisi varsa, bu sadece 6nerilen guivenli Ust siniri agan miktarda folat kuyusu tliketen kisilerde

meydana gelebilir (8).
B12 eksikliginin nedenleri

Eksiklige yol agan B12 tilkenmesinin gesitli nedenleri ve degdisen derecelerde siddeti vardir (Tablo 1). Hematolojik
B12 eksikliginin nedenlerini genellikle ve siklikla megaloblastik anemiye veya agik nérolojik komplikasyonlara yol
acanlara ve yapmayanlara ayirmak uygundur (3,50). Agirhgi B12 eksikliginin hafif kategorisinden ayiran 6zellikler
Tablo 2'de 6zetlenmistir. Ayrilma patofizyolojik hususlara ve olusan eksikligin siddet derecesine dayanmaktadir.
Siddetli olarak listelenen nedenler genellikle, IF ve Cubam reseptérinii iceren terminal ileumdan B12 emilimi igin
fizyolojik yolun bir yonini bozan hastalik siireclerini igerir. Tanisi konulmamis veya tedavi edilmezse, bu kosullar
sonugta hematolojik veya norolojik veya her ikisi de B12 eksikliginin klinik 6zelliklerini gosteren B12'nin tlikenme

seviyesine ilerler. Bu B12 eksikligi kategorisinin drnegi pernisiydx anemidir.

Bu hastaligin yavas evrimi, otoimmin sirecin, mide B12 deposunun yetersiz tikenmesine yol acan gastrik
parietal hiicrelerde IF (retimini devre digi birakma oranini yansitir. Gastrektomi, IF (retiminin ortadan
kaldiriimasini taklit eder, ancak cerrahi ani ile. ileal hastalik durumunda cerrahi rezeksiyona benzer zamansal
dlsunceler uygulanir. Kullanim sikligina ve slresine ve B12 rezervlerinin durumuna bagl olarak B12'nin azot

oksit ile kimyasal olarak inaktivasyonu durumunda ,eksiklik aniden veya sinsi olarak gelisebilir (22,23).

Hafif B12 eksikliginin nedenleri ise asagidakileri icerir:desteklenmeyen veganlar arasinda veya daha az 6lgiide
vejetaryenler arasinda elde edilen dogal diyet B12'yi biyolojik olarak kullanilabilir hale getirme yeteneginin veya

birincil diyet B12 eksikliginin bozulmasi (51).Nielsen ve arkadaslarinin (12) incelemesinde tartisildigi ve Sekil I'de
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gosterildigi gibi normal stiregleri bozan gesitli kosullar vardir, burada gida B12, fizyolojik i¢sel faktdr-kilbam
reseptdr yolundan emilim igin biyolojik olarak kullanilabilir hale getirilir (Tablo 1).Diyet B12'yi biyoyararlanabilecek
hale getiren mekanizmalarin bozulmasi, yeterli gastrik asit retiminin basarisiziigini icerir ve peptik sindirimin
proteolitik aktivitesini bozar (52). Sindirim slrecindeki benzer bir basarisizlik, Ust ince bairsakta tiikirik
haptocorrinden (HC) B12'nin salinmasi kronik pankreas hastali§i (53) durumunda bikarbonat ve tripsin Uretimi
eksikligi nedeniyle de bozulur (54).

B12 eksikliginin, balik tenyasi ile istila, Dipillobothrium latum gibi eksiklik derecesinin ve dolayisiyla klinik
siddetinin dnemli 6lglide degisebilecedi gibi, her iki kategoriye de uygun olmayan daha az yaygin nedenleri vardir
(55).

B12 eksikliginin teshisilki patofizyolojik sireg, ortaya ¢ikan anemiye katkida bulunurB12 eksikliginden.
Megaloblastik eritroid dnctillerinin intrameddiller apoptozunun neden oldugu etkisiz eritropoezise ek olarak (20),
uretilen eritrositler, kirmizi hucre hayatta kalmasinin kisalmasina yol agan anormal kirmizi hicre membran
proteinleri ile iligkili sertligi arttirmigtir (56,57). Ortaya ¢ikan hemoliz, kirmizi hlicre dmriinde% 30 ila% 50 azalma
ile iligkilidir. Plazma bilirubin, serum laktik dehidrojenaz (LDH) (59) gibi LDH-1'in LDH-2 (zerinde baskin oldugu
sekilde artar (58).Ancak serum AST dizeyleri genellikle normaldir (61). Serum eritropoietin seviyelerinde bir artis
var, ancak artis nispetenbenzer siddette diger anemilere kiyasla mitevazidir (62). Etkisiz eritropoezden
kaynaklanan bir diger 6zellik, demir kullaniminda bir blok olup, artmis serum demir ve ferritin seviyelerine neden
olur (63), ancak muhtemelen hemolizle iligkili ylksek ¢dzlnebilir serum transferrin reseptor seviyeleri ile (64).

LDH'deki artisa karsilik olarak, artan grandlosit cirosunun neden oldugu serum muramidazda bir artis olabilir (65).

Serum B12 seviyeleriB12 eksikligi icin siklikla birinci basamak tarama testi olarak kullaniimasina ragmen,
izolasyonda kullanilan serum B12 élglimi, B12 eksikliginin glvenilir bir sekilde saptanmasi igin genellikle zayif bir
duyarlihga ve 6zgulluge sahiptir (4,5).Dlstik serum B12 seviyesi her zaman B12 eksikligini gdstermez vereferans
aralii icindeki bir serum B12 her zaman normalligi ifade etmez. B12 eksikligi olan tim hastalarda serum B12'nin
dustik olmamasinin birka¢ nedeni vardir. Kismen, bu, B12'nin 2 ana plazma B12 baglayici protein tzerindeki
dagiimi ile ilgilidir. Normal olarak, dolagimdaki B12'nin ana fraksiyonu (% 70 ila% 90), hiicrelere derhal
verilemeyen HC'ye baglanir.Diger% 10 ila% 30, fonksiyonel B12 tagima proteini olan transkobalamine (TC)
baglidir. Sonug olarak, HC'ye bagli fraksiyon seviyeleri korunursa, TC'ye bagli 6nemli fraksiyonun duslk
seviyelerine ragmen toplam serum B12 seviyesi normal referans arali§i icinde kalabilir. Bunun asiri bir 6rnegi,
yiiksek HC diizeyleri olan altta yatan miyeloproliferatif bir hastaligi olan normal serum B12 seviyelerine sahip B12
eksikligi olan bir hastada gérulir (66). B12 vitamini dlizeyi diglk olan hastalarin yaklasik% 50'sinde biyokimyasal
belirteglerin, MMA ve Hcy diizeylerinin normal oldugu ve bu hastalarin B12 replasman tedavisine hematolojik

veya norolojik cevabi bulunmadig, diistik B12 degderlerinin yanhs oldugu distintldi olumlu sonuglar (67).

Serum B12 diizeyleri, katalitik dongiist sirasinda metiyonin sentazinin aktif bélgesinde kimyasal olarak inaktive

olan azot okside maruz kalmanin sonucu olarak fonksiyonel B12 eksikliginde genellikle normaldir (68). Serum
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B12 diizeyleri de TC eksikliginde ve dogustan gelen kobalamin metabolizmasi hatalarinda normaldir (69).
Tersine, serum B12 seviyeleri vejetaryenlerdeki (70) normal doku B12 varliginda, askorbik asit (71)
megadozlarini alan deneklerde, kalitsal “benign” HC eksikliginde (72,73) ve 6nemli oranda folat eksikliginden

kaynaklanan megaloblastik anemili hastalarda distik olabilir (% 30) (4).

Serum holoTCHC'ye bagli B12, toplam plazma B12'nin% 70 ila% 90'ini igerir, ancak hiicresel uygulama igin
kullanilamaz. TC'nin kritik plazma B12 baglayici proteini olmasi, kalitsal TC eksikliginin ciddi hematolojik ve
norolojik sekeller ve tedavi edilmezse 6limcul sonug ile iliskili olmasi gerceginin altini gizer (oysa) HC eksikliginin
morbid bir sonucu yoktur (73). Teorik olarak, "aktif B12" (75) olarak da adlandirilan plazma B12'nin (holoTC)
TC'ye bagl fraksiyonunun 6lgliml, toplam plazmanin sadece% 10 ila% 30'unu olusturmasina ragmen,
fonksiyonel B12 durumunu degerlendirmek icin daha uygun olmalidir. B12. HoloTC 6lgtiimi, B12 durumunun
klinik degerlendirmesi igin, tek basina (3,76,77) veya MMA ve Hcy (78-80) metabolitlerinin dlgimi olan veya
olmayan toplam serum B12 ile kombinasyon halinde kullaniimaktadir. Ek olarak, holoTC seviyeleri ayrica B12

absorbtif kapasitesini de yansitir (81).

Serum veya plazma MMA ve HcyBunlar, 2 B12'ye bagli reaksiyonlarin substratlari olduklari igin,yiksek MMA ve
Hcy seviyeleri doku B12 eksikliginin hassas gostergeleridir. B12 eksikligi olan hastalarin% 90'Inda seviyeleri
yuksektir ve serum B12'nin normalin altina diismesinden 6nce artar (4,5). Klinik B12 eksikliginin en kéti kaniti
olsa ve serum B12 seviyeleri distik olmasa bile, yliksek MMA ve Hcy seviyeleri, B12 eksikliginin potansiyel
olarak belirgin bir duruma ilerleyebilen subklinik altta yatan bir durumun hassas biyobelirtecleri olarak kabul
edilebilir. ince kalabilen, genellikle sadece nérolojik (84) veya daha cogkulu olabilen eslik eden klinik
komplikasyonlarinda eksiklik (3,85,86). MMA oélglimleri plazma veya serum uzerinde gergeklestirilebilirken, Hcy
en iyi plazmada olglllr, ¢lnkl pihtilasmis bir kan numunesindeki Hecy'nin hlicresel salimi Hey seviyelerini
degistirebilir (87,88).

Yiksek plazma MMA ve / veya yiksek Hcy, bdbrek fonksiyon bozuklugu olmayan hastalarda B12 eksikliginin
veya kobalamin isleme enzimlerinde kalitsal bir kusurun géstergeleridir (4,13,14,89).2'den MMA élcimU hem
daha hassas hem de daha spesifiktir ve yiiksek MMA, B12 tedavisinden sonra bile birka¢ giin devam edecektir.
MMA yiikselmesi, folat ve piridoksin eksikliklerinin yani sira hipotiroidizmde de artis gosteren Hcy seviyelerinden
farkli olarak sadece B12 eksikliginde gorilir (4).Bununla birlikte, bazi bagirsak mikroplari, MMA'nIn bir 6nciisi
olan propionatl sentezler ve gastrointestinal cerrahiyi takiben kor dongllerde oldudu gibi ince bagirsakta
bakteriyel asiri blyime oldugunda, mikrobiyal tlrevli MMA, plazma MMA'daki yiukselmelere katkida bulunabilir
(5,90).Bu metabolitlerin élglimii B12 eksikligi icin poplilasyon taramasinda kullanilabilmesine ragmen, plazma
MMA'nin izole edilmis bir ylikselmesinin bulunmasi bu teshisi desteklemek igin herhangi bir yardimei élglimiin
veya B12'nin uygulanmasina terapdtik cevap olmamasi durumunda klinik olarak atfedilebilir B12 eksikliginin kanuti
olarak kabul edilmemeli, (90,91).
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B12 emilimi ve intrinsik faktér antikorlarinin analizleri:Schilling testi eskimis oldugundan, B12 emilimini élgmek iin
rutin klinik kullanimda onaylanmig bir test yoktur. Dogrulanmig bir B12 emilim testinin olmamasi, B12 eksikliginin
nedeni olarak pernisiydz aneminin dogru teshisini ve B12 malabsorpsiyonunun tlim nedenleriyle ilgili klinik
arastirmalari engeller (92). Umut vaat eden olasi bir test olan Cobasorb testi, radyoaktif olarak etiketlenmemis
kobalaminin oral yoldan verilmesinden sonra holoTC'deki degisikligin él¢timesine dayanir (82,93,94)Hizlandirici
kutle kullanilarak alternatif bir yaklagim tanimlanmigtiroral olarak uygulanan bir [14C] -siyanocobalamin dozunu
takiben kandaki 14C'yi 6igmek igin spektrometri (95).B12 emilimi igin herhangi bir testin olmamasi durumunda,
pernisiydz aneminin kesin tanisi problemlidir ve dolasimdaki antikorlarin intrinsik faktore ve gastrik parietal
hiicrelere gésterilmesine baglidir. igsel faktére karsi antikorlar, yonlendirildikleri igsel faktor molekiilii Gizerindeki
epitopa gore degisen 2 tipte olabilir. Teghis amagli olarak, B12 baglanma bélgesine karsi yonlendirilen “bloke
edici” tip dlgulir, ¢linkl bu tip sadece pernisiydz anemi igin oldukga spesifik degildir, ayni zamanda hastalarin%
70'inde bulunan tlrlerdir (96).Paryetal hicrelere antikorlar, ancak hastalarin% 90'iInda mevcutpernisiyoz anemi,

basit atrofik gastritte ve otoimmiin tiroid hastaliginda ortaya ¢ikabilecedinden daha az spesifiktir (97).

B12 eksikliginin dnlenmesi ve tedavisiB12 eksikliginin dnlenmesine iligkin olarak, Tip Gida ve Beslenme Kurulu,
gunlik 2.4 mg'da yetiskinler igin RDI'yi tanimlamistir, ancak 51 yas ve Ustl bireylerin B12 veya B12 ile takviye
edilmis gidalar tliketerek bu miktarin gogunu aldiklari uyarisi ile ek (8) igeren. Bu siriici, yasllarda gastrik
disfonksiyonun neden oldugu gida B12 malabsorpsiyonunun ylksek prevalansi dikkate alinarak eklenir.Mimkiin
olan en disik MMA seviyesinin optimal refah ile tutarli oldugu varsayilarak, saglikli bireylerde serum MMA
konsantrasyonlarinin bir nadir seviyeye indigi gercegi ile kanitlandigi gibi, nifusun biyik bir bélimi glivencesiz
B12 dengesi durumunda bulunabilir. Glinde 4 ila 7 mg B12 (98).

Bu bulgunun olasi sonuglarindan biri, daha az B12 tliketen bireylerin, B12 tekrarlanma durumlarini daha da
tehlikeye dislrecek herhangi bir kosul gelistirmeleri durumunda dar bir glvenlik payina sahip
olabilmeleridir.Fizyolojik B12 emilimi igin fizyolojik intrinsik faktér — cubam yolunun saglam olmasi kosuluyla,
gunlik 10 mg veya daha fazla B12 takviyesi, B12 eksikligini 6nlemek veya atrofik de dahil olmak lizere gastrik
disfonksiyonun neden oldugu gida B12 malabsorpsiyonu nedeniyle B12 malabsorpsiyonu nedeniyle bireylerde
yeterli B12 durumunu korumak igin yeterli olacaktir. gastrit veya proton pompa inhibitérleri gibi asit Gretimini
bozan ilaglarin kronik kullanimi (12,50).Tanimlanan RDI, ayakta durmaksizin, pernisiyéz anemisi olan veya
fizyolojik intrinsik faktdr cubam emilim yolunu kesintiye ugratan herhangi bir baska durumun ek Tip Enstitiisi

tavsiyesinden yararlanamayacagini kabul etmek énemlidir.

Dustik taban ¢izgisi B vitamini durumu ile yliksek riskli kisilerde B12 igeren Hey disiriici vitamin takviyeleri
kullanan prospektif girisimsel calismalarin yavasladigini belirtmek gerekir.bilissel dlstis ve serebral atrofi (99).
Folik asit takviyesi sonrasi donemde (100) B12 vitamini eksikliginin hiperhomosisteineminin baskin degistirilebilir
nedeni oldugu dlstinlildiginde, B12 yeterliliginin sirdrilmesinin dnemli oldugu ve bunun ilerleyen yasla giderek

daha alakali hale geldigi sonucuna varmak mantikldir.
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Dogrulanmig B12 eksikliginin tedavisi ile ilgili, iyi tanimlanmigdetaylari hala gegerli olan kilavuz ilkeler
aciklanmistir (50.101).Bazi énemli ilkelerin vurgulanmasi gerekmektedir. Eksikligin nedeni bilinmedigi veya geri
dondtrlilemezse, tedavi dmir boyu olmalidir.Genel olarak, tedavi sekli ve dozu ilk olarak i¢sel faktdre bagli yolun
saglam olup olmamasina baghdir. Saglam degilse, secenekler 1000 mg B12 kas i¢i enjeksiyon arasinda
yatmaktadir.(ABD'de siyanokobalamin; Avrupa'da hidroksokobalamin)1 ila 2 hafta boyunca her giin verilir ve
ardindan haftalik enjeksiyonlar yapilirbir ay boyunca durduktan sonra ayda bir kez stiresiz olarak inceltildi.
Sadece; her B12 dozunun% 10'u korunur.Enjekte edilen B12'ye alternatif, yliksek doz oral B12'dir. Oral bir B12
dozunun% 1 ila% 4'U, ig faktore bagli yol kaldirildiginda bile pasif olarak emilir (102).

Sonug olarak, ge¢miste (103) basariyla kullanilan B12 ile oral replasman tedavisi, kolaylik ve maliyet nedeniyle
tekrar modaya (104) doniismistir. Bununla birlikte, cogu durumda, B12 eksikligi olan bir hastayi, 6zellikle
yaslilarda, uygunluk konusunda fitizlikle, bakim igin oral yola gegmeden 6nce parenteral enjeksiyon yoluyla
“doldurmak” intiyatli olacaktir. B12'nin pasif emilim yolu tim mukozal ylzeyler i¢in gegerli oldugundan, B12'nin
onaylanmig dilalti ve burun ici formllasyonlari da mevcuttur. Zaman zaman pernisiy6z anemisi olan hastalarin
onerilen tedavi planinin tim nérolojik semptomlarini hafifletmek igin yeterli olmadigini ve bu nedenle sik sik B12
enjeksiyonlarini kilavuzlarda 6nerilenden daha sik talep ettigini veya hatta tedavi edebilecegini belirtmek gerekir.
B12 replasmani icin bu belirgin artan gereksinim icin biyolojik bir temel bilinmemektedir, ancak fazla B12 alimiyla

iliskili olumsuz etkiler bildirilmediginden, bu uygulamaya karsi tavsiyede bulunmak igin higbir neden yoktur (8).

Sonug“Eski” bir hastalik olarak gérulse de, yeni bilgiler strekli olarakB12 eksikligi, etkilerinin genis dizisi ve tan
yontemleri hakkinda tahakkuk.B12 eksikligi dncelikle hematopoietik sistemi etkiler, ancak etkileri diger dokulara
ve organlara, dzellikle de sinir sistemine uzanir. Klinik tablolarin spektrumu genistir, bu nedenle tani énce yliksek
bir sliphe endeksine ve daha sonra uygun testlerin mantikli uygulanmasina baghdir.B12 eksikligi basit replasman
tedavisine uygun oldugundan,tani kritiktir. B12 eksikligi ile ilgili olasi zararli etkileri de dahil olmak lizere hala bazi
sorular cevaplanmamistirB12 durumu diistik olanlarda yiiksek folat seviyeleri, 6zelliklenérolojik hasara saygi. B12
eksikliginin ekspresyonunun degiskenligi hakkinda daha iyi bilgi saglayabilecek diger yeni arastirma alanlari

arasinda genetik analiz ve mikrobiyomun etkileri yer alir.

Up to date:

Deniz yosunu B12 vitamini kaynagi degildir, ancak Japon gorbalarinda kullanilan bazi yenilebilir algler bir miktar

B12 vitamini igerebilir [3].

Ulusal Saglik Enstitileri'nden (NIH) B12 Vitamini Diyet Bilgi Sayfasinda aciklandigi gibi, 6nerilen glinlik B12
vitamini alimi, gen¢ bebeklerde ginde 0.4 mcg ila yetiskinlerde glinde 2.4 mcg arasinda degisir, hamilelik

sirasinda biraz daha yiiksek gereksinimler, ve laktasyon [4]. Tipik vejetaryen olmayan bir diyet yeterli B12 vitamini
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icerir, ancak vegan veya kati vejetaryen diyet tipik olarak yeterli miktarda B12 vitamini icermez ve takviye
edilmelidir [5].

Bu takviyeler tipik olarak B12 vitamini, metilkobalamin, hidroksokobalamin, adenosilkobalamin veya
siyanokobalamin olarak etiketlenir (belirli Uretim streclerinde siyantr eklenir, ancak toksisite eklemez). B12
vitamini, multivitaminlerde ve B kompleks vitaminlerinde de bulunur. Tim bu vitamin formlari B12 vitamini

sa@lamada etkilidir.

B12 vitamininin toplam vlcut depolari 2 ila 5 mg arasindadir, bunun yaklasik yarisi karacigerde depolanir. B12

vitamini alimi veya emilimi durursa, eksiklik tipik olarak en az bir ila iki yil, bazen daha uzun gelismez.
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Vitamin B12 absorption and cellular uptake
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Vitamin B12 from food is released in the stomach and binds to salivary haptocorrin. Vitamin B12 is released from
haptocorrin in the small intestine by pancreatic proteases and is then able to bind intrinsic factor (IF). The IF-vitamin
B12 complex binds to the cubam receptor (Cubilin [Cub]-amnionless [Amn]) in the terminal ileum, followed by
internalization and release into the circulation where it is bound by transcobalamins (TC). TC delivers vitamin B12 to
the cellular TC receptor (also called CD320). Intracellularly, vitamin B12 is reduced and converted to
adenosylcobalamin (in mitochendria) and methylcobalamin (in the cytosol). Refer to UpToDate for additional
information about causes of vitamin B12 deficiency and the aspects of absorption with which they interfere.

HC: haptocorrin; IF: intrinsic factor; CoA: coenzyme A; THF: tetrahydrofolate; Cub: cubilin; Amn: amnionless; MRP1: multidrug
resistance protein 1; TC: transcobalamin.

Republished with permission of the American Society of Hematology, from: Green R. Vitamin B12 deficiency from the perspective of
a practicing hematolegist. Blood 2017; 129(19):2603; permission conveyed through Coepyright Clearance Center, Inc. Copyright ©
2017,
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Roles of vitamin B12 and folate in the methionine cyde, folate cyde, and DNA synthesis
showing the methyl folate "trap"

Methionine cycle

S-adenosyl-
methionine
CH3 (5AM)
Methyl transferase ATP Folic acid  Folate cycle
NADPH* + H+
S-adenosyl-homocysteine {SAH) Methionine NADP+ MADPH+ + H+ DHER
DHFR e
AHCY Adenosine DNA
hydrolase = synthesis

B12 Tetrahydrofolate (THF) Tl

pdsancee Homocysteine
SHMT
Thymidine ——— DNA
MethyleneTHF TS
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MTHER Deoxyuriding
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Guanine

FormylTHF » DNA, RNA

The roles of vitamin B12 and folate in the methionine cycle, folate cycle, and DNA synthesis are shown. The key
intersection of vitamin B12 and folate occurs at the methionine synthase (MS) reaction {shown at the left

edge between the yellow and blue panels) in which the one-carbon methyl group of methyl-tetrahydrofolate
(methylTHF) is transferred to homocysteine to form methionine. Vitamin B12 {as methylcobalamin) acts as a cofactor
for this reaction. Tetrahydrofolate regains a one-carbon methylene group through the serine-
hydroxymethyltransferase (SHMT) reaction, and the resulting methylenetetrahydrofolate (methyleneTHF) is essential
for conversion of deoxyuridine to thymidine in the thymidylate synthase (TS) reaction, which is rate-limiting for DNA
synthesis. In vitamin B12 deficiency, folate becomes trapped as methylTHF {the methyl folate "trap"). Administration
of folic acid can temporarily overcome this block through formation of tetrahydrofolate (THF). The other product of
the MS reaction is the essential amino acid methionine, which becomes adenosylated and serves as a universal methyl
donor in numerous methyltransferase reactions. The product S-adenosyl-homocysteine (SAH) undergoes reversible
hydrolysis, completing the methionine {or remethylation) cycle. The alternative pathway for Hcy disposal, which
involves transsulfuration and requires vitamin B6, is not shown.

SAM: S-adenosyl-methionine; ATP: adenosine triphosphate; SAH: S-adenosyl-homocysteine; NADP*: NAD phosphate;
NADPH™: reduced NAD phosphate; H™: proton; DHFR: dihydrofolate reductase; AHCY hydrolase: adenosyl-homocysteing
hydrolase; MS: methionine synthase; B12: Vitamin B12; THF: tetrahydrofolate; SHMT: serine hydroxymethyltransferase; TS:
thymidylate synthase; MethylTHF: methylene THF; MTHFR: methylene tetrahydrofolate reductase.

Republished with permission of the American Society of Hematology, from: Green R. Vitamin B12 deficiericy from the perspective of
a practicing hematologist, Blood 2017; 129(12):2603; permission conveyed through Copyright Clearance Center, Inc. Copyright ©
2017,
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Gocuklarda Colyak Digi Gluten Duyarlihg
Prof. Dr. Fligen Cullu Cokugras
istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiltesi

Cocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme B.D.

Non-Golyak Gluten Duyarliligi (NCGD) Célyak hastaligi (GH) ve bugday alerjisi (BA) olmayan olgularda, gluten
iceren gidalarin alimi ile iligkili intestinal ve ekstraintestinal semptomlarin ortaya ¢ikmasi ile karakterize bir
tablodur. CH, gluten alimi ile ortaya gikan, anti doku transglutaminaz 2 (anti-tTG-2) ve endomisyum antikor'a
(EMA) karsi otoantikorlarin spesifik oldugu kronik immiin aracili ince barsak enteropatisidir. BA bugday
proteinlerine kargi imminolojik bir reaksiyondur. BA patogenezinde bugday spesifik Ig E antikorlari esas roll
oynamaktadir. NCGD, ¢élyak spesifik antikorlarin ve klasik ¢dlyak villus atrofisinin ve HLA degisikliginin olmamasi
durumunda, gluten alimi ile semptomlarin ortaya ¢iktigi tablodur. Daha ¢ok bayanlarda ve addlesan yasta

gOralir.

Bugdaya karsi negatif immunoallerjik testlerin, negatif CH serolgjisinin (anti-EMA ve anti-tTG) olmasi, normal
duodenal histopatoloji varligi, glutensiz diyet baslanmasi ile sikayetlerin gerilemesi ve tekrar diyete sokuldugunda

yakinmalarin tekrarlamasi NCGD'de spesifiktir.

NCGD semptomlari gastrodzofageal reflii hastaligi ya da enflamatuvar bagirsak hastaligi semptomlarina
benzerdir. Bunlar arasinda retrosternal yanma, karin agrisi, siskinlik, ishal, kabizlik, digkilama aliskanhiginda
degisiklik gibi gastrointestinal semptomlarin yaninda bas agrisi, kas ve eklem agrilari, yorgunluk, el ve ayaklarda
karincalanma ya da kegelesme hissi, egzema, dokint, anksiyete gibi ekstra-intestinal semptomlar da bulunur.
Diger yandan NCGD’nin klasik prezentasyonu irritabl barsak sendromu semptomlari benzeridir. Karin agrisi,
siskinlik, barsak aliskanli§inda degisiklik (diyare veya kabiz), bas agris, bulanti, eklem ve kas agrilari, dermatit,
depresyon ve anemi gibi sistemik tablolari kapsar. Son dekadda yapilan birgok ¢alisma, NCGD ile néropsikiyatrik

hastaliklarin iligkili oldugu gortimektedir.

NCGD tanisi icin CH ya da BA icin yapilan testler negatif olmali, semptomlar gluten tiiketimi ile ortaya ¢ikmali ve
gluten kisith diyet ile iyilesme gozlenmelidir. Tani icin bireylerde EMA ve anti-tTG antikorlari nega-tif olmalidir ve

ince barsak biyopsisinde patolojik mukoza degisikligi olmamalidir.

Gluten kisttli diyet suan NCGD icin dnerilen tek tedavidir. Gluten tliketimi semptomlari arttirmasina ve gluten
kisitl diyet ile semptomlarda belirgin gerileme olmasina ragmen tedavi edilmeyen NCGD olgularinda hangi

komlplikasyonlarin ortaya ¢iktig! bilinmemektedir.
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Prof. Dr. Birsen Ugar
KAWASAKI HASTALIGI

Kawasaki hastaligi (KH), cogunlukla infantlarda ve kuglk gocuklarda gérilen, akut, etiyolojisi bilinmeyen,
orta capll arterleri tutan bir vaskilittir. ik kez 1967 yilinda Dr. Tomisaku Kawasaki tarafindan Japonya'da
tanimlanmis ve bagslangicta “mukokitandz lenf nodu sendromu” olarak adlandiriimistir. Giiniimiizde, hastaligin
Amerika, Avrupa ve Asya'da tim irklardaki cocuklarda hem endemik, hem de epidemik formlarda gorulebildigi
bilinmektedir. Kawasaki hastaligi, ates, bilateral eksudatif olmayan konjunktivit, dudaklar ve agiz mukozasinda
eritem, ekstremite bulgulari, dokintl ve servikal lenfadenopati ile karakterizedir. Tedavi edilmeyen gocuklarin
yaklasik %15-%25'inde koroner arterlerde (KA) anevrizmalar veya ektazi gelisir ve miyokard infarkttisti (M), ani
0lim veya iskemik kalp hastaligina yol agabilir.

Epidemiyoloji

Hastalarin %76's1 5 yasin altindadir. Erkeklerde kizlardan daha sik gérdltir (erkek/kiz orani yaklasik 1.5-
1.7:1). Japon gocuklarda belirgin olarak daha prevalandir. Japonya'da 2012 yilindaki yillik insidans <5 yas
100.000 gocukta 264.8'dir. A.B.D.’de insidans <5 yas 100.000 ¢ocukta ~25 olup insidans Asya ve Pasifik Adalari
kokenlilerde en yiiksek (30.3/ 5 yas alti 100.000 gocukta), beyazlarda en disuktir (12/ 5 yas alti 100.000
gocukta). Hastallk siklikla kis ve ilkbahar aylarinda gorilir. Koroner anevrizma olusumu orani kiguk sut
cocuklarinda en yiiksek orandadir ve siklikla inkomplet klinik bulgularla gelirler. Sekiz yasin lizerindeki ¢ocuklarda
da koroner tutulum orani ylksek olup geg tani konulmasi ile iliskili olabilecegi bildiriimektedir.

Japonya'da Kawasaki hastaliginin rekirrens orani yaklasik %3 ve pozitif aile 6ykusi olan olgularin orani
yaklasik %1’dir. Kawasaki hastaligi olgularinin kardesleri, normal Japon poptlasyonuna gére 10 kat artmis riske
sahiptir; bunlarin yaklasik %50'si ilk olgunun baslangicindan itibaren 10 giin icinde geligir. Ikizlerde gériilme riski
genel popiilasyondan yaklasik 100 kat fazladir. Bu veriler Kawasaki hastaliginin olusumunda genetik yatkinhigin
roli oldugunu dlstindirmektedir. Cocukluklarinda Kawasaki hastaligi gecirmis olan ebeveynlerin ¢ocuklarinda
Kawasaki hastaliginin rapor edilmesi de genetik faktorlerin katkisini desteklemektedir.

Genetik

Aile linkage calismalari ve genom ¢apinda iliski calismalari 6 gende veya gen bélgesinde tek niikleotid
polimorfizmlerini isaret etmistir: FcyR2a, caspase 3 (CASP3), human leukocyte antigen class Il, B-cell lymphoid
kinase (BLK), inositol 1,4,5-trisphosphate kinase-C (ITPKC) ve CD40. Transforming growth factor (TGF)-p sinyal
yolundaki genlerdeki varyantlar (TGFB2, TGFSR2, and SMAD3) Avrupa kdkenli hastalarda anevrizma
formasyonu igin artmis risk ile iligkili bulunmustur.

Etiyoloji ve Patogenez

Onciiliik eden solunum yolu hastaligi ve hali sampuanlari ile temas dykiisii gibi daha énce etiyolojide
suclanan ajanlar ile KH arasindaki iliski destek gérmemistir. KH ile iligkili oldugu éne siriilen diger faktorler
ekzema, nemlendirici cihaz kullanimi ve bir su kitlesinin yakininda ikamet etmektir. Hastaligin ¢ok kiiglk
cocuklari hedef almasi, ézellikle kis/bahar aylarinda gériimesi ve yilda 3 kez epidemik siklus gdstermesi gibi
epidemiyolojik 6zellikleri infeksiydz bir sebebi diistindirmektedir. Bazi arastirmalar sonucunda (st solunum
yolundan giren yeni bir RNA virusu ile infeksiyon suglanmaktadir. Bronsiyal epitelyal hiicrelerde ve viicuttaki diger
birgok hiicre tiplerinde intrasitoplazmik inkllizyon cisimciklerinin RNA igerdigi ve KH ajani ile iligkili olabilecegi
bildirilmistir. Diger yandan, KH’nin mevsimsel 6zelligini troposferik riizgar paternleri ile iliskilendiren diger bazi
galismalar transport edilen bir ajanin genetik olarak duyarli gocuklar tarafindan solunmasi halinde KH'nin
immunolojik kaskadinin tetiklendigini dne stirmektedir.

Onceki calismalar bir siiper antijen tarafindan tetiklenen immiin yanit ile ilgili kanitlar saglamakla beraber
sonraki calismalarkonvansiyonel bir antijene standart bir yaniti desteklemistir. Yiiksek aktive, dolasan nétrofil
sayis! ve interlokin (IL)-1, IL-6 ve timér nekroze edici faktor (TNF) yollarinin aktivasyonunu gdsteren bulgular,
dogal immin sistemin aktivasyonunun erken bir olay oldugunu gdstermektedir. Adaptif immun yanit galismalari,
proinflamatuvar ve regulator T hiicrelerinin atesin baslamasindan sonraki ilk haftada dolasimda bulunabilecegini
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gostermistir. Hastaligin kendiliginden sinirlanma 6zelligi ile birlikte diiguk rekirrens orani, KH ajani ile gelecekteki
karsilagmalara kars! koruyucu olan T- ve B-hiicre belleginin olustugunu dlistndrdr.

Patoloji

Atesin baslangicindan sonraki ilk 10 gun icinde basta koroner arterler olmak iizere orta ¢apl muskuler
arterleri tutan jeneralize mikrovaskilit gelisir. iliak, femoral, aksiller ve renal arterler gibi diger arterler daha az
siklikla tutulabilir. KH arteriyopatisi birbiriyle baglantili 3 sureg ile karakterizedir: (1) senkronize bir notrofilik
proliferasyondan olusan ve atesin baslangicindan itibaren ilk 2 hafta i¢inde tamamlanan bir nekrotizan arterittir.
Kendi kendini sinirlayan bir slregtir ve arteriyel duvarl anventisyaya kadar progresif seklide tahrip ederek
anevrizmalara sebep olur; (2) asenkronize lenfosit, plazma hiicresi ve eozinofillerin, daha az diizeyde de
makrofajlarin infiltrasyonu ile karakterize, atesin baslangicindan itibaren 2 hafta iginde baslayan fakat hastalarin
az bir kisminda aylar ya da yillar siren subakut/kronik bir vaskiilittir; (3) ilk 2 haftada baslayan ve aylar ya da
yillarca devam eden, progresif arteriyel stenoza sebep olma potansiyeli olan, medial diiz kas hucresi kdkenli
miyofibroblastik bir stire¢ ile karakterize luminal miyofibroblastik proliferasyondur (LMP).

Akut fazda 1VIG tedavisi almayan olgularin %15-%25'inde koroner arter anevrizmalari geliir. Siklikla
major koroner arterlerin proksimal segmentlerinde gelisir ve fuziform, sakkiler, silindirik veya teshih
gorinimunde tipleri goralr.

Akut fazda, atriyoventrikiler ileti sistemi, miyokard, perikard ve endokardin (mitral ve aort kapaklar)
inflamasyonundan olusan pankardit gelisir.

Aktive olmus koagulasyona egilimli damar endoteli, anevrizma igerisinde kan akiminin yavaglamasi,
anevrizma girisinde anormal vaskuler duvar stresi ile birlikte artmis trombosit sayisi ve aktivitesinin de katkisi ile
genellikle 6-8 hafta civarinda Mi gelisebilir. Daha ge¢ dénemlerde gelisen miyokard iskemisi veya infarktiisii ise
akut tromboza veya koroner arterlerde iyilesme ve fibrozis gelisimi nedeniyle olusan progresif koroner arter
stenozuna bagli olabilir.

Tani

Spesifik tanisal bir test ya da patognomonik klinik bulgusunun olmamasi nedeniyle tanida yardimci
olacak, epidemiyolojik olgu tanimlamalarindan elde edilen klinik kriterler olusturulmustur (Tablo I). Hastalarda
gorllen diger klinik ve laboratuvar bulgulari da siklikla tanida yardimcidir (Tablo I1).

Tablo I. Klasik Kawasaki Hastaligi Tani Kriterleri

o Kawasaki hastaligi tanisi, 25 giin slren ates (>39-40°C ve remittan) ile birlikte asagida belirtilen 5 ana
bulgudan en az 4’inln bulunmasi halinde konulur (Sekil 1).

e >4 ana kriter varliginda, ézellikle el ve ayaklarda kizariklik ve sislik varsa Kawasaki hastaligi tanisi,
atesin 4. gUnunde konulabilir. KH'l birgok hastay! tedavi etmis olan deneyimli klinisyenler nadir
vakalarda 3 glinlik ates ile de tani koyabilirler.

Dudaklarda eritem ve catlama, cilek dili ve/veya oral ve faringeal mukozada eritem

Bilateral bulber konjunktivit (eksudatif olmayan)

Dékinti: makulopapiler, diffiiz eritroderma veya eritroderma benzeri

El ve ayaklarda akut fazda eritem ve dem velveya subakut fazda periungual deskuamasyon
Servikal lenfadenopati (=1.5 cm gapinda), genellikle unilateral

arwdE

Dikkatli bir dyki, hastalik sirasinda =1 klinik bulgunun oldugunu fakat bagvuru anindan dnce
dlzeldigini ortaya gikarabilir.
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Klasik KH'nin tim klinik bulgularinin olmadidi hastalar siklikla inkomplet KH yonlnden
degerlendirilirler (Sekil 2). Koroner arter anormallikleri tespit edilirse, KH tanisi gogu durumda dogrulanmis
olarak kabul edilir.

Laboratuvar testleri tipik olarak akut fazda, normal veya hafif yliksek beyaz kiire sayis lile beraber nétrofil
hakimiyetini ve CRP ve eritrosit sedimentasyon hizi gibi akut faz reaktanlarinin ytiksekligini gosterir. Dustk
serum sodyum, ve alblmin dlzeyleri, yiksek serum karaciger enzimleri ve steril piylri bulunabilir. Ates
ylkseldikten sonra ikinci haftada trombositoz yaygindir.

Tablo Il. Diger Klinik Bulgular

Kardiyovaskdler
Miyokardit, perikardit, kapak yetersizligi, sok
Koroner arter anormallikleri
Orta capta non-koroner arter anevrizmalari
Periferal gangren
Aort koku geniglemesi
Respiratuvar
Toraks radyograminda peribronsiyal ve interstisyel infiltrasyonlar
Pulmoner nodiiller
Kas-iskelet sistemi
Artrit, artralji (sinoviyal sivida pleositoz)
Gastrointestinal
Diyare, kusma, karin agrisi
Hepatit, sarilik
Safra kesesi hidropsu
Pankreatit
Sinir sistemi
Asirt irritabilite
Aseptik menenijit (beyin-omurilik sivisinin pleositozu)
Fasiyal sinir paralizisi
Sensorindral isitme kaybi
Genitodriner
Uretrit/meatit, hidrosel
Diger

Diaper bélgesinde deskuamasyon
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Retrofaringeal flegmon
Yarik lamba muayenesinde anterior Uveit

BCG skarinda eritem ve endirasyon

LMCA

'fneurysm
7

aneurysm _ ¥

Sekil 1. Klasik Kawasaki hastaliginin klinik bulgularr*

A. Dokiintli: Makulopapiler, diffiz eritroderma veya erittma multiforme benzeri. B. Konjunktivit: Bilateral
eksudasiz bulbar konjunktivit. C. Oral degisiklikler: Dudaklarda eritem ve catlaklar, cilek dili, oral ve faringeal
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mukozada eritem. D ve E. Palmar ve plantar eritem: Genellikle sislikle beraberdir, subakut fazda periungual
deskuamasyon ile diizelir. F. Servikal adenopati: Genellikle Unilateral, ¢capi =1.5 cm. G. Koroner arter
anevrizmalari: Sol ventrikiil ¢ikis yolu MRI'da nonoklizif trombUstin oldugu dev bir sa§ koroner arter (RCA)
anevrizmasi (sari ok) ve dev bir sol ana koroner arter (LMCA) anevrizmasi. H. Periferal arter anevrizmalari:
Aksiller, subklavian, iliyak ve femoral arterlerde anevrizmalarin (sari oklar) gortildigi MRI gértntileri.

*McCrindle BW, Rowley AH, Newburger JW, Burns JC, Bolger AF, Gewitz M, Baker AL, Jackson MA, Takahashi
M, Shah PB, Kobayashi T, Wu MH, Saji TT, Pahl E. Diagnosis, Treatment, and Long-Term Management of
Kawasaki Disease: A Scientific Statement for Health Professionals From the American Heart
Association. Circulation. 2017 Apr 25;135(17):927-e999.

Ayirici Tani

Kawasaki hastaligi ile benzer bulgular gosteren hastaliklar uygun kultir ¢aligmalari ve laboratuvar
testleri ile ayirt edilmelidir (Tablo Ill). Eksudatif konjunktivit, eksudatif farenjit, oral Ulserasyonlar, splenomegali ve
vezikUlobiilloz veya petesiyal dokuntller baska bir taniy1 akla getirmelidir. Kizamik Kawasaki hastaligina gok
benzer ve asisiz her infant ve cocukta goz dniine alinmalidir. Kawasaki hastaligi ilman olmayan iklimlerde birgok
respiratuvar viruslarin yaygin oldugu kis ve ilkbahar aylarinda daha sik gorulir ve KH olan bir gocukta
respiratuvar bir viral patojen ile es zamanli infeksiyon da olabilir; KH'nin klasik bulgularini gésteren bir ¢ocukta
respiratuvar sinsitial virus, metapnémovirus, koronaviruslar, parainfluenza viruslari veya influenza viruslari gibi
respiratuvar viruslarin saptanmasi KH tanisini ekarte ettirmez.

Tablo lll. Kawasaki Hastaliginin Ayirici Tanisi

Kizamik
Diger viral infeksiyonlar (adenovirus, enterovirus gibi)
Stafilokoksik ve streptokoksik toksin-aracili hastaliklar (kizil ve toksik sok sendromu gibi)
llag hipersensitivite reaksiyonlari (Stevens-Johnson sendromu gibi)
Sistemik baslangicli juvenil idiyopatik artrit
Epidemiyolojik risk faktorii olanlarda:
Rocky Dagi benekli atesi veya riketsiyal infeksiyonlar

Leptospirozis

inkomplet (Atipik) Kawasaki Hastalig

Tani kriterlerini tam olarak saglamayan bazi hastalar, ekokardiyografik olarak koroner arter
anormalliklerinin gosterilmesine dayanilarak “atipik” ya da tercihen ‘inkomplet” Kawasaki hastaligi olarak tani
almigtir. Uzun siren agiklanamayan atesi olan ve Kawasaki hastaliginin ana klinik bulgularindan herhangi birini
gosteren tim cocuklarda KH g6z 6ntinde bulundurulmalidir (Sekil 2) ve bu hastalarda ekokardiyografi (EKO) ile
KA anevrizmalari tespit edilirse taninin onaylandigi distinilebilir. Oysa KA dilatasyonu genellikle hastaligin ilk
haftasindan sonraya kadar ekokardiyografik olarak belirlenemez.

Ozellikle 6 ayliktan kiigiik olan ve gz veya oral mukoza degisiklikleri olmayan inkomplet Kawasaki
hastalarinda tanida 6nemli gecikmeler yaganabilir. inkomplet Kawasaki en siklikla kiigiik siit cocuklarinda gériilir
ve KA anormalliklerinin gelismesi agisindan 6nemli riske sahip olan sit ¢ocuklarinda tek klinik bulgu uzun stiren
ates olabilir ya da atesle birlikte miphem veya kisa siren klinik bulgular gérlebilir. Taninin atlanmasi ciddi
sonuglara yol agacagindan ve erken intravendz immiinoglobulin (IVIG) tedavisinin etkinlik ve givenilirliginin



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=McCrindle%20BW%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Rowley%20AH%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Newburger%20JW%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Burns%20JC%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bolger%20AF%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Gewitz%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Baker%20AL%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Jackson%20MA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Takahashi%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Takahashi%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Shah%20PB%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Kobayashi%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Wu%20MH%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Saji%20TT%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Pahl%20E%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28356445
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28356445
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yuksek olmasindan dolay! tedaviye baglama kararinin verilmesinde tim kriterlerin saglanmasini beklemek yerine
diger klinik ve laboratuvar bulgularindan faydalaniimalidir. Clinkl inkomplet Kawasaki hastaligi olgularindaki
laboratuvar bulgulari ve kardiyovaskiler sekeller klasik olgulardaki ile benzerdir. Kiglk stt ¢ocuklari ézellikle
inkomplet Kawasaki hastaligi ile gelme egilimindedir ve bazilarinda tek bulgu ates olabilir. Bu nedenle, 27 giin
stiren ates, CRP velveya ESH yliksekligi olan ve atesli hastaligi agiklayabilecek baska bir nedenin olmadi§i 6
ayliktan kuguk tlim st cocuklarinda ekokardiyografi yapilmalidir.

Koroner tutulumu olan Kawasaki hastalarinin onemli bir bolumu diagnostik kriterleri saglamamaktadir.
Oysa koroner anevrizma nadiren hastaligin 10. glininden 6nce gérillir. Bunun yerine, bu dénemde koroner
arterlerde ektazi veya perivaskuler parlaklik, azalmis sol ventrikl sistolik fonksiyonlari, hafif mitral yetersizligi
veya perikardiyal efiizyon gorilebilir.

Siipheli inkomplet Kawasaki Hastaliginin Degerlendirilmesi

baska bir nedenle agiklanamayan >7 giin atesi olan sit ¢ocuklari?

!

[ Laboratuvar testlerini degerlendir ]

/ \

[ >5 glin ates ve 2 veya 3 uyumlu klinik kriteri! olan ¢cocuklar veya J

[ CRP<3 mg/dL ve ESH<40 mm/saat ] [ CRP23 mg/dL ve/veya ESH>40 mm/saat ]
* Ates devam ederse seri klinik ve HAYIR Cg Laboratuvar Bulgusu: \
laboratuvar degerlendirmeleri 1. Yasagére anemi
* Tipik soyulma3 meydana gelirse \ 2. Atesin 7. Giiniinden sonra
Ekokardiyografi trombosit sayisi 2450.000/mm3
3. Alblimin <3 g/dL
4. Yiksek ALT diizeyi
5.  BKsayisi 215.000/mm3
6. Idrarda =10 Iékosit/hpf

Eﬁ

VEYA
i 5
KPozitif Ekokardiyogram?* /

Sekil 2. Siipheli inkomplet Kawasaki Hastaliginin Degerlendirilmesi.

(1) KH'nin Klinik bulgulari Tablo I'de gdsterilmistir. Bagka bir tani diistiniimesini gerektiren bulgular eksudatif
konjunktivit, eksudatif fareniit, tlseratif intraoral lezyonlar, bill6z veya vezikiler dokiint, jeneralize adenopati
veya splenomegalidir. (2) <6 ay sit ¢cocuklarinda KH'nin diger klinik bulgulari olmaksizin uzun siiren ates
gelismesi daha siktir, bu st gocuklari 6zellikle KA anormalliklerinin gelismesi agisindan yiiksek risklidir. (3) Tipik
soyulma el ve ayak parmak yataklarinda baglar. (4) Su 3 durumdan herhangi biri gortiliirse Ekokardiyografi bu
algoritme gére pozitif kabul edilir; LAD veya RCA z skoru 22.5; KA anevrizmalari gézlenirse; veya LAD veya RCA
z skoru 2-2.5 ise. (5) Ekokardiyogram pozitif ise, ates baslangicindan itibaren 10 glin icinde veya devam eden
inflamasyonun klinik veya laboratuvar bulgularinin (yiksek CRP, ESH) varliginda atesin 10. giinlinden sonra da
tedavi verilmelidir.
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Diger Klinik ve Laboratuvar Bulgulari
Kalp Dig1 Bulgular

Kawasaki hastaliginda multipl kalp digi klinik bulgular gozlenebilir. Artrit veya artralji hastaligin ik
haftasinda gérulebilir ve baslica proksimal interfalangeal eklemleri, daha nadir olarak da dizler ve ayak bilekleri
gibi yuk tastyan eklemleri tutar.

Santral sinir sistemi ile ilgili irritabilite, letarji, aseptik menenijit (yaklasik %30 hastada), sensérinéral tipte
isitme kaybi ve gegici unilateral fasiyal palsi gibi bulgular gorilebilir.

Hastalarin yaklasik 1/3'linde diyare, kusma, karin agrisi gibi gastrointestinal sistem sikayetleri gor(lebilir.
Hepatomegali ve sarilik gelisebilir. Hastalarin yaklasik %15'inde ikinci haftada ultrasonografi ile akalkiloz safra
kesesi hidropsu saptanabilir.

Onceden yapilmis BCG skarinda eritem ve endiirasyon goriilmesi Japonya'da yaygindir. Hidrosel,
fimozis, pulmoner nod(iller ve infiltrasyonlar, plevral efiizyon ve makrofaj aktivasyon sendromu nadir gortlen diger
bulgulardir.

Laboratuvar Bulgulari

Hastaligin akut déneminde sola kayma ile birlikte I6kositoz (hastalarin yaklasik %50’sinde >15.000/mm3)
ve anemi siklikla goraldr.

Akut faz reaktanlari (eritrosit sedimentasyon hizi ve C-reaktif protein) hemen hemen daima yuksektir ve
genellikle 6-10 haftaya kadar normale doner.

Hastaligin subakut fazinda, genellikle 2. haftada baslayip 3. haftada pik yapmak lizere trombositoz
(genellikle 450.000 - >1 milyon/mm3) gortilir ve 4-8 haftada normale doner.

Steril piyUri (Uretrite bagh) siktir (hastalarin yaklasik %80’inde).

Serum transaminaz veya gamaglutamil transpeptidaz diizeyleri hastalarin %40-%60'inda hafif-orta
derecede ytiksektir; hipoalbuminemi ve hiperbilirubinemi hastalarin yaklasik %10’unda gérulebilir.

Bazi hastalarda miyokardiyal tutulumu dusundiren yuksek serum N-terminal proBNP duzeyleri
saptanabilir.

Kardiyovaskuler Bulgular

Kardiyovaskdler bulgular akut fazda belirgin olabilir ve uzun dénemdeki morbidite ve mortalitenin baglica
sebebidir. Perikard, miyokard, endokard, kalp kapaklari ve koroner arterler tutulabilir. Kardiyak oskultasyonda
hiperdinamik prekordiyum, tasikardi, galop ritmi ve anemi, ates, miyokardit nedeniyle baskilanmig miyokard
kontraktilitesi varliginda fonksiyonel bir Gftirim duyulur. Ciddi mitral yetersizligi bulunan gocuklarda pansistolik
uftrdm  duyulur. Miyokard fonksiyonlari bozuk olan hastalar kalp yetersizligi ve sok tablosunda gelebilir.
Elektrokardiyografide (EKG) aritmi, uzun PR mesafesi ve nonspesifik ST ve T dalgasi degisiklikleri gorUlebilir.
Miyokardit, ciddi koroner arter tutulumu veya kapak yetersizligi varsa telekardiyogramda kardiyomegali gér(ilebilir.
Koroner arter anormallikleri ilk haftanin sonundan itibaren ikinci haftada gorilebilir.

Koroner Anevrizmalar
Ekokardiyografi

ilk ekokardiyografi tanidan siiphelenilir siiphelenimez yapilmalidir, ancak tedavinin baslanmasi
geciktirimemelidir. Bu ilk ekokardiyografi calismasi koroner morfolojisinin, sol ventrikil ve kapak fonksiyonlarinin
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longitudinal takibi ve perikardiyal efiizyonun gelismesi ya da varsa rezoliisyonu igin bir baz olugturur. iki boyutlu
ekokardiyografi ile koroner arterlerin incelenmesi igin olabildigince yiiksek frekansli transduser kullaniimasi
onerilir. Siklik sirasina gore koroner arter anevrizmalarinin en sik gelistigi segmentler proksimal sol anterior inen
koroner arter (LAD) ve proksimal sag§ koroner arter (RCA) basta olmak zere, sol ana koroner arter (LMCA), sol
sirkumfleks arter (LCX) ve son olarak distal RCA ve RCA ile posterior inen koroner arterin birlesme yeridir.
Anevrizmalarin sayisi ve lokalizasyonunun yani sira intraluminal trombts varligi ya da yoklugu ve stenotik
lezyonlar da degerlendiriimelidir. Koroner gapi élglimleri igten ige yapilmalidir. Anevrizmalar sakkiiler, fuziform ya
da silindirik (ektazi) olabilir.

Japonya kilavuzlarina gore; dilatasyon veya kiguk anevrizmalar, <5 yas gocuklarda koroner arter
lumeni i¢ gapinin lokalize dilatasyonu fakat >4 mm olmasi, =5 yas ¢ocuklarda dilatasyon fakat bir segmentin i¢
capinin komsu segment gapinin <1.5 kati olmasi olarak tanimlanir. Orta bUlytkliikte anevrizmalar, <5 yas
cocuklarda limen i¢ capinin >4 mm fakat <8 mm olmasi, =5 yas ¢ocuklarda bir segmentin i¢ ¢apinin komsu
segment capinin 1.5-4 kati olmasi olarak tanimlanir. Blyik veya dev anevrizmalar ise <5 yas cocuklarda limen
i¢c capinin >8 mm, =5 yas cocuklarda bir segmentin i¢ capinin komsu segment ¢apinin >4 kati olmasi olarak
tanimlanir.

Son zamanlarda koroner arterleri normal olarak degerlendirilmis olan Kawasaki hastalarinin bazilarinin
koroner arter gaplarinin viicut ylzey alanina gére diizeltildigi zaman referans degerlerine gére beklenenden genis
oldugunu gostermislerdir. Bu nedenle LMCA, proksimal LAD, proksimal RCA ve LCX arter gaplari igin viicut
ylzey alanina gore dizeltilmis z skorlari olusturulmustur. Distal koroner arterler ve diger nonkoroner arterler igin
dilatasyon tanimlanmasinda komsu segment ¢apinin 1.5 katinin kriter olarak kullanilimasi faydali olabilir. Koroner
arterde trombiis ve stenozun da ekokardiyografik olarak belirlenebilecegi bildirimekle birlikte duyarlihk ve
6zgullagu distktar.

Amerikan Kalp Dernegi (AHA) tarafindan anevrizmalar z skorlarina gére siniflandiriimistir:
1. Tutulum yok: Daima z skoru <2
2. Sadece dilatasyon: Z skoru 2-<2.5; veya baslangicta <2 ise, takip sirasinda z skorunda =1 azalma
3. Kigik anevrizma: Z skoru 22.5-<5
4. Orta bliyuklikte anevrizma: Z skoru =5-<10, ve absolli ¢cap <8 mm
5. Buyuk veya dev anevrizma: Z skoru =210 veya absolii gap =8 mm.

Akut Kawasaki hastaliginda histolojik olarak hemen hemen daima miyokarditin gériiimesi nedeniyle sol
ventrikil fonksiyonlarinin degerlendirimesi de ekokardiyografik degerlendirmenin bir pargasi olmalidir. M-mod ile
sol ventrikiil diyastol sonu ve sistol sonu c¢aplari ve ejeksiyon fraksiyonu odl¢limleri yapiimalidir. Kawasaki
hastalarinda hafif aort koki dilatasyonu goriilebileceginden dolayi, aort koki dlgimleri de yapilmalidir.
Perikardiyal eflizyon varli§i ya da yoklugu not edilmelidir. Hastalar pulsed wave ve renkli Doppler ekokardiyografi
ile kapak (6zellikle mitral ve aort kapaklar) yetersizlikleri ydniinden degerlendirilmelidir.

Komplike olmayan olgularda ekokardiyografik degerlendirme tani aninda, 2. ve 6-8. haftalarda
yapilmalidir; yiiksek riskli hastalarin izieminde daha sik inceleme gerekebilir. Dort-sekiz haftada ekokardiyografik
bulgulari normal olan hastalarin 1 yil sonra tekrarlanan ekokardiyografilerinde koroner arter genislemesi gortilme
olasiliginin olmadigi gosterilmistir.

Stres Testleri

Koroner anevrizmasi olan cocuklarda reversibl iskemiyi gostermek igin kardiyak stres testi yapiimasi
endikedir. iskemik kalp hastali§i olan eriskinlerde yapilan hemen hemen tiim stres testi yéntemleri pediatrik
popllasyona uygulanmistir. Bunlar arasinda egzersiz niikleer perfiizyon sintigrafileri, egzersiz ekokardiyografi,
dobutamin, dipiridamol, adenozin gibi farmakolojik ajanlarla yapilan stres ekokardiyografi, bdlgesel perfizyon
6lctiminin yapildigi MR stres gérlntileme ve stres miyokardiyal kontrast ekokardiyografi sayilabilir. Uygun
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sekilde kullanildiginda stres testlerinin sonuglari klinisyenin hastay invazif degerlendirme ve transkateter ya da
cerrahi girisim icin refere etme kararini vermesinde yol gdsterici olabilir.

Kalp Kateterizasyonu ve Anjiyografi

Koroner anjiyografi, Kawasaki hastalarinda koroner anevrizmalarini, koroner arter stenozunu veya
trombotik okllizyonunu ve kollateral arter olusumunun yayginligini belilemek suretiyle koroner arter anatomisinin
tanimlanmasinda kardiyak ultrasonografiye gore daha detayli bilgi saglar (Sekil 3). Kateterizasyon, bilinen
koroner obstriiksiyonu olan hastalarin uzun sireli izleminde 6nemli ilave bilgiler saglar. Ekokardiyografi ile
gosterilmis olan hafif ektazisi veya fuziform anevrizmasi olan asemptomatik hastalarda koroner anjiyografi ilave
yarar saglamayacagindan dolay!r Onerilmez. Daha kompleks koroner arter lezyonlari olan hastalarda akut
inflamasyon sireci dizeldikten sonra koroner anjiyografi faydali olabilir. Elektif koroner anjiyografinin genellikle
hastalik baslangicindan 6-12 ay sonra yapilmasi 6neriimektedir. Koroner arter trombozundan siphelenilen
olgularda terapétik karar verilmesinde ise acil kateterizasyon faydali olabilir. Akut infarktiis veya ciddi kronik
iskemi varliginda sol ventrikll diyastol sonu basinci yiiksek bulunabilir. Uzun sireli iziemde anjiyografi yapma
kararinin veriimesinde, koroner arterlerin ve ventrikller bolgesel duvar hareket anormalliklerinin ekokardiyografik
olarak gérintilenmesi ve miyokard iskemini diisindlren klinik bulgular veya invazif olmayan caligmalar yol
gosterici olabilir. Kateterizasyon ile elde edilen veriler, tedavinin planlanmasinda ve bypass cerrahisi, transkateter
girisimsel tedavi veya trombolitik tedavi sonrasinda tedavinin etkinliginin degerlendirilmesi icin yararl olabilir.

Kardiyak kateterizasyon sirasinda kullanilan ilave teknikler koroner arter duvarindaki yapisal veya
fonksiyonel degisiklikleri saptayabilir. Koroner arter anevrizmalarinin geriledigi anjiyografik olarak gdsterilen
hastalarda intravaskiiler ultrasonografi (IVUS) ile intima-media kompleksinde anormal kalinlasma ve
vazodilatatorlere (nitrat inflizyonu) anormal vazoreaktivite yaniti oldugu gosterilmistir.

Sekil 3. Koroner anjiyogramda LAD'de dev anevrizma, RCA'da ciddi daralma ve dev anevrizma gériilmektedir
(Circulation 2004; 110: 2747-2771).

Anevrizmalar basta subklavian, brakiyal, aksiller, iliyak ve femoral arterler olmak (izere bazen de
abdominal aorta ve renal arterler gibi koroner sistem disindaki arterlerde de gelisebilir. Bu nedenle ilk kez koroner
arteriyografi yapilan Kawasaki hastalarinda abdominal aortografi ve subklavian arteriyografi de yapilmasi énerilir.

Magnetik Rezonans Goruntlleme (MRG), Magnetik Rezonans Anjiyografi (MRA) ve Bilgisayarli Tomografi
(BT)

Magnetik rezonans gorintileme (MRG) proksimal koroner arter segmentlerindeki koroner arter
anevrizmalarini goriintileyebilir, ancak stenotik segmentleri gdstermede basarili degildir. Ayrica MRG ile akut
fazda koroner damar duvarinda muhtemelen vaskiiliti yansitan belirgin tutulumun gésterildigi bildirilmistir. MRA
ise koroner anevrizmalarin yanisira akim profili hakkinda da bilgi verir. MRA ile konvansiyonel anjiyografide
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goriilen koroner arter anevrizmalarinin, koroner oklizyonlarin ve koroner stenozlarinin dogru bir sekilde
saptanabildigi bildirimistir. MRG ve MRA periferik arter anevrizmalarinin gésterilmesinde de kullanilabilir.
Multidetektor BT de koroner anevrizmalarini ve stenotik segmentleri degerlendirmede kullaniimaktadir.

Miyokardit

Miyokarditin, Kawasaki hastaliginin erken bir bulgusu oldugu otopsi ve miyokardiyal biyopsi
calismalarinda gésterilmistir. 6’Ga sitrat (planar ve single photon emission BT) ve %"Tc-isaretli beyaz kure
sintigrafileri kullanilarak hastalarin %50-%70’inde miyokardiyal inflamasyon gésterilmistir. Miyokarditin ciddiyeti
ise koroner arter anevrizmasi riski ile birliktelik gostermemektedir.

Kawasaki hastalarinin  ¢ogunlugunda basvuru sirasinda ekokardiyografi ile anormal miyokard
kontraktilitesi bulunmasina ragmen IVIG tedavisinden sonra sol ventrikiil disfonksiyonu hizla diizelir; glinki
interstisyel 6dem ve inflamasyondan kaynaklanmaktadir, sadece nadiren miyokardiyal hlcre nekrozundan
kaynaklanabilir.

Valviler Yetersizlik

Mitral yetersizlik gegici papiller adale disfonksiyonu, Mi veya valviilite bagli olabilir. Hastalarin yaklasik
Y4'inde bagvuru sirasinda hafif veya orta derecede mitral yetersizlik bulunur ve konvalesan fazda insidansi azalir.
Akut dénemden sonra gorllen mitral yetersizlik ise genellikle miyokardiyal iskemiye bagli papiller adale
disfonksiyonuna baglidir. Muhtemelen valviilite bagli gelisen aort yetersizligi ise hastaligin akut déneminde
hastalarin yaklasik %1’inde ekokardiyografik olarak gésterilmistir.

Akut Hastaligin Tedavisi
Baslangi¢ Tedavisi

Akut fazda tedavinin amaci inflamasyonu ve arteriyel hasari azaltmak ve koroner arter anormallikleri
olanlarda trombozu Onlemektir. AHA tani kriterlerine gore komplet ya da inkomplet KH tanisi konulan tim
hastalara tani konulur konulmaz tedavi baslanmalidir. Geg tani alan (ates baslangicinin 10. giiniinden sonra)
hastalara da eger sistemik inflamasyon devam ediyorsa [baska bir nedenle agiklanamayan persistan ates veya
koroner arter anevrizmasi (luminal gap z skoru >2.5) ile beraber ESH veya CRP (>3 mg/dL) yiksekligi seklinde
kendini belli eden] IVIG verilmelidir.

Primer Tedavi

Amerikan Kalp Dernedi (AHA) ve Amerikan Pediatri Akademisi (AAP) tarafindan baslangi¢ tedavisi
olarak tek doz 1.V. immiinglobulin infiizyonu (2 g/kg; 10-12 saatte) ve asetilsalisilik asit (ASA) (30-50 mg/kg/gin, 4
doza béliinerek) énerilmektedir. Tedavi baglanmadan once IVIG rezistansi riski de belirlenmelidir. [ViG rezistansi
icin yuksek riskli olan hastalara ilave olarak sistemik kortikosteroidler de verilmelidir

Intravenéz immiinglobulin

Atesin ilk 7-10 giinii icinde baslanan iVIiG tedavisi KA anevrizmasi riskini %25'den <%5'e dustirr.
IViG'nin doza bagimi bir etkisi vardir (en yiksek 2 g/kg dozu calisiimistir). Japonya'da yapilan genis ulusal
taramalarda hastaligin ilk 4 giininde tedavi baslanan 4731 hasta ile 5-9. ginler arasinda tedavi baslanan 4020
hasta arasinda KA anevrizmasi insidansi yéniinden fark goriiimemistir. Oysa erken tedavi verilen hastalarda iViG
ile tekrar tedavi gereksinimi daha fazla olmugtur.

Kawasaki hastaliginda IViG'nin etki mekanizmas! bilinmemektedir, ancak genel antiinflamatuvar etkisi
oldugu distndimektedir. Muhtemel etki mekanizmalari sitokin dretiminin modulasyonu, toksinlerin veya diger
patojenik ajanlarin nétralizasyonu, regulator T-hlcre aktivitesinin artiriimasi, antikor sentezinin baskilanmasi ve
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anti-idyotipik antikorlarin saglanmasini kapsar. IViG, atesi ve CRP gibi akut faz reaktanlarini diisiirir, ancak
ESH'ni ylikseltebilir (glinki immunglobulin gibi pozitif yikli proteinler, inflamasyonun derecesinden bagimsiz
olarak eritrositlerin sedimentasyonunu artirir).

IVIiG yan etkisi olarak Coombs-pozitif hemolitik anemi ve aseptik menenijit geligimi bildirilmistir. Yiiksek
doz IVIG alan gocuklarda kizamik, kabakulak ve sucigegi agilari 11 ay sireyle ertelenmelidir. Reye sendromu
riskinden dolayl 6 aydan blyik tum gocuklara, Ozellikle uzun sireli yiksek doz aspirin tedavisi alanlara
influenza agllamasi énerilmektedir. Uzun sireli dlistik doz aspirin tedavisi alanlara da (epidemiyolojik veriler
sadece orta ve yuksek doz aspirinin Reye sendromuna yol actigini gdstermesine ragmen) sugicedi asisi
yapilmasi énerilir.

Asetilsalisilik Asit

Yiksek dozlarda énemli antiinflamatuvar aktivite ve diisik dozlarda antiplatelet aktivite gdstermesine
ragmen koroner arter anormalliklerinin sikligini azalttigi gosterilememistir. Akut fazda A.B.D.de 80-100
mgl/kg/guin, Japonya ve Bati Avrupa’da 30-50 mg/kg/gin (4 doza bolunerek) verilmektedir. Hangi dozun daha
Ustiin olduguna dair veri yoktur. Bazi merkezler gocuk 48-72 saat afebril olduktan sonra dozu azaltirken, digerleri
hastaligin 14. gliniine ve ates dlstikten en az 48-72 saat sonraya kadar ylksek doza devam etmektedirler.
Yiksek doz ASA kesildikten sonra diisik doz ASA (3-5 mgl/kg/gun) bagslanir ve koroner arter degisikligi
bulgusunun olmadigi durumda, hastalik baslangicindan 6-8 hafta sonraya kadar devam edilir. Koroner arter
anormalligi gelisen ¢ocuklarda ASA'ya siresiz devam edilir.

Primer Tedaviye Ek Tedaviler

IViG rezistansi ve dolayisiyla koroner arter anevrizmasi gelisimi agisindan yiiksek riskli olan hastalar ek
tedaviden yarar gorebilir. Kawasaki hastalarinin %20'si baslangigtaki iViG tedavisine yanit vermemektedir. Bu
yanitsiz hastalarda belirgin olarak daha ylksek oranda koroner arter anevrizmalari ve dev anevrizmalar
gériilmektedir. Japon cocuklarda IVIG rezistansi riski, Kobayashi skoru veya benzeri skorlama sistemleri ile
(Egami ve Sano gibi) belirlenebilir. RAISE calismasinda (Kobayashi T, Saji T, Otani T, et al. Efficacy of
immunoglobulin plus prednisolone for prevention of coronary artery abnormalities in severe Kawasaki disease
(RAISE study): a randomised, open-label, blinded-endpoints trial. Lancet 2012; 379:1613-1620) iViG ve aspirin
tedavisine ilave prednizolon alan 125 hasta, sadece IVIG ve aspirin alan 123 hasta ile kiyaslandiginda
prednizolon alan grupta koroner arter anormalliklerinin insidansinin (%3), prednizolon almayan gruba gére (%23)
anlamli derecede daha dusik oldugu saptanmistir. Risk faktorlerinden biri baslangi¢ tedavisinin hastaligin 5.
glniinde veya 6ncesinde baglanmis olmasidir. Tedaviye erken baslanmasinin, bagvuru sirasinda daha ciddi
vaskulitin varligini yansittigi 6ne surulmustar.

Kobayashi skoru asagidaki risk faktorlerini kapsar:
e Na <133 mmol/L (2 puan)
e AST 2100 UL (2 puan)
e CRP 210 mg(dL (=100 mg/L) (1 puan)
o Notrofiller =2BK sayisinin %80'den fazlasi (2 puan)
e Trombosit sayisi <300.000/mm3 (1 puan)
e Erken tani, hastaligin 5. giinlinde veya daha 6nce tedavi baglanmasi (2 puan)
e Yas<12ay(1puan)

Retrospektif galismalarda bildirilen diger risk faktorleri rekirren epizodlar, erkek cinsiyet, ylksek ALT ve
dusUk serum albimin diizeyleridir.



https://www.uptodate.com/contents/kawasaki-disease-initial-treatment-and-prognosis/abstract/6
https://www.uptodate.com/contents/kawasaki-disease-initial-treatment-and-prognosis/abstract/6
https://www.uptodate.com/contents/kawasaki-disease-initial-treatment-and-prognosis/abstract/6
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Sonug olarak; primer tedavide IVIG ve aspirin tedavisine Kortikosteroidlerin eklenmesi, koroner arter
anormalliklerinin prevalansini, ates stresini ve inflamasyonu azaltir. Ancak Japon cocuklarinda gelistirilen
skorlamalar Japonya digindaki hastalarda distk sensitiviteye sahiptir; yuksek riskli cocuklari belirlemek igin daha
ileri calismalara gereksinim vardir. Japon olmayan KH’li cocuklarda 6-12 aydan kiglk gocuklar, tani anindaki
koroner arter gapi z skoru =2-3 olan gocuklar, sokta gelen gocuklar ve makrofaj aktivasyon sendromu (MAS)
olan gocuklarda IViG rezistansinin yiiksek oranda oldugu bildirilmistir.

Bes ylz gocugun dahil edildigi retrospektif bir calismada basvuru sirasindaki koroner arter z skorlarinin
hastaligin sonucu hakkinda oldukga belirleyici oldugu bulunmustur. Cutoff degeri olarak saptanan baslangi¢ z
skoru =2 olanlarda koroner arter anevrizmasi gelisme orani %16 iken z skoru <2 olanlarda %2 olarak bildirilmistir.
Tani aninda koroner arter anevrizmalari (z skoru 22 ile <10 arasinda) olan 121 gocugun retrospektif olarak
degerlendirildigi calismada kortikosteroidlerle tedavi edilen ¢ocuklarda koroner arter anevrizmalarinin yalnizca
IVIG ile tedavi edilenlere gére %31 oraninda daha az gelistigi saptanmistir. Ayrica, kortikosteroidlerle tedavi
edilen hicbir cocukta persistan ates nedeniyle ilave tedavi gerekmezken yalnizca IVIiG ile tedavi edilenlerin
%21'inde gerekmistir.

Kortikosteroidler: Japon hastalarda Kobayashi skoru =5 olanlarda, Japon olmayan cocuklarda ise iViG
rezistansi igin yuksek risk kriterlerinden (yas <6 ay veya KA z skoru =3 olmasi gibi) bir veya daha fazlasini
karsilayanlarda baglangi¢ tedavisine kortikosteroidlerin eklenmesi 6neriimektedir. Kortikosteroidlerin tedaviye
eklenmesi ile IVIG rezistansi igin yiiksek riskli olan hastalarda koroner arter anormalliklerinin prevalansinin
(%23'ten %3'e), tedavi rezistansinin, koroner arter z skorlarinin, ates ve inflamasyon siresinin azaldigi
saptanmigtir.

RAISE caligmasinda ilk 5 giin 2 mg/kg/giin I.V. prednizolon verildikten sonra oral doza gegilmesi ve 5'er
giin sirasiyla 2 mg/kg/gun, 1 mg/kg/gin ve 0,5 mg/kg/gin veya afebril oluncaya kadar devam edilmesi
onerilmektedir. IViG 2 g/kg dozunda 24 saat siirede verilmekte, aspirin 30 mg/kg/giin dozunda hasta afebril
oluncaya kadar verilmekte, daha sonra 3-5 mg/kg/guin dozuna dusurulmektedir.

AB.D.de toplam 15 gun prednizolon (5er giin 2 mg/kg/gin, 1 mg/kg/gin ve 05 mg/kg/giin)
verilmektedir. Hastalarin gogunda I.V. kortikosteroidler ile ates hizla diismekte ve eger ekokardiyogramlari stabil
ise 5 gunden 6nce oral tedaviye gecilmektedir. Ates ve koroner vaskulit tam olarak kontrol edilememis ise
kortikosteroidlerin absorpsiyonunu optimize etmek icin en az 5 giin 1.V. tedaviye devam edilmektedir.

Siklosporin: Japonya'da IVIG rezistansi riski yiksek olan 175 hastada (Kobayashi skoru =5) baslangic
tedavisine ek olarak kullanildigi ¢ok merkezli randomize (ancak kér olmayan) calismada KA anormalligi
insidansini azalttig (%31'den %14’e) saptanmigtir.

TNF-a inhibitérleri: Adjuvan tedavi veya refrakter KH'da kurtarma tedavisi olarak kullanildigi bazi galigmalar
yayimlanmistir. infliximab (monoklonal TNF-a antikoru) kullanilan hastalarda ates ve inflamasyon belirteglerinin
diizelmesi daha hizli olmakla beraber IVIG rezistansi ve koroner arter anevrizmasi sikligi yoniinden kontrol grubu
ile fark gosterilememistir. Etanercept (solubl TNF-a reseptort) ise hiicreye bagli olan degil, sadece dolasan TNF-
a’yi baglayabilmektedir; bu nedenle antiinflamatuvar etkisi azdir. Rutin kullanimlari énerilmemektedir.

Ulinastatin (Criner tripsin inhibitdrd): Antiinflamatuvar etkisi vardir, retraospektif bir calismada klasik tedaviye
ek olarak kullanildiginda bazi olumlu etkileri olabilecegi bildirilmistir. Monoterapi olarak IVIG'den daha az etkilidir.

Refrakter Kawasaki Hastaligi (IViG Rezistansi)

Kawasaki hastalarinin yaklasik %10-20'sinde 1ViG infiizyonunun bitiminden en az 36 saat sonra 7 giine
kadar olan dénemde tekrarlayan veya diismeyen ates gelisir ve “IVIG rezistansi” olarak tanimlanir. immiinolojik
mekanizmasi tam olarak bilinmemekle beraber Fc gama reseptérlerindeki polimorfizmler gibi konak genetik
faktdrlerinin rol oynadi§ diisiintilmektedir. Birgok calisma baslangic IVIG tedavisine rezistan olan hastalarin
koroner arter anormalliklerinin gelismesi igin yiiksek riske sahip olduklarini géstermistir. Bundan dolayi, IViG'ye
rezistan olmasi muhtemel olan ve daha agresif baslangi¢ tedavisinden yarar gorebilecek hastalari belirlemek igin
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skorlama sistemleri olusturulmustur. Ancak Japon olmayan hastalarda kullanilabilecek biyobelirtecler veya
genetik varyantlardan olusan daha iyi belirleyici modellerin gelistirimesine ihtiyag vardir.

IVIG Rezistansinin Tedavisi: ikinci bir IVIG infiizyonu, IVIG ile birlikte kortikosteroidler veya infliximab en yaygin
kullanilan tedavilerdir, ancak karsilastirmali etkinlik ¢alismalari yapiimamistir. Uzun sireli prednizolon tedavisi
daha ¢ok kabul gormekle birlikte, yiksek doz pulse metilprednizolon tedavisi ile uzun sireli prednizolon
tedavisinin karsilastirildigr klinik ¢alismalar yoktur. Bu tedavilere yanit vermeyen oldukca refrakter vakalarda
inflamasyonu kontrol altina almak icin siklosporin, anakinra (IL-1B reseptér antagonisti), siklofosfamid ve plazma
exchange gibi alternatif tedaviler kullanilabilir.

Prognoz

Mortalite: IVIG tedavisi kullanima girdikten sonra biI_diriIen mortalite %0,1-0,3'tir. KH'da ciddi kardiyak
tutulumdan kaynaklanan nadir fatal sonuglar genelliikie Mi veya aritmilere baglidir, ancak anevrizma riiptirdi de
gordlebilir. Yanlis veya geg tani veya IVIG tedavisinin yoklugu biylk oranda fatal sonuglanir.

Uzun ddénem morbidite: KA tutulumunun ciddiyetine bagldir. Akut veya subakut fazda (8 haftaya kadar)
kardiyovaskiler anormallik belilenmeyen ¢ocuklarin 10-21 yil sonra asemptomatik olduklari saptanmistir. Ancak
kardiyovaskiler saglik dzerine uzun dénem etkileri ve bu hastalarin, KH gegirmemis olan erigkinlere gére
aterosklerotik kalp hastaligi yoniinden artmis riske sahip olup olmadiklari bilinmemektedir.

e <8 mm KA dilatasyonu genellikle zamanla geriler ve <6 mm anevrizmalarin gogu ekokardiyografik olarak
tamamen diizelir. Liimen capindaki daralma trombus veya miyofibroblastik proliferasyondan kaynaklanir.
Trombdisler kalsifiye olabilir, ancak kalsifikasyonsuz, gros olarak normal gérilen damarlar bile normal
vaskiiler reaktivite gostermezler. Bu nedenle, KA dilatasyonu gelisen KH'li cocuklar hastaliktan sonra
sUresiz olarak takip edilmelidir (3.5 yasinda bir gocugun dilate KA'leri normal ekokardiyografik gérinim
kazandiktan 3 ay sonra ani 6limi rapor edilerek vurgulanmistir. Otopside epikardiyal arterlerde devam
eden aktif inflamasyon bulgulari ile birlikte LAD Iimeninin fibrozisten dolay! oblitere oldugu
gosterilmistir).

e Dev anevrizmall (maksimum gap =8 mm) hastalar, KA okliizyonuna bagli Mi igin gok yiiksek risk
tagimaktadir. Bu lezyonlarda trombogenez, masif olarak dilate olan damardan yavaglamis olan kan
akimi ile anevrizmalarin proksimal ve distal uclarinda siklikla gelisen stenozlarin kombinasyonu
tarafindan kolaylastirilir. Bir Kore galismasinda bu ¢ocuklarda mortalite 1/47 oraninda, morbidite ise
yiksek oranda bildirilmistir.

Rekiirrens: ik epizod tam olarak iyilestikten en az 2 ay sonra KH kriterlerini tam olarak saglayan ayri bir epizod
olarak tanimlanmaktadir. Japonya'da 3 yillik izlemde hastalarin %2'sinde rekirrens gorilmistir. En yiiksek
insidans, ik epizodda kardiyak sekel gelisen 3 yasin altindaki gocuklardadir. RekUrrensler en ¢ok baslangig
epizodundan sonraki ilk 12 ay icinde ortaya ¢ikmistir. Rekirrens gorilen hastalarda kardiyak sekel riski
artmaktadir. Bu nedenle rekiirrenslerde tani kesin degilse bile IVIG tedavisi kullanimi igin daha diistik bir esik ve
IViG tedavisine inkomplet yanit alinmasi durumunda daha erken kurtarma tedavisi benimsenmelidir.

Koroner Arter Trombozunun Onlenmesi

Akut hastalik sirasinda en ciddi komplikasyon, Mi ve ani 6lime yol agan KA anevrizmasinin trombotik
okliizyonudur. Tromboza katkida bulunan faktdrler, trombositoz ve artmis platelet agregasyonunun varligi,
inflamasyon ve endotel disfonksiyonu ile birlikte ciddi dilatasyon alanlarina bagl olusan anormal akim kosullaridir.

Kiicik KA anevrizmalari olan hastalarda disiik doz ASA ile monoterapi, tromboz profilaksisi igin
yeterlidir. Orta bUytkllikte anevrizmasi olan hastalarda ASA tedavisi, ADP-iligkili platelet aktivasyonunu
antagonize etmek amaciyla thienopyridine (clopidogrel) ile kombine edilebilir. Biylk veya dev anevrizmasi
(internal luminal ¢ap z skoru =10 veya absoli ¢api 28 mm) olan hastalar KA trombozu icin ézellikle yliksek
risklidir. Zaman iginde siklikla stenoz gelisir; bu da anevrizmanin proksimalinde yer alirsa tiirbiilan akimdan dolay!
platelet aktivasyonu ve endotelyal disfonksiyona, distalinde yer alirsa akimi tikayarak stazin kétlilesmesine yol
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acar. Hastalar antiplatelet ve antikoagiilan tedavi kombinasyonu ile [genellikle dustik doz ASA ile birlikte warfarin
(INR'yi 2-3 arasinda tutacak sekilde) veya diistik molekiiler agirlikli heparin ile] tedavi edilir. infantlarda ve INR'si
yeterince kontrol edilemeyen daha buyUk gocuklarda genellikle warfarin yerine terapdtik dozlarda diistik molekill
agirlikh heparin (LMWH) kullanilir.

Uzun Siireli izlem
Kardiyovaskiiler Olaylarin Dogal Seyri

Kato ve ark. 1973-1983 arasinda KH tanisi konulan 598 hastayi seri anjiyografilerle 10-21 yil
izlemislerdir. Anevrizma %25'inde saptanmis, bunlarin %49'u 6-18 ay sonra normal luminal ¢capa gerilemis, daha
uzun streli izlemde de %55'e ulasmistir. Normal luminal gapa gerileyen anevrizmalarin timi kiclk ve orta
boyutta olanlardi. Stenozlar 28 hastada gelisti. Yedi hastaya koroner arter by-pass cerrahisi, 2'sine girisimsel
kateterizasyon iglemi ve 16’sina trombolitik tedavi uygulandi. On bir hastada Mi gelisti (8'inde dev anevrizma,
timulinde 2 veya 3 dalda ciddi stenotik lezyon vardi). KA anormalligi olmayan hastalarda izlemde hicbir semptom
veya olay gelismedi.

Manlhiot ve ark. nin 1990-2007 arasinda tani konulan 1356 hastada 15.7 yila kadar seri
ekokardiyogramlarla yaptiklari calismada KA olaylari (tromboz, stenoz, girisim, Mi, 6liim) anevrizma z skoru <10
ve absolli capi <8 mm olanlarin %1’inde, z skoru =10 fakat absolii ¢api <8 mm olanlarin %29'unda, z skoru =10
ve absoll gapi =28 mm olanlarin ise %48'inde gelismistir.

Risk Derecelendirmesi

Luminal gaplarin ekokardiyografik olarak degerlendirimesinden elde edilen z skorlarina dayanan koroner
arter tutulumu 5 kategoriye ayrilir (Tablo IV).

Koroner Arter Anormalliklerinin Uzun Dénem izlem ve Tedavisi
Uzun ddnem izlemi, hasta akut donemden sonra stabil oldugunda ve KA luminal ¢aplari artik artmadig
dénemde (genellikle atesin baglangicindan 4-6 hafta sonra) baglar. Risk siniflandirmasina gére izlemde;

kardiyovaskiiler risk faktorli degerlendirmesi ve yonetimi, medikal tedavi, tromboprofilaksi, fizik aktivite ve lireme
damismanhi§ ile ilgili spesifik 6neriler yapilir (Tablo V ve VI).

Tablo IV. izlemde Koroner Arter Anormalliklerinin Risk Siniflandirmasi

Siniflandirma Tanimlama
1 Herhangi bir zamanda tutulum yok (Z skoru daima <2)
2 Sadece dilatasyon (Z skoru 2 den <2.5’e kadar)
3 Kucuk anevrizma (Z skoru 22.5 <5)
31 Su anki veya persistan
32 Sadece dilatasyona veya normal luminal capa gerilemis
4 Orta; blyUklukte anevrizma (Z skoru 25 <10 ve absolii ¢api <8
mm
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4.1 Su anki veya persistan
4.2 Kucuk anevrizmaya gerilemis
4.3 Sadece dilatasyona veya normal luminal gapa gerilemis
5 Biiyiik ve dev anevrizma (Z skoru 210 veya absolii gap1 28
mm)
5.1 Su anki veya persistan
5.2 Orta derecede anevrizmaya gerilemis
5.3 Kugcuk anevrizmaya gerilemis
5.4 Sadece dilatasyona veya normal luminal capa gerilemis

Yasam Tarzi ve Kardiyovaskiiler Risk Faktorleri

Kawasaki hastaligi gegirenlerde degisik oranlarda endoteliyal disfonksiyon, artmis intima-media kalinhig
ve arteriyel sertlik oldugu saptanmistir. AHA tarafindan 2006'da KH, kardiyovaskiler hastaliklar agisindan riskli
bir durum olarak siniflandiriimistir. Halen koroner arter anevrizmasina sahip olan hastalar “ylksek riskli",
anevrizmasi dlzelmis olanlar orta derecede riskli ve koroner arter tutulumu olmayanlar diigtk riskli olarak kabul
edilmistir. Bazi calismalarda HDL-C dUzeylerinin KH'nin akut doneminden sonra disik oldugu, bazen
trigliseridlerde artis ve apolipoprotein Al ve All diizeylerinde azalma ile birlikte oldugu bildirilmistir. Bu
degisiklikler, KA tutulumunun yayginhigi ve inflamatuvar belirtegler ile degisen derecelerde iligkili bulunmustur.
Ozellikle ciddi ve devam eden koroner arter anevrizmalari olan hastalarda konvalesan dénemden sonra da duisiik
HDL-C duzeyleri devam edebilir. Bir ¢alismada ambulatuvar kan basinci monitérizasyonunda azalmis gece
distst oldugu bildirilirken digerlerinde kan basinci regilasyonunda degisiklik gdsteriimemistir. Kawasaki
hastalari kardiyovaskiler hastalik risk faktorleri yoniinden genel popilasyondan anlamli derecede farkli gibi
gorinmemektedir; ancak, KA hastaliyinin bulunmasindan dolay artmis risklerinin olmasi nedeniyle dikkatli bakim
ve yasam tarzi ve kardiyovaskiler hastalik risk faktorlerinin daha agresif olarak diizenlenmesi gerekir.

Tablo V. Uzun Dénem Degerlendirme ve Danigsmanlik Algoritmi

Risk Diizeyi | Kardiyolojik Indiiklene- | llave Kardiyo- Fiziksel Ureme
Degerlendirme | bilir Kardiyolojik | vaskiler | Aktivite Danigmanli
Sikhgr* Miyokardiya | Degerlendirm | Risk Danismanhig | g1
liskemi igin | e Faktori | §
Degderlendir | Tipive Sikhgi | Degerlen-
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-met dirme ve
Yonetimit
1: Tutulum | 4-12 haftada Yok Yok 1. yilda Her kontrolde | Modifikasyo
yok takipten degderlendir | tanitim n
cikarilabilir danismanigr | yapilmaksizi
nyasa
uygun
danigmanlik
2: Sadece Normale gelirse | Yok Yok 1. yilda Her kontrolde | Modifikasyo
dilatasyon 4 nhf-12 ay degderlendir | tanitim n
arasinda danismanhgr | yapilmaksizi
takipten gikar; nyasa
dilatasyon uygun
devam ederse, danismanlik
2-5 yilda bir
yeniden
degerlendir
3.1:Kiiciik | 6.ayda 2-3 yilda bir | 3-5 yilda bir 1. yilda Her kontrolde | Modifikasyo
anevrizma, | degerlendir, dederlendir | dUsunulebilir | degerlendir | tanitim n
su anda sonra yilda bir danismanhigi; | yapilmaksizi
veya carpismay| nyasa
persistan kisitla uygun
danigmanlik
3.2: Kictik | 1-3 yilda bir 3-5yilda bir | Indiiklenebilir | 1. yilda Her kontrolde | Modifikasyo
anevrizma, | degerlendir degerlendir | iskemi veya degderlendir | tanitim n
normale (EKO ventrikiler , sonra 2 danismanhgr | yapilmaksizi
veya sadece | yapiimayabilir) disfonksiyon yilda bir nyasa
dilatasyona varsa uygun
gerilemis dustnulebilir danismanlik
4.1: Orta 3,6ve12.ayda | 1-3yildabir | 2-5 yilda bir 1. yllda Her kontrolde | Kontrasepsi-
anevrizma, | degerlendir, dederlendir | disunulebilir | degerlendir | tanitim yon ve
su anda sonra 6-12 ayda danismanhgi; | gebelik icin
veya bir carpismayl onlemler
persistan kisitla; kendini
zorlamadan
4.2: Orta Yilda bir 2-3 yilda bir | 3-5 yilda bir Yilda bir Her kontrolde | Kontrasepsi-
anevrizma, | degerlendir degderlendir | dUsunulebilir | degerlendir | tanitim yon ve
kuglk danismanhgi; | gebelik icin
anevrizmaya carpismayl onlemler
gerilemis kisitla; kendini
zorlamadan
4.3: Orta 1-2 yilda bir 2-5yilda bir | Indiklenebilir | 2 yildabir | Her kontrolde | Kontrasepsi-
anevrizma, | degerlendir degerlendir | iskemi veya degderlendir | tanitim yon ve
normale (EKO ventrikiler danismanhgi; | gebelik icin
veya sadece | yapiimayabilir) disfonksiyon carpismay| onlemler
dilatasyona varsa kisitla; kendini
gerilemis dusUnulebilir zorlamadan
5.1:Biyik | 3,6ve12.ayda | 6-12 ayda bir | Ik yil iginde 6-12 ayda | Her kontrolde | Kontrasepsi-
veya dev degerlendir, degerlendir | bazal; 1-5 bir tanitim yon ve
anevrizma, | sonra 3-6 ayda yilda bir degderlendir | danismanligi; | gebelik igin
su anda bir dusUnulebilir carpismay| onlemler
veya kisitla; kendini
persistan zorlamadan
5.2: Blytik | 6-12 ayda bir Yilda bir 2-5 yilda bir Yilda bir Her kontrolde | Kontrasepsi-
veya dev degderlendir degerlendir | digunulebilir | degerlendir | tanitim yon ve
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anevrizma, danismanhigi; | gebelik icin
orta carpismay| onlemler
anevrizmaya kisitla; kendini

gerilemis zorlamadan

5.3:Biyik | 6-12 ayda bir 1-2 yilda bir | 2-5 yilda bir Yilda bir Her kontrolde | Kontrasepsi-
veya dev degerlendir degerlendir | dlstndlebilir | degerlendir | tanitim yon ve
anevrizma, danismanhigi; | gebelik icin
kuguk carpismay| onlemler
anevrizmaya kisitla; kendini

gerilemis zorlamadan

5.3:Blyik | 1-2 yilda bir 2-5 yilda bir | 2-5 yilda bir 2 yilda bir | Her kontrolde | Kontrasepsi-
veya dev degerlendir degerlendir | dlstndlebilir | degerlendir | tanitim yon ve
anevrizma, | (EKO danismanhigi; | gebelik icin
normale yapilmayabilir) garpismayl onlemler
veya sadece kisitla; kendini

dilatasyona zorlamadan

gerilemis

Sari: sinif lla endikasyonu (yapmak mantiklidir), turuncu: sinif Ilb endikasyonu (dustntlebilir) gostermektedir.
*Qykil, fizik muayene, EKO ve EKG'yi icermelidir.
tStres EKO, stres EKG, stres MR perflizyon goriintileme ve stres nikleer tip perflizyon goérintilemeyi

kapsayabilir.

tHer kontrolde genel saglikli yagam tarzi danigsmanlig verilmelidir.
8Antikoagilan veya ikili antiplatelet tedavi alan hastalarda kontakt sporlari kisitlanmalidir.

Tablo VI. Uzun D6nem Tromboprofilaksi ve Medikal Tedavi Algoritmi

Risk Duzeyi

Diisiik Doz | Antikoagulasyon | Ikili Antiplatelet B-blokor
ASA (Warfarin veya Tedavi
LMWH) (ASA+Clopidogrel)

1: Tutulum yok

4-6  hafta,
sonra kes

2: Sadece
dilatasyon

Normale
gerileyinceye
kadar endike

3.1: Kiiglk
anevrizma, su
anda veya
persistan

Endike

3.2: Kiiguk
anevrizma,
normale veya
sadece
dilatasyona
gerilemis

4.1: Orta
anevrizma, su
anda veya
persistan

4.2: Orta
anevrizma, kiigtik

Endike
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anevrizmaya
gerilemis
4.3: Orta Makul
anevrizma, derecede
normale veya endike
sadece
dilatasyona
gerilemis
5.1: Buyuk veya Makul derecede
dev anevrizma, su endike
anda veya
persistan
5.2: Buyuk veya Makul derecede
dev anevrizma, endike
orta anevrizmaya
gerilemis

5.3: Biyik veya
dev anevrizma,
kuguk
anevrizmaya
gerilemis

5.3: Buyuk veya Makul
dev anevrizma, derecede
normale veya endike
sadece
dilatasyona
gerilemis

Yesil: sinif | endikasyonu (yapilmalidir), sari: sinif lla endikasyonu (yapmak mantiklidir), turuncu: sinif llb
endikasyonu (dusunlebilir) ve kirmizi: sinif Il endikasyonu (yapilmamalidir) géstermektedir.

*Cok blyik ve distal KA anevrizmalarinda veya KA trombozu Oykisi varsa antikoagilasyona ek olarak
dustndlebilir.

ASA: asetilsalisilik asit, LMWH: dlstik molekdl agirlikli heparin.
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AKUT ROMATIZMAL ATES
Fahrettin Uysal

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dall

Akut Romatizmal Ates (ARA) duyarl kisilerde A grubu RB-hemolitik streptokoklar ile olusan Ust solunum yolu
enfeksiyonunundan sonra ortaya ¢ikan; kalp, eklemler, beyin, kan damarlari ve deri alti dokusunu tutan sistemik
enflamatuvar bir hastaliktir. Dinyada gocuklarda ve eriskinlerde gorilen edinsel kalp hastaliginin en sik
nedenidir. Gelismis Ulkelerde insidansi son 60 yilda dismesine ragmen, ézellikle gelismekte olan (lkelerde
insidans yuksektir. En sik 5-15 yas arasindaki ¢ocuklarda gorilur ve kizlardaki sikligi biraz daha fazladir. A grubu
R-hemolitik streptokoklarin neden olugu bogaz enfeksiyonu tedavi ediimez ise ézellikle genetik olarak yatkin
bireylerin %2-3'linde ARA gelisir. Bogaz enfeksiyonu ile hastalik gelisimi arasindaki stire yaklagik 2-3 haftadir.
Tek istisna Sydenham koresidir ve bu durum bogaz enfeksiyonundan ortalama 4 ay (1-6 ay) sonra ortaya

¢lkmaktadir.

Enflamatuvar lezyonlar en fazla kalp, eklemler, beyin ve deride gérillir. Kapak hasari en fazla mitral_daha az
siklikta ise aort kapakta olusur. Triklispit ve pulmoner kapaklarda nadirdir. Romatizmal ateste Aschoff cisimcikleri
karakteristiktir.

Akut Romatizmal Ateste Jones kriterleri en son 2015 yilinda revize edilmigtir. Eski kriterlere gore en blyuk
farklilik; 6zellikle ARA insidansinin yliksek oldugu bizim gibi Ulkelerde monoartritin ve poliartraljinin majér kriter

olarak, monoartraljinin ise minér kriter olarak kabul edilmesidir.

Akut Romatizmal Ateste hastaligin ik doneminde aspirin ve steroid verilirken mutlak yatak istirahati
Onerilmektedir. Tedavinin ana basamagini tekrarlari onlemesi adina penisilin olusturmaktadir ve gerekli

durumlarda 6mir boyu proflaksi hastalara 6nerilmektedir.

Bu toplantida ARA Jones kriterlerinin 2015 yilinda revize edilmis hali vakalar izerinden tartigilacaktir.
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Ust GIS GOR, Regiirjitasyon Yonetim ve Sagaltimi
Dog. Dr. Omer Faruk Beser

Regiirjitasyon, mide veya 6zofagus igeriginin gaba gostermeden agiza veya buruna gelmesi veya bu yollarla
disariya ¢ikmasi olarak tanimlanmaktadir. Gastrodzofageal reflii (GOR) ise daha genel bir tanimlama olup mide
iceriginin 6zofagusa dogru kendiliginden hareketi anlamina gelmektedir. Bebek regirjitasyonu, yasamin ilk yilinda
goriilen en yaygin FSSHdir. Gastrodzofageal reflii hastaligi (GORH), mide igeriginin regirjitasyonunun
komplikasyonlara, doku hasarina veya enflamasyona neden oldugu durum olarak adlandirilir. Fizyopatolojisinde;
bebeklik yasinda 6zofagus boyunun kisa olmasi, motilite uyumunun az gelismis olmasi, karin igi ve gogus
boslugu basing farki, asiri ve sik beslenme ve pozisyonel hatalar rol oynamaktadir. Kusma, otonomik sinir sistemi
ve iskelet kaslarinin katildigi bir santral sinir sistemi refleksidir. Regtirjitasyon dogumdan sonra herhangi bir yasta
ortaya ¢ikabilir, dérdiinci ayda zirve yapar, altinci aydan sonra giderek azalir ve 12-15. aya dogru son bulur. ilk
dort ayliktaki saglikli bebeklerin %50-67’sinde glinde en az bir kez regtirjitasyon gérilebilirken, altinca ayda
regUrjitasyon sikligi %25’e dismektedir. Anne sutlyle veya formiil sitle beslenen gocuklarda regirjitasyon
benzer siklikla goriiliir. Ancak anne siitiiyle beslenenlerde her bir reflii siiresi daha kisadir. Oykii ve fizik
muayene, kusmanin gérildigu hastaliklarin (metabolik, enfeksiydz ve nérolojik durumlar gibi) ayiriminin
yapiimas! icin gok dnemlidir. Regiirjitasyonun taninmasi, doktora gereksiz bagvuru sayisini ve GORH igin
gereksiz tetkik ve tedavilerin dniine gegebilmektedir. Bebeklik donemi reglrjitasyonunun organik hastaliklardan

ayiric tanisinin yapilmasinda yol gosterici olan uyarici belirti ve bulgular Sekil 1'de verilmistir.

TANI

Regurjitasyon tanisi 2016 yilinda yayinlanan ROMA IV 6lcltlerine dayanilarak koyulmaktadir (Sekil 2).
TEDAVi

Regurjitasyon dogal seyrinde kendili§inden diizelir. Bu nedenle, tedavinin hedefi, gelisebilecek komplikasyonlari
onlemek, anne babanin endiselerini etkili bir sekilde gidermek ve yakinmalarin hafifletimesini saglamaktir.
Bebeklik regurjitasyonu tedavisinde H2 reseptoru antagonistleri veya proton pompa inhibit6rlerinin kullaniminin
yarari yoktur. Ayrica, istenmeyen etkilere de yol acabilmektedir. Yakinmalari gidermek icin etkili yollarin basinda,
beslenmenin diizenlenmesi ve pozisyonel tedaviler gelmektedir. Beslenme sikligi, miktari ve kivaminda yapilacak
duzenlemeler tedavide etkindir. Anne s(tli veya formdil stitin kivami, kivam arttiricilarin eklenmesiyle artirilabilir
ya da bu amagla standart formil sUt yerine antiregiirjitasyon (AR) formil siit kullanilir. Tedavi segenekleri Sekil

3'te sunulmustur.

Sekil 1. Bebek regiirjitasyonunda uyarici belirti ve bulgular
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1) Hematemaz 1y Bayome geriligi
2) Kanh drgkilama 2) Norolojik gelisim geriligi
3) Beslenme reddi 3) Deskida gizli kan varhg
4) Beslenme - yutma guglikleri &) fleri derece kanin gerginligi
5} Yagamin ilk Of haftasinda baslamas 5) Ateg
) Bir yagtan sonra devam etmesi 6) Dehidratasyon bulgulan
7) Safrah kusma 7) Ceofajic
8) Tikayio apne
) Reakkif hava yolu hastahfh
10y Akriger aspirasyonu

Sekil 2. Bebek regurjitasyonu tani élgttleri (ROMA V)

3 haftaliktan 12 aylifa kadar olan saflikl bebeklerde agaghdakilerden her ikisini de icermelidir:
1. Ug hafta ya da daha Fazla bir stre, giinde iki kez ya da daha fazla regQrjitasyon

2. Ogurme, hematemez, aspirasyon, apne, gelisme geriligi veya yutma guglogn ya da anormal
postdrun olmamasi

Sekil 3. Bebek regirjitasyonunda tedavi segenekleri

Onerilmesi icin yeterli
diizeyde kamit bulunmayan
tedavi secenekleri

Pozisyonel tedaviler Proton pompa inhibitdrieri
Asin ve cok sik beslemenin dnlenmesi H2 reseptir antagonistleri
Endiseleri etkili sekilde gidermek Pre/probiyotikler

Antiregirjitasyon formill sie*,**

Kvam arttinoilar® ***
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NOBETLE GELEN GOCUGA YAKLASIM
Dr. Coskun YARAR, Eskisehir Osmangazi Universitesi, Gocuk Norolojisi Bilim Dali, Eskigehir
) GIRIS

Nobet, serebral noronlarin ani, anormal ve asiri aktivasyonuna bagl ortaya gikan, gelip gegici klinik
belirti ve/veya bulgulardir. Bu belirtiler motor, duysal, duyumsal, duygusal, bilissel ve otonom 6zellikte olabilir.
Cocuklarin yaklasik % 4-10'u yasamlarinin ilk 16 yilinda en az bir kez febril veya afebril nébet gegirmektedir.
Nobetle dogrudan iligkili mortalite orani diisiik olmakla birlikte, % 45 ile 50'sinde ndbet tekrarlar. ilk kez afebril
nébet gegiren hastalarin yaklasik % 30'unda epilepsi gelisir; nérolojik muayene, EEG ve nérogdriintileme normal
ise bu risk yaklasik % 20'dir. Epilepsinin yasam boyu kiimilatif insidansi % 3 olup bunun yarisindan fazlasi
cocukluk déneminde baglamaktadir.

Her atak epileptik ndbet olmayabilir, ayirici tani dikkatli bir sekilde yapilmalidir. Cocuklarda
gastrodzofajial reflli, apne ataklari, kendini uyarma davranislari, soluk tutma ataklari, migren, dikkat eksikligi
hiperaktivite ve uyku bozukluklari ndbetlerle siklikla karisan durumlardir.

Nobetler Uluslararasi Epilepsi ile Savas Derneginin (ILAE) 2017 yilinda yaptigi siniflamaya gére
baslangig 6zelliklerine gore, fokal baslangigli, jeneralize baslangigl, baslangici bilinmeyen ve siniflandirilamayan
nobetler seklinde ayriimaktadir. Nobetler etyolojik nedenler ve tiplerine gore siniflanmaktadir. Etyolojik
siniflamada, provoke (uyariimig) ve provoke olmayan nébetler seklinde 2’ye ayrilir. Provoke nébetler, nébetlerin
akut sistemik, metabolik, toksik etkilenme veya akut santral sinir sistemi etkilenmesi gibi ndbetle yakin iliskili ve
gegici bir durum sirasinda olmasidir. Provoke nébetlerin baslica nedenleri hiponatremi, hipoglisemi, hiperglisemi,
hipokalsemi gibi metabolik bozukluklar, travma, inme, menenijit gibi akut nérolojik durumlar ile keyif verici madde,
alkol kullanimi veya bunlarin kesilmesidir.

Her nobet epilepsiye bagli degildir. Epilepsi éncesinde herhangi bir tetikleyici faktr olmaksizin ortaya
cikan (provoke olmamis) ve tekrarlama egilimindeki ndbetlerdir. Nobetler arasinda en az 24 saat slre olmasi ve
ndbet sayisinin en az iki olmasi gerekmektedir.

Nobet sliphesi ile gelen hastada 6ncelikle olayin nébet olup olmadi§inin arastiriimasi, ndbet ise ILAE
kriterlerine g6re ndbet tipinin tanimlanmasi, nébet etyolojisi, tekrarlama riski ve tedavi baslanip baslanmayacag!
sorularina yanit aranmasi amaglanmalidir. ILAE 2017 yilinda epileptik nébetlerin etyolojilerine gére genetik,
yapisal, metabolik, immiin, infeksiy6z ve bilinmeyen seklinde siniflanmasini énermistir.

Nobet veya ndbet gibi gorlinen olayin degerlendiriimesi sirasinda kritik bazi ézelliklerin belirlenmesi,
epilepsi tanisinda en 6nemli asamalardan biridir.

. COCUGUN DEGERLENDIRILMESI

A. OYKU
Nobet nedeni ile gelen bir gocukta asagidaki bilgileri kapsayan ayrintili bir dyki alinmalidir.

Cocudun yasi énemli ipuclari verebilir. infantil spazm, febril nébetler, sentrotemporal dikenlerle giden iyi
huylu ¢ocukluk ¢adi epilepsisi (benign rolandik epilepsi), gocukluk ¢agi absans nébetleri, juvenil absans ndbetler
ve juvenil miyoklonik epilepside oldugu gibi bazi nébet tipleri yas ile iliskilidir. Yasamin ilk yili epilepsi gelisimi icin
en riskli donemdir. Status epileptikus nedenleri yasa gore farklilik gésterir. Status epileptikus ilk 2 yilda nérolojik
olarak normal olan gocuklarda daha sik gértilirken, daha sonra nérolojik bulgulari olan gocuklarda daha siktir.

Nobetten hemen dnceki olaylarin bilinmesi oldukca énemlidir. Aileler nébet dncesi belirtilere dikkat
etmemis olabilir veya hekime sdylemek istemeyebilir. Viicut sicakligindaki artis febril nébet agisindan uyarici
olabilir. Bazi ndbetlerden 6nce ortaya gikan aura lokalizasyon agisindan bilgi verebilir. Oregin temporal nébet
oncesinde epigastrik duyum, yizde kizariklik, terleme, ¢arpinti, bulanti ve bas dénmesi gibi otonomik 6zellikte
aura gortlebilir.
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Bazi 6ncdl olaylar non-epileptik olaylarin ayriminda yardimei olur, érnegin aglama sonrasi olmasi
katilma ndbetini, beslenme sonrasi olmasi gastrodzofajial reflilyd, yiksek ses veya uyari ile olmasi
hiperekspleksiyi akla getirir.

Bazi refleks ndbetler gérsel uyari, yanip sénen isik, sicak su gibi spesifik uyarilarla tetiklenebilir. Ruhsal
stres, uykusuzluk, yorgunluk gibi bazi nonspesifik faktorler de nobetleri tetikleyebilir. Jeneralize ndbeti olan
hastalar uykusuz kalma ve yanip sonen isiklara fokal ndbet gegirenlere gére daha duyarlidir. Olaydan hemen
6nce ve sonra gocugun durumunun bilinmesi oldukga 6nemli, siklikla da tanisaldir.

Olayin zamani degerli bilgiler verebilir. Uyanikken ortaya gikan nébetler genellikle juvenil miyoklonik
epilepsi ve absans nébetler gibi primer jeneralize ndbetlerdir. Uykuda ortaya ¢ikan nébetler benign rolandik
epilepsi, Landau-Kleffner, yavas uykuda elektriksel status epileptikus, frontal lob nébetleri gibi genellikle fokal
veya sekonder jeneralize nébetlerdir. Temporal lob nobetleri de uyku sirasinda daha sik gordllr. Farkindalgin
olmadigi fokal nébetler uyku sirasinda daha sik jeneralize olur. Psikojenik nonepileptik ndbetler uykuda gorilmez.
Farkindaligin olmadigi fokal nébetler uykunun 1. ve 2. evresinde daha sikken, REM evresinde daha nadir ortaya
clkar.

Olaya sahit olanlardan nébetin nasil oldugu 6grenilir ve miimkiinse hareketi géstermesi istenir, bazen
olayin kameraya cekilmis gorintileri degerli bilgiler verebilir. Nébet bir taraftan baslayip tim viicuda yayilabilir ve
farkindalik kaybi gelisebilir. Bu nedenle nébetin nasil ve nereden basladiginin 6grenilmesi 6nemlidir.

Nobet sirasinda gozleri sikica kapatma genellikle nonepileptik bir olayr distindlirlir. Gozlerde deviasyon
olayin fokal 6zelliginin ve lokalizasyonunun saptanmasinda yardimci olabilir.

Olayin slresinin bilinmesi tedavi ve prognozlari farkli olan ndbet ile status epileptikusun ayriminda
yararldir. Fokal baslangigl ndbetler daha uzun surebilir. Ancak olay stresinin oldugundan daha az veya daha
fazla tahmin edilmesi nadir degildir.

Hastaya olayla ilgili ne hatirladigi sorulmalidir. Bu durum eger var ise farkindalik kaybi veya uyaniklk
siiresinin belirlenmesinde yardimci olabilir. Farkindalik kaybinin olmamasi fokal, olmasi ise farkindaligin olmadig
fokal ndbetleri ve jeneralize ndbetleri diigtindlr(r.

Olay bittikten sonra hastanin durumu dnemlidir. Nobet taklidi yapan hastalar dramatik bir motor nébetten
sonra kisa siirede kendine gelirken, gergek nobet gegirenlerde konfiizyon, yorgunluk, uyku hali veya hemiparezi
gorllebilir. Biling degisikliginin devam etmesi postiktal duruma veya devam eden subklinik ndbete bagli olabilir.

Daha dnceki diger paroksizmal olaylar, benzer yasanan olaylar, diger nobetler ve febril nobet dykiisi
énemlidir. Ikinci nébetten sonra ndbet tekrarlama riski yaklasik %70’e gikmaktadir. ilk ndbetten sonra 6 ay icinde
ndbet tekrarlar ise hasta yiksek riske sahiptir. Yeni epilepsi tanisi alan hastalarin yaklasik %17’sinde birden fazla
ndbet tipi vardir. Bu hastalarda epilepsinin remisyon olasili§ diisiiktiir. Kompleks febril ndbet gegirenler daha
riskli olmakla birlikte, febril nébet geciren hastalarin %2 ile 10°unda epilepsi gelisir.

Jeneralize motor ndbetler ile iliskili en sik olaylar dil isirma (6zellikle dilin yan kismi), diski veya idrar
kagirma ve solunum zayiflamasidir. Dil isirma ndbetin klonik fazinda gériilebilir. Gnliik pratikte sik rastladigimiz
bir durum ise ndbet sirasinda hastanin agzini agmaya calisan hasta yakinlarinin isirmaya bagli parmak
yaralanmalarina maruz kalmalaridir.

Nobet taklidi yapan hastalarda siyanoz gelismesi beklenmez. Solunum etkilenmesi nébetleri aileler icin
daha da korkutucu hale getirir, uzamis konviilziyon riski olanlarda erken miidahale gerekebilir.

Sistem sorgulamasinda; ates, letarji, bas agrisi ve fotofobi olan hastalarda nébet nedeni menenjit veya
ensefalit olabilir. ishal ve kusma dehidratasyon ve elektrolitimbalansina neden olarak nébetleri tetikleyebilir.
Ozellikle bebek ve addlesan dénemdeki kizlarda diyet ézelligi sorulmalidir. Formiil mama ile beslenen
bebeklerde, mama uygun hazirlanmaz ise elektrolit imbalansi ve nébet gelisebilir. Ad6lesan kizlarda eger stiphe
varsa bulimia, diyet yapma ve diyet ilaglari kullanma durumlari sorulmalidir. Ad6lesanlara keyif verici madde ve
alkol kullanip kullanmadiklari da sorulabilir. Travma &ykisi arastiriimalidir. Diyabet ve enfeksiyon gibi diger tibbi
durumlar ile, kiigiik ¢cocuklarda toksin ve agdir metallere maruz kalma da géz éniinde bulundurulmalidir.




. Uludag Pediatri Kis Kongresi

Hastanin nébet esigini dlisiren ilag alip almadiginin bilinmesi, hipoglisemik ajan ve ditretik kullanim
oykusu de tanida yardimei olabilir.

Hastanin prenatal, natal ve postnatal dykusu ayrintili olarak ogrenilmelidir. Yaklagik 680 gramin altindaki
prematiire bebekler akut veya uzak semptomatik ndbetlere neden olan beyin hasari igin ylksek riske sahiptir.
Intrauterin enfeksiyonlar, gebelikte kullanilan alkol ve teratojen ilaglar da yapisal beyin anormalliklerine neden
olabilir. Postnatal donemde gegcirilen menenijit, hiperbiliriibinemi ve solunum problemleri de nérolojik sorunlara
neden olabilir. Annede oligohidramniyoz veya polihidramniyoz ile anormal fetal hareket dykist fetusta nérolojik
bozukluklari diistndUrebilir.

Dil, motor ve psikososyal gelisimde gecikme veya gerileme, gerileme varsa ne zaman basladigina dair
oyki alinmalidir. Cocukluk gaginda baslayan epilepsiye serebral palsi, mental retardasyon ve otistik spektrum
bozukluklari eslik edebilir. Gelisimsel gecikme, kromozom bozukluklari ve iligkili ndbetlerin bir 6zelligi olabilir.
Dilde gerileme ve ndbetler Landau-Kleffner sendromunda gériilebilir. Gelisimsel gecikmesi olan veya mental
retardasyonlu gocuklar direncli ndbetler agisindan yliksek riske sahiptir, bu durum muhtemelen altta yatan yaygin
santral sinir sistemi anomalilerine baglidir.

Otozomal dominant noktiirnal frontal lob epilepsisi, sentrotemporal dikenlerle giden iyi huylu gocukluk
cag epilepsisi, juvenil miyoklonik epilepsi, “febril nébet arti” jeneralize epilepsiler, iyi huylu ailesel neonatal
ndbetler, iyi huylu ailesel infantil ndbetler ve diger idyopatik jeneralize epilepsiler kalitsal 6zellik gostermektedir.

B. Fizik MUAYENE

1. Genel Muayene

Bas cevresi dlclimelidir. Mikrosefali, konjenital enfeksiyonlar, hipoksi, maternal hastalik, ilag ve toksine
maruz kalma gibi nedenlere bagli gelisebilir. Lizensefali, kortikal displazi, heterotopi gibi serebral malformasyonlar
mikrosefalinin primer nedenleri arasindadir. Makrosefali depo hastaliklari ve hidrosefali ile iligkili olabilir.

G0z dibi incelemesinde papil 6demi artmig intrakraniyal basinc, kiraz kirmizisi lekesi depo hastaliklarini
gosterebilir, nérokutandz sendromlar veya konjenital malformasyonlarla iliskili bulgular saptanabilir.

Hastanin dismorfik dzellikleri incelenmelidir. Dismorfik bulgular kromozom bozukluklari ile iligkili nébetleri
olan hastalarda gérilebilir. Anormal sa¢ 6zellikleri beyin anormalliklerinin 18. haftadan énce gelistigini
distindrdr.

Nobetler gelen bir hastada deri muayenesi énemlidir. inkontinensiya pigmenti, lineer neviis sendromu,
hipomelanozis Ito, tuberoskleroz, Sturge-Weber sendromu ve nérofibromatozis gibi nérokutandz hastaliklara
ndbet eslik edebilir.

Ense sertligi; Kernig ve Brudzinski bulgularinin pozitif olmasi meneniiti destekler. Fontaneli agik olan
bebeklerde bu bulgular olmayabilir ancak fontanel kabarikhigi ve gerginligi gorilebilir.

Organomegali metabolik depo hastaliklarinda gérllebilir.
2. Norolojik Muayene

Nébet 6ykisi ile gelen bir hastanin degerlendirilmesindeki ilk asama nébetin devam edip etmediginin
belirlenmesidir. Hasta biling degisikligi tablosunda gelebilir, bu durum ndbetin devam etmesi, postiktal fenomen
veya kullanilan ilag ile iligkili olabilir. Postiktal ddnemde dizartri ve g6rme ile ilgili sorunlar bulunabilir. Hemiparezi
Todd paralizisi (epileptik nébetten sonra gelisen gecici fokal nérolojik kusur) ve fokal ndbeti distindiirebilir. lk
provoke olmamis ndbet sonrasi Todd paralizisinin gelismesi nébetin tekrarlama riskini arttirir.

Absans ndbetinden siiphelenilen hastalara en az 3 dakika boyunca hiperventilasyon yaptiriimasi ndbet
olugturabilir.

C. LABORATUVAR GALISMALARI
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1. Temel Metabolik Panel

Daha 6nceden normal olan bir ocukta metabolik anormalliklere bagli nébetler nadir gériiliir. ilk kez
atessiz ndbet gegiren alti aydan biylk gocuklarda stpheli bir dyki veya belirti yok ise temel metabolik testlerin
rutin olarak yapilmasi éneriimemektedir. Hastalar klinik durumlarina gére bireysel bazda degerlendirilerek
istenilecek testlere karar verilmelidir. ishal, kusma, dehidratasyon ve biling durumunun diizelmesinde gecikme
gibi durumlarda temel metabolik testler caligilabilir.

2. Lomber ponksiyon

ilk afebril nébeti takiben rutin lomber ponksiyon yapiimasini éneren kuvvetli kanitlar bulunmamaktadir.
Bununla birlikte; alti aydan kigtlik bebeklerde, 1srarci biling bozuklugu olan veya nébet sonrasinda bilinci normale
dénmeyen gocuklarda, meneniit veya ensefalite ait klinik stiphe olan gocuklarda, kontrendikasyon olmamasi
halinde lomber ponksiyon yapilmasi dnerilmektedir.

3. Idrar Toksikolojisi
Rutin olarak dnerilmemektedir, klinik sliphe varsa idrarda toksikolojik inceleme yapilabilir.
4. Karaciger Fonksiyon Testleri

Oykii dejeneratif, metabolik veya bir depo hastaligini diisiindiirliyor veya antiepileptik ilag tedavisi
baslanmasi planlaniyorsa, karaciger fonksiyon testleri calisiimalidir.

5. Kalitsal Metabolik Hastalik Taramasi

Bu testler ndbet etyolojisinin saptanamadigi durumlarda yapilabilir. Yaklasik 200 kalitsal metabolik
bozukluk nébetle iliskilidir.

6. Kromozom Analizi

4p- sendromu, Miller-Dieker sendromu, Angelman sendromu, inversiyon duplikasyon 15 sendromu, 1.
kromozomun uzun ve kisa kolunda terminal delesyonlar, ring kromozom 14 ve 20 siklikla nébetle iligkili
kromozom anomalileridir. Spesifik fenotip ve EEG bulgulari ile gelen hastalarda genetik test yapilabilir.

7. Elektroensefalografi (EEG)

Nobetlerin degerlendiriimesinde altin standart testtir. Ozellikle EEG gekimi sirasinda nobet
yakalandiginda degerli bilgiler verir. Nonepileptik olaylarin nobetten ayriminda yardimei olur. Epileptik sendromlar
EEG'deki spesifik bulgulara gére siniflandigindan, bu sendromlarin tanisinda yararlidir. Uzun slreli prognoz ve
ndbetin tekrarlama riskinin belirlenmesinde, ileri testlerin yapilmasina karar vermede, antiepileptik ilag segiminde
de yararlidir. Bazi metabolik bozukluklarin klasik EEG 6zellikleri vardir. EEG nébet disinda intoksikasyon,
ensefalopati ve beyinde yapisal patolojiler gibi durumlar hakkinda da bilgi verebilir.

Fokal ndbeti olan hastalarda EEG anormalliklerinin jeneralize ndbeti olanlara gére daha sik oldugu
bildirilmistir. Paroksismal olaylarin tanimlanmasinda sadece hastanin dykiist temel alindiginda nébetlerin
%20’den fazla bir kismina ya tani konulamadigi veya yanls siniflandirildigi bildirilmistir.

Ndébet sonrasi EEG'nin gekilme zamani tartismalidir. Bazi otérler ilk 24 saat icinde ¢ekilen EEG'nin daha
fazla tanisal degeri oldugunu savunmaktadir. Nérolojik olarak normal ¢ocuklarda ndbet tekrarini gosteren en iyi
belirleyicinin EEG anormallikleri oldugu bildirilmistir.

Hiperventilasyon, fotik stimulasyon ve uyku deprivasyonu EEG'nin tanisal degerini arttirmaktadir.

Paroksismal olaylarin degerlendiriimesinde EEG 6nerilmektedir. Biling degisikligi ve tekrarlayan nobeti
olan hastalarda acil EEG gekilmesi 6nerilmektedir. Mimkiinse, nébet bagvurusundan hemen sonra gekilmelidir.
EEG’nin normal veya supheli olarak degerlendiriimesi halinde uyku deprivasyonlu EEG veya video EEG
monitorizasyonu tanida yardimci olabilir.
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8. Serebral Goriintileme

Nobetin degerlendirilmesinde serebral goriintileme 6nemli bir yere sahiptir. Bir calismada ilk kez
“provoke olmayan” ngbet gegiren ¢ocuklarin yalniz % 1'inde akut girisim gerektiren nérogdriintileme anormalligi
bildirilmistir. Nobetin veya postiktal dénemin uzun sirmesi ve postiktal hemiparezi gelisen olgularda inme veya
diger yapisal anomalileri dislamak i¢in acil serebral goriintileme yapilmasi 6nerilmektedir. Bir bagka ¢alismada
kisa sureli tonik klonik nébet gegiren, ndrolojik muayenesi ve EEG si normal olan gocuklarin %10’'unda serebral
goruntilemede anormallik bildirilmistir. Belirsiz kortikal anormalliklerin tanimlanmasinda Manyetik Rezonans
Goruntileme yararlidir.

M. SONUG

Ndbet hem hasta hem de aileleri izerinde ciddi bir endise ve psikososyal etki olugturur. Dogru tani
konulabilmesi icin ilk nébet veya nébet benzeri olay ayrintili 6yku, varsa olayin video gortntisi ve fizik muayene
ile dikkatli bir sekilde degerlendiriimeli, gerekirse ileri tetkikler yapiimalidir. Nobet olarak degerlendirilmesi halinde
aile konu hakkinda bilgilendirilmeli, tekrarlama riski agiklanmali ve uygun tedavi kararlari veriimelidir.
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TiPIK VE ATIPIK HEMOLITIK UREMIK SENDROM (aHUS) AYIRICI TANI, GUNCEL TEDAVi VE YENILIKLER

pelinertan@hotmail.com

Hemolitik iiremik sendrom (HUS) mikroanjiopatik hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bibrek hasari
ile seyreden bir hastaliktir. Cocukluk ¢aginin en sik gortilen akut bdbrek hasari nedeni olarak kabul ediimektedir.
Tipik yani veratoksin iligkili (Shiga-benzeri toksin) ve atipik formlari bulunmaktadir (1).

Hemolitik tiremik sendromda bulgular trombotik mikroanjiopati (TMA) sonucu olusur. Patolojik lezyon
arteriol ve kapiller duvarlarindaki kalinlasma,endotel sismesi ve hasarlanmasidir. Fibrin ve trombositten zengin
trombusler damar limeninde tikanikliklara yol agar. Bobrek basta olmak (izere ¢ok sayida doku ve organ etkilenir.
Hemolitik tiremik sendrom etiyolojileri, seyirleri ve tedavi yaklagimlari farkli olan bir grup hastaliktan olusur. Son
yillarda HUS’e yolagan hastaliklarin daha iyi anlasiimas, 6zellikle kompleman iliskili HUS olgularinda genetik
mutasyonlarin gésterilmesi hastaliga ait tanimlar, siniflamalar ve tedavi yaklagimlarinda giincellemelere neden
olmustur. Hemolitik Gremik sendromun literattirde farkli etiyolojik siniflamalari vardir. Bu siniflamalarin bir kismi
altta yatan hastaliklar ydniinden TMA siniflamalari ile értlismektedir (Tablo-1). Klinik uygulamada yaygin olarak
kullanilan tipik ve atipik HUS siniflamasidir (2).

Tablo 1. Trombotik mikroanjiopati (TMA) siniflamasi (2)

Trombotik Trombositik Purpura (TTP)

* Konjenital ADAMTS 13 eksikligi

* Anti-ADAMTS 13 antikorlari

HELLP sendromu

HUS

* STEC-HUS

« Streptococcus pneumoniae liskili HUS

« HIN1 ve Infuenza iliskili HUS

* Herediter kobalamin metabolizmasi bozuklugu
« DGKE mutasyonu ilikili HUS

« Kompleman iliskili HUS

Kompleman gen mutasyonlari

Kompleman faktér H antikoru

+ Eslik eden hastaliklarla olusan HUS
Enfeksiyonlar (HIV)

Solid organ ve hematopoetik kok hticre nakli
Malign hastaliklar

Oto-immiin hastaliklar (SLE, APS, skleroderma)
llaclar (KNI, sirolimus)

Malign hipertansiyon

* Agiklanamayan HUS

APS: antifosfolipid sendrom; DGKE: diagil gliserol kinaz; HIV; human immune deficiency
viris; HUS: hemolitik iiremik sendrom; KNi: kalsindrin inhibitorleri; STEC: Shiga-toksin Ureten E. coli; SLE:
sistemik lupus eritematozus

Tedavi

Destek Tedavisi:Tiim HUS gruplarinda klinik gidis ve prognoz farkli olsa da benzer temel destek
tedavileri uygulanir. Sivi, elektrolit, asit-baz dengesinin yakin izlem ve tedavisi, hipertansiyonun kontrold,
beslenme desteginin saglanmasi ve erken dénemde diyalize baslanmasi son 10 yilda hastaligin mortalitesinin
%40’lardan %210’un altina diisirmastdr. Hastanin volim durumu, idrar ¢ikisi ve elektrolit dederlerine gore dinamik
bir parenteral sivi tedavisi yapiimalidir. Hipotonik sivi kullanimindan kaginilmalidir (3).

Plazma Tedavisi: Plazma verilmesi ya da plazma degisiminin STEC-HUS'de yararli olduguna dair yeterli
kanit yoktur. Nérolojik tutulumu olan olgularda plazma degisimi yararli olabilir (4).
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i Eculizumab: Kompleman aktivasyonunu engelleyen bir monoklonal C5 antikorudur. Kompleman iligkili
HUS tedavisinde kullaniimaktadir (5).

Prognoz

Akut dénemdeki 8liim orani %3-5'dir. Oliim genellikle bdbrek disi nedenlere baglidir, ciddi nérolojik
tutulumu olan hastalarda 6lum riski yiksektir. Akut dénemde olgularin yaklasik 2/3'sinde diyaliz gereksinimi olur.
Son dénem bobrek hastaligi (SDBH)'na ilerleme orani yaklasik %10°dur. Olgularin yaklasik 1/3'inde kan basinci
yuksekligi, protein(ri, kronik bdbrek hastaligi ve instiline bagimli diyabet gibi uzun dénem komplikasyonlar
gelisebilir. Oligo-andiri stiresinin uzun olmasi
(>2 hafta) ve bobrek biyopsisinde global / segmental sklerozlarin ve interstisyel fibrozisin varligi bobrek
tutulumunun kot gideceginin en iyi gostergeleridir. Bobrek nakli sonrasi tekrarlama STEC-HUS icin beklenen bir
durum degildir (6,7).
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ENDOKRIN BOZUCULARIN SONUG VE ONERILER
Prof. Dr. Zeynep SIKLAR

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji Bilim Dali

Endokrin bozucular hormonlarin sentez, salinim, taginma ve eliminasyonunu; hormon-reseptor etkilesimini pozitif
veya negatif yonde etkileyebilme etkileme roltine sahip kimyasallardir. Ancak Endokrin bozucularin genel
ozellikleri bu kanyi ispatlamak agisindan guglikler yaratir. Bunlardan biri endokrin bozucularin non monotonik
doz-cevap egrisine sahip olmasi ve doz arttik¢a dogrusal olarak etkinin artmamasidir. Endokrin bozucular ile
karsilagilan zaman énemlidir. Fetus-cocukluk-genc-eriskin donemlere etkinin farkli olabilmektedir. Prenatal
dénemde uyaricl, pubertal dénemde baskilayici bir etki yaratabilir. Ayrica ¢oklu endokrin bozucu ile karsilasma ile
olumsuz etkinin artisi daha fazla olabilir. Karsilagma suresi de etkiyi degistiren bir faktordr. Kisa sireli veya uzun
siireli karsilasma ile etkilenmenin farkli olmasi beklenir. Onemli bir 6zellik de yarilanma émiirleridir. Bazi endokrin
bozucularin yarilanma émri kisa iken, bazilari uzun yillar viicutta kalabilir. Anneden gebelik sirasinda bebege

gecebilir ve ¢oklu jenerasyon gegisi gosterebilir.

GlnlimUzde dogumdan itibaren pek ¢ok kimyasal ile karsilagiimaktadir. Genel olarak endokrin bozucularin etkisi

estrojenik etkinin artmasi ile birliktedir. Birden ¢ok mekanizmay! da kullanabilirler.

Endokrin bozucularin 6zellikle puberte zamanlamasina etki en gok dikkati geken konulardan biridir. Bisfenol A
(BPA), ftalat esterleri, pestisidler, dioksin, poliklorinated bifeniller (PCBs), alevienme geciktiriciler (polybrominated

biphenyls [PBB], Polibrominated difenil etherler [PBDES] puberte ile ilgisi en ¢ok galisilan kimyasallardir.

Bisfenol A diislik dozda zayif estrojen reseptér agonist etki gosterirken, yiiksek dozda antiandrojen etkidedir.
Premature telars, gergek erken puberte, pubertenin erkene kaymasi ile iliski tanimlayan galismalar yaninda iligki
bulamayanlar da vardir. Puberte Uzerine etkisinin netlesmesi icin ayrintili epidemiyolojik calismalar

gerekmektedir.

Ftalatlar dstrojen reseptér agonisti, androjen reseptor antagonisti olarak puberteyi etkileyebilir, androgen

sentezini bozabilir. Molekiler agirliklari ve maruziyet zamanina gore farkli sonuglar elde edilmistir.

Pestisitler ile erken puberte, geg puberte ve erken menars arasinda iliskili oldugu bildirilmistir. Dioksin ise
dstrojenik ve antiandrojenik etkide olan ve uzun yarilanma émriine sahiptir. Hem erken, hem de gecikmis

pubertede etkili olabilmekte, ancak pubertal etkilenme yapmadigini gosteren yayinlar da bulunmaktadir.
Alevlenme geciktiricilerin puberte ile ilgili galismalari kisitlidir. Ostrojenik ve antiandrojenik etki gosterebilir.

Obezite son yillarda Diinyada giderek artan siklikta gortlen bir halk sagligi sorunudur.
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Endokrin bozucularin obeziteyi arttirdigi, bununla ilgili olarak da tip 2 Diyabet, kardiyovaskuler sorunlarin daha sik
goriilebilecegi bildirilmektedir. Ozellikle yasamin erken donemlerinmde bazi endokrin bozucular ile karsilagma,
yag hiicre sayisinda artisa ve farkll mekanizmalarla obeziteye yol agmaktadir. insiilin sinyalizasyonu, lipid
metabolizmasi, glikoz metabolizmasi etkilenebilmektedir. BPA, fitodstrojenler, ftalatlar, pestisitler, PCB,

perfloroalkiller, inhale kirleticiler obezite gelisimine katkida bulunabilen kimyasallardandir.

Endokrin bozucular tiroid hormon sentez ve salinimi ile de etkilesime girebilir. Hipotalamo-hipofiz-tiroid»
ekseninin herhangi bir veya birkag yerinde bu etkilesim mimkindur. PCB, PBDE, ftalatlat, BPA, perkloratlar tiroid

tizerine etkili olabilen ajanlardir.

Son yillarda endokrin bozucularin dnemli bir etkisi de hormona duyarli kanserler olan “over, meme, prostat,
endometrium, tiroid kanserlerinin” insidansinin artis gostermesine katkida bulunma olasiliklaridir. Bu konudaki
arastirmalarin cogu meme, prostat ve testis kanserleri tizerinedir. Diinya’da kadinlarda en sik gérilen kanser olan
meme kanseri siklikla hormon-bagimhidir. Risk faktérleri arasinda endokrin bozucular da sayilmaktadir. Endokrin
bozucularin etkisiyle 6zellikle prenatal ddnemde meme glandinda yapisal degisiklikler olabilmekte; pubertede ise

meme dokusunda hizli blyime oldugundan, ézellikle endokrin bozucularin etkisi belirgin hale gelebilmektedir.

Kanser gelistirme riski ile ilgili olarak en ¢ok arastirma yapilan endokrin bozuculardan birisi olan BPA'dir. Diglk
konsantrasyonlarda dahi endokrin sistemin islevini bozdugu ve 6zellikle meme kanserinin gelisimine yol agtigi
belirtiimektedir. BPA disinda ftalatlar, dioksinler, per- ve poli floroalkiller, parabenler, insektisitler,
dietilstilbesterol, perflorooktanoik asit ve atrazin meme kanseri gelisiminden sorumlu olarak belirtilen kimyasallar

arasinda bulunmaktadir.

Ostrojene benzer etkide olan endokrin bozucularin uterus kanseri olarak da bilinen endometrial kanser gelisimini
kolaylastirabilecegi endisesi bulunmaktadir. Epidemiyolojik ¢alismalar endokrin bozucular ile endometrial kanser
arasinda ilgi oldugunu desteklemektedir. Kadinlarin sik g6rilen kanserlerinden biri olan over kanseri gelisimi ile
BPA dlzeyi arasinda baglanti oldugu, BPA'nin over hiicrelerinde 6strojen etkisini taklit ettigi belirtimektedir. BPA
ayni zamanda ekeklerde prostat kanseri riskini arttirmaktadir. Androjen reseptorlerinin gevresel ajanlarla
etkilenmesi, prostat kanserini gelisimine yol agan faktérlerden biridir Endokrin bozucu 6zellikteki pestisitler olan
organoklorinler, ftalatlar ve alevlenme geciktiriciler ile prostat kanseri arasinda baglanti saptanmistir. Testis
kanseri gelisiminde rol alan endokrin bozucular arasinda siklikla organoklorin bilesikleri ve poliklorinated bifeniller
dikkati cekmektedir.

Deneysel galismalarin yani sira epidemiyolojik ¢calismalar ile endokrin bozucularin yaptigi olumsuz
etkilerin net olarak ortaya ¢ikariimasi ve altta yatan mekanizmalarin tam olarak aydinlatiimasina gereksinim
vardir. Toplumda endokrin bozucu kimyasallarin olumsuz etkilerinin gok y6nlii oldugu konusunda farkindaligin
artmasi gereklidir. Saglik calisanlarinin endokrin bozucularin zararl etkileri konusunda bilingli ve aktif bir rol
oynamasi énemlidir. Endokrin bozucularin global kullaniminin minimuma indirilmesi, insan sagli§i agisindan pek

¢ok olumsuz etkinin azaltilmasini saglayabilecektir
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ATES TEDAVISi; GELENEKSEL VE GUNCEL TEDAVI YAKLASIMLARI

Dr. Ogr. Uyesi Taylan GELIK

Ganakkale Onsekiz Mart UniversitesiTip Fakiiltesi
Gocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali
Gocuk Enfeksiyon Hastaliklar

Tibbin tarih icinde izledigi gelisime bakildiginda atesli hastaliklarin farkli dénemlerde algilaniginin,
tedavisinin ve bir hastalik belirtisi olarak degerlendirilmesinin farkli oldugu gérullir. Ates ilk gaglardan beri
cocukluk caginda enfeksiyonlarin en énemli bulgusu olarak taninmaktadir. Bulagabilen bir hastaligin habercisi
oldugundan kimi zaman atese korkuyla yaklasiimistir. Ates, ayni zamanda aileleri gocuklarinin hasta oldugu
konusunda uyaran ilk semptomdur. Ailelerin cocuk acil servislerine ve ¢ocuk polikliniklerine en sik bagvuru nedeni
olan ates, vicut sicakliginin normal degerlerin Gizerinde olmasi olarak tanimlanir. Cocuk acil poliklinigine
basvurularin %10-20'sini ates ve atesli hastaliklar olusturur.

Ates birgok hastaliga bagli olarak gelisebilir, enfeksiyon hastaliklari, kollajen doku hastaliklari ve
maligniteler en sik ates nedenleridir. Genellikle akut bir enfeksiyonun baslangicinda ortaya ¢ikan ilk bulgudur ve
cocukluk caginda siklikla solunum sistemi enfeksiyonlarina baglidir. Kendi kendine diizelen bir viral enfeksiyonun
bulgusu olabilecegi gibi, mortalitesi ok yliksek ciddi bir enfeksiyonunda isareti olabilir. Ayrica hastaligin
ilerlemesinin isareti olarak hastalik slresince izlenen bir gostergedir. Hekimlerin en blyuk sorunu atesin basit bir
enfeksiyon yaniti olarak gelistigi cok sayidaki gocuk arasindan, saptanamadigi takdirde sekel veya olimle
sonugclanabilecek ciddi enfeksiyon gelistirme riski olan az sayidaki gocugu belirleyebilmektir.

Ates Olgiim Yontemleri

Ates adiz, rektum, koltuk alti, timpanik membran ve alin cildinden 6lgUlebilir. En uygun ates dlgiim
y6nteminin ne oldugu konusunda farkli rehberler farkli dnerilerde bulunmaktadir. Bu éneriler su sekilde
Ozetlenebilir; bir aydan kiigiik bebeklerde elektronik koltukalti 6lgtim, bir ay-bes yas arasi ¢ocuklarda koltuk alti
(elektronik veya kimyasal), infrared yolla 6lciim yada rektal yolla él¢lim uygun yontemler olarak kabul edilebilir.

Ates Tedavisi

Ates diisuricl ilaglar hipotalamusta bulunan is1 diizenleyici merkezin ayar noktasini normale gekerek
etki gosterirler. Daha &nce saglikli bir gocugun atesi ¢iktiginda bunun hemen diisirilmesi gerektigine dair bir
oneri yoktur. Ates dUstiriildiglinde mortalite yada morbiditede azalma olduguna dair kanitta bulunmamaktadir.
Genelde kabul edilen yaklasim; ates cocuga rahatsizlik veriyorsa yani uzayan aglamalar, huzursuzluk, istah
azalmasi ve uyku bozuklugu varsa onu rahatlatmak igin antipiretiklerin verilmesidir. Ayrica oksijen tiketimini,
karbondioksit tiretimini ve kardiyak debiyi arttirdigi igin kalp hastaligi veya kronik anemisi olan hastalarda kalp
yetmezligini, kronik akciger hastaligi olan hastalarda pulmoner yetmezIigi ve diabetes mellitus veya dogustan
metabolik hastaliji olan hastalarda metabolik dengeyi bozabileceginden bu hastalarda da atesin distriimesi
onerilir. Antipiretiklerin bulunmasindan énce atesi diistirmek igin fiziksel sogutma ydntemleri kullaniimigtir. Atesin
distriilmesinde altta yatan bir karaciger hastaligi olmadigi middetce ates distrlicii olarak parasetamol ilk tercih
edilecek ilagtir. Fiziksel sogutma cok yilksek atesi olan ¢ocuklarda atesin hizl diisiriimesi gerekirse antipiretik ile
birlikte kullanilabilir. Bu isleme baslamadan en az yarim saat dnce antipiretik verilmis olmasi dnerilir. Ulkemiz
kosullarina uygun atesli cocuga yaklasim ve tedavi stratejilerinin gelistiriimesi ile hem atesin konak
savunmasindaki yeri korunacak hem de ates fobisi ortadan kalkacagindan gereksiz ilag kullanimini azaltacaktir.
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INVAZIF MENENGOKOK B HASTALIGI VE KORUNMA

Prof.Dr.Nuran Salman

N.meningitis tim dlinyada menenjit ve sepsisin en 6nde gelen nedenidir ve ylksek fatalite ve sik sekellerle
seyreder.Diinya genelinde tahmini olarak yilda 1.2 milyon meningokok enfeksiyonu gézlenmekte ve bu vakalarin
135.000 kadar! ise 6limle sonuglanmaktadir.N.meningitis A,B,C,W.,X ve Y serogruplari gogu invazif
enfeksiyonlardan sorumludur;gdriilme oranlari ve insidansi tlkeden Ulkeye degismektedir .Avrupada’ki
meningokok vakalarinin incelendiginde MenB'nin her yasi etkilemekle beraber en sik 5 yasindan kiguklerde
gordldugu ve bununla birlikte 1 yas alti vakalarin biyuk gogunlugunda sorumlu etkenin MenB oldugu
gosterilmistir. Tlrkiye’de de, 2017 verileri dogrultusunda, meningokok vakalarinin %65’'inden MenB'nin sorumlu
oldugu gosterilmistir. Bexsero Neisseria meningitidis grup B'nin neden oldugu invazif meningokok hastaligina
kars! aktif bagisiklanmasi igin endikedir.Revers vaksinoloji teknidi ile elde edilen 4 farkli antijeni (fHbp, NadA,
PorA, NHBA)igeren genis kapsayiciliga sahip olan Bexsero, bireysel koruma ve ulusal bagisiklama
programlarinda kullaniimaktadir.Asinin immanojenisite ¢alismalarinin gogu randomize, kontrollii, cok merkezli ve
genis Klinik calismalar seklinde gerceklestirilmistir. immiinojenisite bebeklerde, cocuklarda, addlesanlarda ve
eriskinlerde degerlendirilmistir ve yiksek immiin cevaplar elde edilmistir.Bexsero diinyada ilk ruhsatini 2013
yilinda EMA’dan almistir. Su anda diinya genelinde 41'den fazla tlkede ruhsata sahip ve diinya genelinde JCVI
(ingiltere), ATAGI (Avustralya), NACI (Kanada) ve SBIM (Brezilya) dahil, 14 saglik otoritesi tarafindan 2 aydan
biylk cocuklar igin dnerilmektedir. Bexsero, esnek doz secenekleriyle rutin agilama ziyaretlerine uygun gesitli
program segenekleri sunmaktadir.
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EKLEM AGRISI ILE GELEN GOCUKTA TANILANDIRICI YAKLASIM

Dr. Mehmet YILDIZ,
Dr. Fatih HASLAK,
Prof. Dr. Ozgiir Kasapgopur

istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Romatoloji Bilim Dali

Genel pediatri ya da cocuk acil polikliniklerine artralji veya artrit yakinmasi ile bagvuran hastalar, tim
acile bagvurularin %10’luk bir dilimini olusturmaktadir. Artralji eklem agrisi olup saglam gocuklardan romatizmal
hastaliklara, hipermobilite sendromundan endokrin kaynakli patolojilere kadar genis yelpazede degerlendirilmesi
gereken 6zgln olmayan bir yakinmadir. Bu nedenle bu algoritmada yer almayacaktir. Etkilenen eklemde agriya
ek olarak; I1s1 artis, kizariklik, sislik ya da hareket yeteneginde kisitlanmanin herhangi birinin ya da daha
fazlasinin varliginda klinik tablo artrit olarak degerlendirilir. Alti haftadan daha uzun suren artritler kronik, daha
kisa streli olanlar ise akut artrit adi ile anilmaktadir. Bir eklem enflamasyonu akut artrit stirecinden gegmeden
kronik artrite donisemeyecegi igin, bu bélimde akut artrite yaklasim anlatilacaktir. Herhangi bir etyoloji
bulunamayan en az 6 hafta stiren kronik artrit varliginda hastalara jiivenil idyopatik artrit (JIA) tanisi
konulabilmektedir. Dort ya da daha az eklemin tutulmasi oligoartikiler tutulum daha ¢ok eklemin tutulmasi ise

poliartikiler tutulum olarak adlandiriimaktadir.

1. Oykii ve fizik muayene: Mutlaka aile ve gocuk bir arada iken alinmalidir. Cok nadiren artrite yol
acabilecek travma, bdcek 1sirngi, asillama, ilag kullanimi, beslenme aligkanliklari (6rnegin ¢ig st ile
yapilmis peynir tliketiimesi bruselloz agisindan risklidir) gibi kolaylastirici nedenler 6ncelikle
sorgulanmalidir. Travma ile iligkili ise bu asamada Ortopedi danigimi yapilabilir. Romatizmal
hastaliklarin (6rn, jlvenil spondiloartropatiler ve psoriatik artrit) ailesel gegis gosterebilecegi g6z dnline
alinarak mutlaka ailede var olan romatizmal hastaliklar da sorgulanmalidir. Romatizmal hastaliklarin
eklem disinda da dzellikle cilt ve kas olmak izere diger sistemlerde de bulgu verebilecegi unutulmamall,
hasta ayrintili muayene edilmelidir.

2. Cocuklarda [6semi ve noroblastom basta olmak tizere bazi malignitelerin artrit/artralji ve romatizmal
hastaliklardaki gibi akut faz yiiksekligi ile bagvurabilecegi unutulmamall, fizik muayene sonrasi kan
sayimi, periferik yayma, eritrosit sedimantasyon hizi ve CRP diizeyleri istenmelidir. Sitopenisi olan bir

hastada l6semi diglandiktan sonra, sistemik lupus eritematosus (SLE) ayirici tanisi igin tlim otoantikorlar
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gonderilmeli ve yine ikincil makrofaj aktivasyon sendromu agisindan hasta degerlendirilmelidir. Ayni
zamanda EBV, parvovirus, CMV, hepatit virisleri ve brusella (6zellikle kalca ve diz artritinde) hem artrit
hem sitopeni yapabilecegi igin ilgili tetkikler (seroloji ve PCR) génderilmelidir.

3. Mono-Oligo-Poliartikuler tutulum: Artritin tek ekleme mi yoksa birden ¢ok ekleme mi yerlestigi fizik
muayene ve Gykii ile tespit ediimelidir.

4. Ozellikle monoartikiiler artriti (en sk diz) olup genel durumu iyi olan hastalarda éncelikle hemofiliyi
dislamak i¢in kanama zamani, PT ve aPTT bakilmali (ayrica hasta siinnet, dis ¢ekimi ve ameliyat
sonras| kanama hikayesi agisindan sorgulanmali); normal olmasi durumunda primer kemik timarlerini,
pigmente villonodiler sinovit, tiberkiloz artrit ve ortopedik patolojileri dislamak i¢in MR goriintileme bu
asamada gerekmektedir.

5. MonoartikUler artriti olup, strekli atesi olan hem huzursuz hem oldukgca hasta goriinen bir gocukta
atlanmamasi gereken ilk ve en 6nemli hastalik septik artrit ve eslik edebilecek osteomyelittir. Hastadan
ortopedi danigimi yapilarak hemen eklem aspirasyonu yapilmali, eklem sivisi ve hemokiltir gonderilip
bir an dnce yasa gore olasi enfeksiydz ajanlara yonelik ampirik sistemik antibiyoterapi baglanmalidir.
Yine strekli atesi olup artriti olan hastalarda, Kawasaki hastaliginin diger bulgulari (konjoktivit, agiz
degisiklikleri, el-ayak degisiklikleri, servikal LAP bulgularindan en az birisi olmasi) arastiriimali ve en
olasi ndroblastom olmak (izere maligniteler de bu asamada akildan gikariimamalidir. Mono-oligo-
poliartikiiler tutulumla seyredebilen ancak atesin karakteri intermittan olan 6nemli bir romatolojik acil olan
sistemik JiA'ya eslik edebilecek diger bulgular (pembe renkli eritematdz dkiintii, ates aralarinda gegici
bir iyilik hali, hepatosplenomegali, serozit, lenfadenopati) agisindan hasta degerlendirilmeli ve serum

ferritin dizeyi arastirimaldir.

6. Sabah tutuklugu romatizmal hastaliklari, 6zellikle mekanik (ortopedik) nedenlerden ayirt etmede gok
onemli bir gostergedir. Yine bir dnceki asamada yapilmis olan gériintileme teknikleri cogunlukla
ortopedik ve romatizmal hastaliklari ayirt etmede yardimci olacaktir. Sabah tutuklulugu her ne kadar bu
algoritmada son asamalarda kullaniimis olsa da, iyi anamnez alinabilen bir hastada ilk sirada da
kullanilabilir. Clinki stipheye yer vermeden belirgin sabah tutuklulugu ile birlikte glin icinde hareketle
azalan agrilardan ve artan eklem hareket agikligindan bahseden bir hastada
mekanik/enfeksiydz/malignite gibi nedenlerden ziyade, romatizmal hastalik distintlmelidir. Yine yiksek
dlzeylerde akut faz belirtegleri (ESR ve CRP) ve trombosit yilksekligi daha ¢ok enflamatuar/enfeksiyéz

patolojilere klinisyeni yonlendirmelidir.

7. Yine tim etyolojiler dislandiktan sonra enflamatuar monoartrit diisiiniilen bir hastaya JiA tanisi
konulmadan 6nce, Tirkiye gibi ailesel Akdeniz atesi'nin (AAA) yaygin oldugu bir Glkede hasta
tekrarlayan ates ve serdzit ataklari agisindan sorgulanmalidir. Sadece tekrarlayan ve sekel birakmadan

kendi kendine iyilesen alt ektremite monoartriti varlijinda bile AAA tanisinda siklikla sipheleniimeli ve
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gerekirse kolsisin tedavisi baglanmalidir. Mono/oligo ya da poliartrite eslik eden daktilit, 6nikoliz, pitting,
psoriazis plag! bulgularindan herhangi biri varliginda jiivenil psoriatik artrit diistiniilmelidir. Ozellikle alt
ekstremiteye yerlesimli asimetrik mono ya da oligoartrit varliinda, ailede spondialartropati dykusi, fizik
muayenede koksofemoral artrit ve sakroiliit ve entezit bulgularindan birisi varliginda entezit-iligkili artrit
de ayirici tanilar arasinda distintimelidir. Yine hastalar altta yatabilecek inflamatuar barsak hastaligi
agisindan sorgulanmalidir. Tanisi konulmus bir Crohn hastasinda periferik artrit ve Ulseratif kolit
hastasinda ise sakroiliit rastlanilan bir bulgudur. JIA dugunilen bir hastay alt gruplardan birisine
siniflandirmak i¢in ANA, RF ve HLAB27 testleri bu asamada istenebilir.

8. Gezici oligo ya da poliartrit 3 etyoloji agisindan 6zellikle tetkik edilmelidir.

a) 1-2 hafta 6ncesinde gecirilen bir st solunum yolu enfeksiyonundan sonra gezici biiyiik eklem
(klcuk eklem tutulumu beklenmez!) artriti gelistiyse ve/veya muayenede kardiyak Gftirimu
varsa on planda aksi kanitlanana dek akut romatizmal ates (ARA) distnulmelidir.
Elektrokardiyografi, ekokardiyografi, ASO-Hizli strep A testi ve bogaz kilttri istenmelidir.

b) Gecirilmis USYE/AGE/iiretrit sonras gelisen artritlerde reakif artrit,

c) Birenfeksiyoz kaynak olmadan hem kiigilk hem biiyiik eklemlerde gelisen noneroziv artrite,
mukokutandz bulgular (kelebek benzeri dokiint, sert damakta aft, vs) eslik ediyorsa ya da ESR
cok yiiksekken CRP normal dlizeylerdeyse, SLE arastiriimalidir. SLE'li cocuklarda tlim akut faz
duizeyleri ylikselirken CRP diizeyi aktif hastalikta dahi normal diizeylerde kalir. SLE tanili bir

hastada ylikselmesi ise akla enfeksiydz durumlari ya da poliserdziti getirir.

9. Diger romatizmal nedenler: JiA disinda tiim romatizmal hastaliklarin eklem tutulumu yapabilecegi
unutulmamalidir. Ancak bu hastaliklara genelde eklem bulgulari ile tani konulmayip, kendine 6zgt organ
ve cilt tutulumlari ile tani konulmaktadir. Bu hastaliklar 6n planda Henoch Schonlein purpurasi (HSP)
(artriti olan bir gocukta palpabl purpura ve ciltalti 6dem varliginda) olmak iizere tim vaskilitler,
Behget hastaligi, otoenflamatuar hastaliklar (AAA, TRAPS, HIDS, vb) ve bag dokusu
hastaliklaridir (SLE, jiivenil skleroderma, jiivenil dermatomiyozit, vb). Bu hastaliklara bagl artritler
oligo ya da poliartikiiler karaktere sahip olup gogunlukla sekel birakmazlar.

10. Artriti degerlendirirken unutulmamasi gerekenlerden birisi de cilt ve mukoza muayenesidir:

a) Vezikller dokintu: Sugicegi, koksaki viriis A

b) Eritema nodozum: Streptokok enfeksiyonu, Tuberk(loz, Brusella, Behget, Sarkoidoz,
inflamatuar barsak hastaligi (IBH)

c) Palpabl purpura ve yumusak doku ddemi: HSP ve diger vaskiilitler

d) Livedo retikilaris: PAN ve ADA2 eksikligi

e) Palpabl olmayan purpura-ekimoz: Trombositopeni (I6semi/parvoviriis)/koagiilasyon bozukluklari

(Hemofililer)
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f)  Eritema marginatum: ARA

g) Makilopapiler dokintiler: Kizamik/Kizamikgik vb...

h) Goévdede vezikiiler olmayan her tiirlli dokiintii: Kawasaki hastaligi

)  Ates sirasinda olan somon/pembe renkli eritematoz dékiintii: Sistemik JIA
) Psorizis plagi: Psoriatik artrit

k) Kelebek benzeri dokuntu: Bag dokusu hastaliklari

[)  Gottron papilleri/kalsinozis/heliotropik dokiintii: JDM

m) Oral aft: Beh¢et/SLE/koksaki viriis

SIRT-BEL-KALGA AGRISI OLAN COCUGA YAKLASIM

Sirt ve bel agrisi gocuklarda sik olarak gérilen bir durumdur. Nadiren ciddi bir patoloji ile iligkili olup
¢ogunlugu aslinda nonenflamatuardir. Bilgisayar kullanimi, fiziksel aktivite ve adir sirt gantasi taginmasindan
kaynaklanan mekanik problemlerle iliskisini gosteren galismalar vardir. Amerikan Pediyatri Akademisi, sirt ¢antasi
agirliginin cocugun agiriginin %10-20'sini asmamasi gerektigini 6nermektedir. Olgularin biyik ¢ogunlugunda
semptomlar hafif, non-spesifik ve kendini sinirlayicidir. Sikligi yasla artar ve kizlar erkeklere gore daha fazla

etkilenir.

Kalca agrisi ile gelen bir hastada yas ve cinsiyet tani ile ilgili ciddi ipuclari verir. ik 2 yasta bu yakinma
ile getirilen bir gocukta 6nce septik artrit distinlilmesi gerekirken, 2-7 yas arasinda gegici toksik sinovit ve Perthes
hastaligi, 10 yasindan sonra ise kaymis femoral epifiz ile jiivenil spondilartropati (JsPA) diisinilmelidir. Yine,
gelisimsel kalga displazisi olan gocuk genelde yirimeye basladiktan sonra tanilandirilir ve azalmis kalga
abduksiyonuna bagl trandelenburg ylrlylise neden olur. Bilateral oldugunda drdekvari ylirliylis gozlenir. Her iki
bacak uzunlugundaki farkin %3'den fazla olmasi aksamaya neden olabilir. Ayak anomalileri ve skolyoz da
aksama ve sirt agrisi nedenidir. Ayni sekilde malignitelerden siit cocuklarinda ilk planda distnlimesi gereken

néroblastom iken, daha biy(ik yas gruplarinda lenfoma, |6semi ve primer kemik timorleridir.

Cok siddetli olan akut bir agri kronik enflamatuar artritierde olas| degildir ve akla travma, septik artrit,
hemartroz ve tiimorleri getirmelidir. Cocuklarda yansiyan agri da daima diisiiniilmelidir. Ornegin, diz agrisi altta
yatan kalga patolojisine de bagli olabilir. Bu nedenle diz agris! ile bagvuran bir gocugun kalga muayenesi de
dikkatle yapiimalidir.

Dikkatli bir dykii ve fizik muayene, hangi hastalar icin hangi tetkiklerin yapiimasi gerektigi ile ilgili ciddi

ipuclari verir. Sabah sertligi yangisal stireci gdsterirken, gece agrilari ve kemik hassasiyeti siklikla timér ya da
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enfeksiyonu diisiindirmelidir. Gliniin sonunda ya da yogun bir is temposu sonrasinda ortaya gikan agri daha az
endise vericidir. Agrinin analjeziklere yanit vermemesi, istah azalmasi, kilo kaybi, ates ve gece terlemeleri gibi

eslik eden sistemik semptomlar timér ya da enfeksiyon yéniinden uyarici olmalidir.

Menstrual siklus dykisuntn sorgulanmasi ve vajinal akinti gibi anormal bulgularin varlig tanida

yardimei olabilir. Glnku pelvik inflamatuvar hastalik ya da overlerle ilgili patolojiler de sirt agrisina neden olabilir.

Disk hernisi, kiriklar ve kas zedelenmesi siklikla akut sirt agrisi ile ortaya ¢ikarken, Scheurmann's kifozu
gibi gelisimsel problemler, enflamatuvar spondiloartropatiler ya da psikolojik problemler kronik sirt agrisina neden

olabilir.

1. Oykii ve fizik muayene: Mutlaka aile ve gocuk bir arada iken yapilmalidir. Cok nadiren artrite yol
acabilecek travma, beslenme aligkanliklari (6rnegin ¢ig stit ile yapilmis peynir tiketilmesi bruselloz
agisindan risklidir) gibi kolaylastirici nedenler dncelikle sorgulanmalidir. Travma ile iligkili ise bu
asamada ortopedi danisimi yapilabilir. Bazi romatizmal hastaliklarin (jlivenil spondiloartropatiler ve
psoriatik artrit) otozomal gekinik kalitima benzer kalitilabilecegi géz 6nline alinarak mutlaka ailede var
olan romatizmal hastaliklar da sorgulanmalidir. Romatizmal hastaliklarin eklem disinda da 6zellikle cilt
ve kas olmak Uzere diger sistemlerde de bulgu verebilecegi unutulmamali, hasta ayrintil muayene
edilmelidir. Sirt-bel ve kalga agrisi ile bagvuran gocuk ve adolesanlarin fizik muayenesi sirt, durus
postiiriiniin dederlendirimesi ve ¢iplak ayakla, ince kiyafetler ile ylirlimenin gozlenmesi ile baglar. Hekim
orta hat defekt bulgularini (anormal killanma, hemanjiom ve cafe au lait lekeleri), skolyoz ya da kifoz
varli§i ve bacak uzunluk farki olup olmadigini arastirmalidir. Tlim omurga vertebral ya da intervertebral
duyarllik i¢in palpe edilmelidir. Ayrica tam bir norolojik muayene yapilmalidir. N6rolojik muayenede kas
glictl, duyu, derin tendon refleksleri ve spastisite degerlendirilmelidir. Koksofemoral patolojiler igin
FADIR testi, sakroiliak patolojiler igin FABER testi unutulmamalidir. Yine jlvenil spondilartropati
dustinilen hastalarda modifiye schober testi yapilmalidir.

2. Belirgin fizik muayene bulgusu olmayan, kisa sireli agri ve mindr travma Oykisi tanimlayan ¢ocuk ve
addlesanlar; radyografik ve laboratuvar ¢alismalari yapiimadan konservatif tedavi edilebilir. Ama
mutlaka 1 hafta sonra hasta tekrar gortlmelidir.

3. Daha endise verici dykii ve fizik muayene bulgusu olan olgularda, etkilenen bdlgenin diiz radyografileri
istenmelidir. Tam kan sayimi, periferik yayma, ESH ve CRP 6l¢imleri bu asamada ortopedik hastaliklar
ile enfeksiydz/malign/enflamatuar hastaliklar ayirici tanisinda ok iyi ipuglari verir. Stipheli éyki halinde
brusella igin coombs’lu Wright ve Rose Bengal testleri de istenebilir. Akut fazi normal ve sabah
tutuklulugu tarif etmeyip hareketle artan agrilardan bahseden bir hastada bu asamada yiiksek olasilikla;

sadece anteroposterior (AP) ve lateral grafilerle femur bas! epifiz kaymasi (obez addlesanlar), Perthes
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hastali§i (2-8 yas arasi erkek), skolyoz, Scheurmann kifozu tanisi konulabilir. AP ve lateral goriinttiler
siklikla yeterli olmasina karsin, spondilolizis-spondiloestezis taramasi igin gerekirse oblik grafiler
cekilmelidir. Radyografik bulgular normalse; hekimin siiphesine gére manyetik rezonans (MR),
bilgisayarli tomografi (BT) yapilabilir. Bu tetkikler disk hernisi ve grafide bazen gérilmeyebilen primer
kemik timdrlerinin tanisini koymada da fayda saglayacaktir. Ancak akut fazi normal olan, yeni gecirilmis
bir tist solunum yolu enfeksiyonundan sonra yeni baslayan aksamadan ve kalga agrisindan bahsedilen
1-6 yas arasinda bir hastada diz ve ayak bilekleri muayenesi normalse, gegici toksik sinovit dugtnultip

ek tetkik istenmeyip sadece NSAIi ile 1 hafta kadar izleme alinip diizelmesi beklenebilir.

4. Cocuklarda I6semi ve ndroblastom basta olmak iizere bazi malignitelerin artrit/artralji ve romatizmal
hastaliklardaki gibi CRP/ESR yiiksekligi ile bagvurabilecegi unutulmamalidir. Sitopenisi olan bir hastada
[6semi diglandiktan sonra, 6zellikle kalga eklemi tutulumu ya da sirt agrisi varsa noroblastom agisindan
NSE, batin ultrasonografisi ve kemik iligi aspirasyonu yapilmalidir. Yine brusella (sakroiliit ve
koksofemoral artrit) hem artrit hem sitopeni yapabileceqi igin ilgili tetkikler gdnderilmelidir. Yine orak
hiicre anemisinde hastalarin vazo-okliizif krizlere bagli tekrarlayan sirt agrisi ile bagvurabilecegi
unutulmamali ve gerekirse hemoglobin elektroforezi istenmelidir.

5. Sabah tutuklugu ve mono-oligo-poliartikiler tutulum: Sabah tutuklugu romatizmal hastaliklari,
ozellikle enfeksiydz ve mekanik (ortopedik) nedenlerden ayirt etmede ¢ok 6nemli bir géstergedir. Artritin
tek ekleme mi yoksa birden ok ekleme mi yerlestii fizik muayene ve dykii ile tespit edilmelidir. Ornegin
sabah tutuklulugu ve kalca ekleminde artrit veya sakroiliit olan bir hastanin alt ekstremitesinde eslik eden
bir asimetrik monoartrit veya entezit bulgusu varliinda JsPA; daktilit, tirnak degisiklikleri veya psoriazis
varliinda PsA; eslik eden barsak bulgulari varli§inda 6n planda tilseratif kolit olmak tizere inflamatuar
barsak hastaliina bagl reaktif artrit diistintimeli ve MR gorintiileme ile HLA-B27 tetkiki istenmelidir.
Sabah tutuklulugu olmayan ancak her zaman ¢ok ciddi agri ve atesi olan, akut faz reaktanlar ylksek
olan hastalarda mutlaka MR gérintileme yapilmalidir. Septik artrit sliphesi varsa eklem sivisi gram
boyama, kiiltir ve hiicre sayimi igin acil olarak aspire edilmelidir. Enfeksiyon sliphesinde kan kiltirleri
alinmalidir. Ayrica MR gérintiileme bulgulari osteomyelit ile uyumlu ancak antibiyoterapiye direngli
osteomyelitte, reklrren osteomyelitlerde, ya da multifokal osteomyelitierde Non-bakteriyel

osteomyelitten (NBO) stiphelenilmelidir.
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AKILDA KALMASI GEREKENLER

Oykii ve sistemik fizik muayene ayirici taninin en énemli pargasidir

JiA tanisi konulmadan énce artrite neden olabilecek mekanik/hematolojik/enfeksiy6z ve diger romatolojik
hastaliklar ekarte edilmelidir. ClnkU JIA bir dislama tanisidir.

Artriti olup akut fazi ylksek olan ve sitopenisi olan bir gocukta 6ncelikle malignite dislanmalidir.
Tekrarlayan, kendiliginden diizelen alt ekstremite monoartritlerinde Turkiye'de 6zellikle AAA akla gelmelidir
Sabah tutuklugu bu algoritmanin her asamasinda sorgulanmalidir.

Aralikli veya yeni bagslangich sirt agrisi olup normal fizik muayene bulgularina sahip hastalar gereksiz
tetkiklere maruz birakilmamali ve yakin izleme sans verilmelidir.

Sirt-bel ve kalga agrisi yapan hastaliklarin direkt fizik muayene bulgusu olmayip, gogunlukla dolayli testler
ile fikir elde edilebildidi igin, gortintlilemeler ayirici tanida ¢ok 6nemlidir.

Ciddi kalca-bel-sirt agrist mutlaka 6nemsenmeli ve ileri tetkik yapiimalidir.

Once rontgen olmak iizere MR goriintiileme anormal fizik muayenesi olan olgularda mutlaka yapiimamalidir.
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Juvenil Dermatomiyozit
Prof Dr.Betll Sozeri
Saglik Bilimleri Universitesi

Umraniye Cocuk Romatoloji

Juvenil dermatomiyozit (JDM), iskelet kaslarinin inflamasyonu ve kuglk ¢apli damarlarin vaskiiliti ile
karakterize, multisistemik inflamatuvar bir myopatidir. Hem ¢ocuklarda hem de erigkinlerde nadir olarak rastlanir.
Patogenezinde, cevresel faktorler ve genetik faktorlerin etkilesimi sonrasi otoimmun yolaklarin tetikledigi miyozit
ve vaskilit yer alir. Simetrik proksimal kas gtigsiizltigu en dnemli klinik bulgudur. Heliotrop dokiintli ve Gottron
papllleri gibi cilt bulgulari, JDM tanisi igin olmazsa olmaz kriterlerindendir. Kas enzimlerinde yiikselme,
elektromyelografi (EMG)'de myopatik patern, magnetik rezonans gériintileme (MRG)'de 6dem bulgulari ve kas
biyopsisinde myozit bulgulari, tani igin gerekli diger destekleyici bulgulardir. Cesitli bulgularla bagvuran hasta
ornekleriile hastaligin klinigi ve tedavisi agiklanacaktir.
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Probiyotiklerin Alerjideki Yeri

Tuba Tuncel

izmir Katip Celebi Universitesi Tip Fakiltesi

insan viicudunun deri ve barsak basta olmak lizere tim yiizeyleri mikrobiota adi verilen mikroorganizmalar ile
kaplidir. Beslenme ve yasam tarzinin ozellikle sehirlesme ile degismesi mikrobiotadaki gesitliligi azaltmakta ve
farkli ozellikteki bakterilerin artmasina yol agmistir. Disbiyozis olarak tanimlanan bu degisikliklerin astim ve diger
alerjik hastaliklarin gelisimi ile iligkili oldugu gosterilmistir. Bu nedenle probiyotik velveya prebiyotiklerin
kullaniminin alerjik hastaliklarin  6nlenmesinde ve/veya tedavisinde kullanilabilecedi dislncesi gindeme
gelmistir. Bu konuda yapilmis calismalar oncelikle korunmaya yogunlagmistir. Alerji riski yuksek olan bebeklerin
annelerine gebelik ve/veya emzirme dbéneminde velveya dogumdan sonra bebege probiyotik verilmesinin
etkilerinin degerlendirildigi ¢alismalarda probiyotiklerin atopik dermatitin gelismesini azalttigi gosterilmistir. Ancak
alerjik duyarlanma, besin alerjisi, alerjik rinit ve astim Uzerine etkileri degisken bulunmustur. Alerjik hastalik riskli
olan bebekler igin gebelik ve emzirme déneminde probiyotik uygulamasi 6nerilmesi konusu halen tartismali bir

konudur.

Alerjik hastaliklarin tedavisinde probiyotiklerin etkilerini arastiran calismalar daha az sayidadir. Probiyotiklerin
alerjik rinitte semptomlar ve yasam Kkalitesi tzerinde etkileri olabilecedi diisundtren calisma sonuglari vardir.
Yapilan galismalarda atopik dermatitte semptom skorlari ve yasam kalitesi (izerine etkili oldugu gdsterilmekle
birlikte meta-analizlerin sonuglarinda bu etki ¢ok anlamli bulunmamistir. Hayvan calismalarinda probiyotiklerin
havayolu enflamasyonunu azaltici etkisi gosterilmis olmakla birlikte insanlarda béyle bir etki gosterilememistir. Su

an igin probiyotiklerin alerjik hastaliklar ve astim tedavisinde kullanimi énerilmemektedir.
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GOCUKLUK GAGI OBEZITESI
ETYOPATOGENEZ ve KOMPLIKASYONLAR
Prof. Dr. Ayca Torel Erglir

Ufuk Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Endokrinoloji Bilim Dali,Ankara

Obezite, enerji alimi ve harcanmasi arasindaki dengesizlik sonucu strekli enerji depolanmasina yol agan
viicutta asiri yag birikimi durumudur. insanlik son 40 yilda obezitenin ¢i§ gibi biiyiimesi ile bir obezite
pandemisine maaruz kalmaktadir. DSO ne ait 2015de yapilan arastirmalar diinyada 700 milyon obez insan
oldugunu rapor etmistir. Pediatrik gagda gozlenen obezitenin prevelansi %20-27'dir. Bu oranin erigkin ¢agda
gdzlenen oranlara yakin olmasi pediatrik obezitenin yayginligini ve ciddiyetini diisiindirmektedir. Cocuklukgag!
obezitesi (CCO) guiniimiizde gerek koruyucu dnlemlerin alinmasi gerekse toplum egitim girisimlerine karsin bir
¢I§ gibi biiyimekte ve yarattigi sorunlar adiilt déneme uzanarak SAGLIKLI ADULT kavramini zedelemektedir.
Ulkemizdede pek ok toplum gabalari gézlenmektedir. Bunlardan en yaratici ve ilginglerinden birisi de Tiirk
Bébrek Vakfi tarafindan dustnilen Obez Market projesidir. Tirkiye'de Ulke ¢apinda obezite prevalans verileri
kesin olarak bulunmamaktadir. Bélgesel galismalarda ise 6-16 yagslarda ¢ocukluk ¢agi asir kiloluluk prevalansi
%10.3-17.6 , obezite prevelansi ise %1.9-7.8 olarak bildirilmistir. (2000-2010) Ulkemizde obezite prevalansinin en
fazla oldugu bélge Marmara Bolgesi en dstik bélge ise Giineydogu Anadolu Bélgesi olarak saptanmistir.
ABD'de erigkinlerin %30 'u obez %35 i fazla kiloludur. 2 yasindan biytk ¢ocuklarin %31 'inin fazla kilolu

veya obez ve 6-19 yas arasi gocuk ve adolesanlarin %16 'sinin obez araliginda oldugu gésterilmistir.(Ulusal
Saglik ve Beslenme Arastirma Caligmasi, 1992-2002) CCO’ ni etkileyen en 6nemli parametreler;
Cinsiyet,yas,genetik faktérler,sosyokiltiirel durum,cografi konum, kentsel ve kirsal yasamdir.

COCUKLARDA OBEZITENIN BELIRLEYICILERI/RISK FAKTORLERI

Genetik ve

Anne yada babanin . g
epigenetik

obez olmasi

ﬁllamr;\ r{" \
ullanimi

Sosyoekonomik

Fiziksel aktivite ilaclar cinsiyet irk

diizey Dogum agirhgr

BEZITE
Endokrin
hastaliklar
rji alimi
rji alimi

Intrauterin VKI geri
Ekran basifyerlesik nedenler sekme(rebound) Hipotalamik hasar
zaman

Maternal egitim

Beslenme tipi Yerlesim yeri

Calismalar gerek erken gerekse addlesan donem obezite gelisiminde en 6nemli risk belirleyicilerinin
intrauterin ddnemden basladi§i iizerinde yogunlasmaktadir.Uzerinde durulan en énemli risk faktdrleri
asagidadir;

1) Uyku suresi: Cocuklarda ve ergenlerde diizensiz uyku uzunlugu ve kalitesi istahi etkiler ve instlin

duyarliigini azaltir. Uyku siiresinde azalma sonucu ergende; anksiyete, depresyon, 6grenme ve
konsantrasyon bozukluklari geligir.
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2) Anne siti ve Emzirme:Anne sutiiniin formulalara gére daha az protein igermesi,adiponektin ve leptin
icermesi ve intestinal mikrobiyoma olusturmasi antiobezitik etkilerindendir. Ancak genis kapsamli son
caligmalarin toplu verileri anne sitl almakla sonraki adipozite arasinda iliski bulmamistir.2017 de
Dennis ve arkadaslarinin raporunda, 13889 kisiden olusan randomize bir ¢alisma, daha uzun sireli
emzirme suresi olanlar arasinda bile, emzirmenin obezite gelisimi tzerinde bir etkisi olmadigini
gostermistir .Bu sonuclar bu konuda daha fazla galismaya gereksinim oldugunu diistindirmektedir.

3) Anne ve Sigara icimi: Son zamanlarda annenin gebelik boyunca sigara icmesi durumunun erken
cocuklukcag obezite gelisiminde prediktor bir degeri oldugu goristinde galismalar bulunmaktadir.
Gebelik boyunca sigara kullanan annelerin bebeklerinde overweight ve obezite durumu igmeyenlere
gbre %45 daha fazla gorilmektedir.

4) Hareketsiz yasam: Parklar, okul rotalari ve mahallelerde giivenli yuriyus / ve bisiklet alanlarinin
bulunmamasi ve bos zamanlarinda aktif oyun oynayamama gibi nedenler en énemli risk faktérleridir.

5) Ekran basi -Yerlesik zaman: Ekran siresinin giinde 1-2 saat ten fazla olusu obezite gelisiminde ana
risk faktortidur.

OBEZITE TANIM KRITERLERI

Boya gore agirlik (rélatif agirlik)
Viicut Kitle Indeksi

Deri Kivim Kalinhgi Olgiimii
Bel/Kalga Orani

Viicut Yagi Olgiimii

arwdE

1)Boya qore agirlik (rolatif agirlik)

ideal agirlik (boy yasina gére olmasi gereken agirlik) bulunur.

4 Boyunun 50 persentilde oldugu yasa gére
Rélatif agirlik= hastanin kilosu /ideal agirlik x 100

» %110-120 ...... Fazla kilolu

» >% 120 ......... Obez

2) Viicut Kitle indeksi

Agirlik (kg) / Boy? (m?)
Viicut bilesimini en iyi yansitan indeks VKI disindaki diger testlerin higbirisinde VKi ne tercih edilmesini
ait kanit olmadigindan obezite tanisinda altin standart olmaya devam etmektedir.
2 yas uzerinde (Yas ve cinsiyete gére)
»  VKi=85-95 P fazla kilolu
VKi>95 P obez
»  RBMI> = %120 veya VKi> = 35kg/m2 Asiri(Morbid) Obez
2 yas altinda (Yas ve cinsiyete gore)
»  VKi=97.7 P iizerinde ise obez

v

3) Deri Kivrim Kalinligi Olgiimi

» Fazla yagin biylk kismi deri altinda toplanir

»  Triseps, biseps, subskapular, suprailiak bolgelerden kaliper ile élctilebilir
» 85-95p. Fazla Tartili
» >95p. Obez

4) Bel-kalga orani




. Uludag Pediatri Kis Kongresi

» Yagdagihimini belirler
»  Obezite tiplendirilmesinde
»  Orandaki artis abdominal obeziteyi gésterir
» Kardiyovaskuler hastalik
» Tip2DM
»  Her toplum kendi gizelgeleri ile degerlendirilmeli

5)Viicut yagi 6lciimii

Biyoelektrik empedans — ucuz, givenilir

DEXA (Dual Enerji X-1ini Absorbsiyometresi)
Viicut dansitesi l¢timi

Viicut potasyumu 6l¢timii

Viicut suyunun izotop diliisyonu ile saptanmasi
USG, BT, MRG

TOBEC (Total Body Electrical Conductivity)

AN N N N NN

Biyoelektrik empedans;

Yagsiz doku kitlesi ve yagin elektriksel gecirgenlik farkina dayali bir analiz yontemidir.

Vicut yag yizdesi,

yag agirhg,

yagsiz doku orani ve agirhgr,

toplam vicut agirliginin % olarak sivi seviyesi,
toplam viicut su miktari,

bazal metabolik oran (tahmini),

ortalama enerji gereksinimi (tahmini),

VVVYVYVVY

COCUKLUKCAGI OBEZITESINDE ETYOPATOGENEZ

Obezite gelisiminde olasi mekanizmalar;

1. Adipoz doku disfonksiyonu
2. Fetal programlanma ve epigenetik imprinting
3. Enerji balansinin néroendokrin disregiilasyonu
4. Bagirsak mikrobiyatasindaki degisiklikler
5. Endokrin bozucular HIORMON
6. Genetik nedenler » ENZIM
» SITOKIN

» BUYUME FAKTORLERI

ADIPOKINLER

(Adipozitlerden ve adipoz dokudaki makrofajlardan safmir)

Adipozit,
Makrofaj,
Nétrofil,
Fibroblast,
Lenfosit
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v vVVvVVvVvVew

Adipoz doku bir endokrin organ gibi islev géemektedir ve pek cok sitokin hormon blyime faktori ve
enzim salgilamaktadir.En 6nemli adipokinler; Leptin, Adiponektin Resistin, Omentin, Visfatin,
Vaspin, Apelin, Chemerin ve Retinol binding protein 4'dur. Bu adipokinler, santral etkiyle istah ve
enerji tliketimi dengesini saglarken periferik etki ile instilin duyarlihgi,oksidatif kapasite ve Lipid alimini
duzenlemektedir. Ayrica asagidaki belirtilen sistemlerde de etkileri bulunmaktadir.

Karbonhidrat ,lipid metabolizmas (insiilin duyarliligi ve instilin direnci)
Kardiyovaskdiler sistem diizenliyici (antiaterojenik-aterojenik etkiler)
Su-tuz metabolizmasi ve su dengesi

Adipozitlerin farklilasmasi ve korunma

Immun sistem

Ureme fonksiyonlari

Diistik yogunluklu enflamasyon

Obezitenin gelisiminde en 6nemli faktor adipokin salinimindaki dengesizlik (adiponektin azalmasi
Jleptin, resistin ve RBP4 artisi) ve proinflumatuvar sitokin (TNFalfa,IL6) salinimindaki artigtir.

Fetal ddnemde uterus igindeki gevresel faktorlere fetusun yaniti Fetal Programlanma olarak
tanimlanmaktadir.Fetusun gelisimi sirasinda fetusun maaruz kaldi§ nutrisyonel ve gevre kosullari
metabolik program yolu ile postnatal obezite ve metabolik sendroma zemin hazirlamaktadir. Fetal
dénemde yag dokusu hiicreleri diferensie olur ve sayica artar.Maternal obezite ,maternal
malnutrisyon ve gebelik diyabeti bu farklilasmayi hizlandirarak obeziteye zemin hazirlar.Dolayisi ile
adult cagda goézlenen obezitenin temelleri aslinda intrauterin dénemde atiimaktadir.Obezitenin
gelisiminde ndroendokrin regllasyon biylk énem tagimaktadir. Bu regulasyonda afferent
sistem,santral algilama sistemi ve efferent sistem rol alir.Afferent sisteme etki eden en énemli faktdrler
gastrik gerilme-kasilma,besin emilimi, intestinal hormonlar(glukagon like peptid-1, ghrelin, pankreatik
polipeptid kolesistokinin, enterostatin, peptid YY3-3) ve leptindir.Santral algilama bélimiinde
hipotalamusun arkuat,paraventrikiiler,lateral nukleuslari rol alir.Gelen uyarilarin algilanmasi islenmesi ve
kararinda etkindir.Efferent sistem ise sempatik sistem aktivasyonu araciligi ile etkisini géstererek
termojenik doku aktivasyonu ve istahta azalmaya yol agar.Obezitenin gelisiminde son yillarda lizerinde
yogunlasilan bir diger konu ise pek ¢ok dnemli islevi olan mikrobiyatadir. Mikrobiyatanin en 6nemli
faliyetlerinden biri de alinan gidalardan verimli kalori ekstraksiyonu saglamasidir. Alinan ve
sindirilemeyen polisakkaritlerden fermantasyon yolu ile kisa zincirli yag asidi olugturmasi buna
bir érnektir. Dolayisi ile Mikrobiyata bagirsaklardan emilen besinlerin kalori diizeyini
degistirebilir. Mikrobiyal dengenin bozulmasi; bagirsak gegirgenliginde artig;sizdiran barsak,
kalori aliminda artis, proinflamatuvar sitokinlerin seviyelerinde artis ve endotoksemi yollari ile
insulin direnci ,yag depolanmasi, obezite ve metabolik sendrom gelismektedir. Bir diger obezite
gelisiminde etken mekanizma yine son yillarda siklikla s6zl edilen obezojenler=endokrin
bozuculardir.Bu kimyasallar epigenetik mekanizmanin yani sira adipozit farklilasmasinda (PPAR
gama aktivasyonu) ve Leptin-Ghrelin diizey degisiklikleri ile istah artisi yaratarak obeziteye yol
acmaktadirlar.
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Cocuklukcag: Obezite Klasifikasyonu

» 1)Ekzojen obezite (Primer Obezite)

[1 2)Metabolik - Endokrin ve kronik ila¢c kullamimina
bagli obezite (Sekonder Obezite)

[ 3)Genetik kokenli obezite

1)Ekzojen Obezite;

e Altta yatan tibbi bir problem yoktur.

o istahlari iyidir ancak anormal artma yoktur.

e Genellikle dogumdan itibaren toplu gocuklardir. Olgularin yaklasik beste birinin dogum agirhgr %90'nin
uzerindedir.

e Prepubertal donemde yasitlarina gore daha uzun olmakla beraber erken puberte ve erken so nlanmasi
nedeniyle nihai boylari kisadir

o 2) Metabolik -Endokrin kaynakli obezitede

Belirgin biyume geriligi vardir. Egzojenin tersine blytmeleri yavaslar. Pekgok nedeni vardir.

Hipotiroidi

Pstdohipoparatiroidi

Blytme hormon eksikligi

Hiperinslinizm, insilinoma

Cushing sendromu ve hastaligi

Polikistik over sendromu

Hipotalamik nedenler( Tumér,travma, IK enfeksiyon , Frohlich sendromu)

Kronik ilac kullanimi

Glukokortikoidler

Antitiroid ilaglar
Ostrojen-Progesteron igerenler
Antiepileptik(Na valproat)
Lityum

Trisiklik antidepresanlar
Siproheptadin

Fenotiazin

Vv vV vVVvvVvVvVew

3)Obezitenin Genetik Nedenleri

»  Multifaktoryal obezite
Sendromik olmayan monogenik obezite
» Sendromik obezite

v
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Multifaktoryel obezite cevresel nedenler, polimorfizmler ,epigenetik stirecler nedeniyle
olusabilmektedir.Obezite ile iligkili ok sayida polimorfizm saptanmistir.

Monogenik obezite

Obezite ile iligkili tek gen mutasyonu ile olusan genellikle 7 yagindan énce gdzlenen obezite grubudur.
Periferdeki enerji depo bilgilerinin tokluk merkezinin yer aldidi hipotalamusa iletilip gida aliminin
diizenlendigi yolaktaki tek gen bozukluklari sonucu ortaya gikar. ilk 1 yasta ciddi obezite,hiperfaji ve eglik
edebilen diger bozukluklarla (adrenal yetmezlik, hipotiroidi) kendini gésterir. Leptin melanokortin
yolagi en iyi tanimlanmis olanidir. En sik nedeni otozomal dominant gecen melanokortin 4 reseptor
mutasyonudur.

Leptin,Leptin Reseptor

POMC (Proopiomelanokortin)

Beta-MSH

Melanokortin 4 Reseptorii***

Prohormon Konvertaz 1

BDNF (Brain-Derived Neurotrophic Factor)
TrkB (Tropomyosine related kinase B)
SIM1

Vv vV vVeVvvVvVvew

Dismorfik Obezite Sendromlari

Cocuklukgaginda obezitenin eslik ettigi en sik sendromlar asagida belirtilmistir.

Prader-Willi Sendromu

UPD 14

Frajil X Sendromu
Bardet-Biedl Sendromu
Alstrom Sendromu

Carpenter Sendromu

Albright Herediter Osteodistrofi
Cohen Sendromu

MOMO Sendromu

Rohhadnet Sendromu
Borjesson-Forssman Sendromu
CUL4B mutasyonlari

VvV vV vV VVVVVVVvVY

KLiNiIK BULGULAR ve TANI:

% _Obez cocugun degerlendirilmesi detayli bir 6yki ve fizik muayene ile baglamalidir. Sonraki basamakta
labaratuar ve radyoloji calismalari istenebilir.

R/
0’0

Degerlendirme ayni zamanda altta yatan tedavi edilebilecek nedenleri ve komorbiditeleri kapsamalidir.
Oyk asir kilo aliminin baslangig yasini,gocugun beslenme ve egzersiz aligkanliklarini igermelidir.
Baslangic yasi dnemlidir.

Sendromik obezite genel olarak iki yagindan dnce baslar. Obezite ile iliskili tek gen defektleri de erken
baslangigli obezite nedenleri arasindadir.

X3

S

X3

%

X3

S

e Alile éykisii eksojen(basit) obezitede pozitiftir.

e Eksojen obezitede prepubertal boy uzunken nihai boy kisa olur.
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e 1Q normaldir.
e Kemik yasi normal veya hafif ileri olabilir.

e Oysa endokrin ve genetik obezitede aile dykusu olmayabilir, |Q diistik olabilir, boy kisaligi vardir ve
Ozel yliz gorianuma (dismorfi) bulunabilir.

»  Komorbiditenin varligi ve altta yatan etyolojiler arastiriimalidir. Ornegin, asiri gida alimindan kaynakli
obezitede gdvde ve ekstremiteleri igeren kilo alimi vardir .buna karsin sentripedal (interskapular alan yiz
boyun ve gévde) yag dagilimi cushing stiphesi uyandirir.

»  Eksojen obezitenin genetik veya endokrin anomalilere bagli obeziteden ayriminda boy ve boy uzama
hizi yardimei olur. Eksojen obezite boy uzama hizini arttirir,diger nedenlerde ise boy kisadir.

» Erken baslangigl (5 yasindan énce) obezite sorunu olan hastalarda ve genetik obezite
sendromlarinin klinik 6zellikleri ve ailesinin genetik testleri yapiimalidir.

NELERi DEGERLENDIRMELIYiz?
»  Antropometrik degerlendirme; Agirlik, boy ve BMI ;BMIp,RBMI hesaplama,bel gevresi
» Kanbasinci
» Akantoz nigrikans ve diger cilt bulgulari
» Pubertal kizlarda akne ve hirsutizm (FGS)
»  Psodotimdr serebriicin fundoskopik inceleme
» Diz, bacak veya ayagin hassasiyet ve hareket acikligi
» Periferik 6dem, guatr igin tiroid muayenesi

»  Sendromik obezite ile iligkili fiziksel bulgular klinisyenler tarafindan degerlendirilmeli.
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Cocuklarda obeziteye eslik eden hastaliklar ve komplikasyonlar

» ENDOKRIN » KARDIYOVASKULER
insiilin direnci Hipertansiyon
Tip 2 diyabet Dislipidemi
Polikistik over sendromu — hiperandrojenizm Koroner kalp hastahg
Ergenlik problemleri (erken,gec) » GASTROINTESTINAL
Diisiik serum androjen duzeyleri (erkek) Karaciger yaglanmasi
Yalanci mikropenis (gémali penis) Steatohepatit
Tiroid fonksiyon bozukluklari Kolesistit — kolelitiazis

» DERMATOLOJIK

» PULMONER Akantosis nigrikans
Uyku apnesi intertrigo
Astim Furonkdlozis
Hipoventilasyon (Pickwick) sendromu » PSIKOSOSYAL

Depresyon

» ORTOPEDIK Diisiik 6z sayg1
Koksa vara » RENAL
Tibia vara (Blount hast.) Renal bozukluklar -hipertrisemi
Femur bas1 kaymasi ONKOLOJIiK
Kiriklar Kanser riskinde artis
Perthes hastahg

1-Glukoz metabolizmasi ile iliskili olan durumlar

» Insilin direnci
» Prediyabet (bozulmus aglik sekeri/lbozulmus glukoz toleransi)
» Tip2 Diabet
» Metabolik sendrom
Visseral yag dokusunun insllin direnci, hipertansiyon ve karaciger yaglanmasi gibi komorbiditeler igin
prediktif 6nem tasididi gosterilmigtir.
Obeziteye en sik eslik eden biyokimyasal bozukluk hiperinsulinemidir.

» HOMA-IR(insiilin direncinin homeostatik modeli)

Aglik glukoz(mmol)/18 x Aglik insilin(U/ml) /22.5
Aglik glukoz(mg/dl) x Aglik Instilin(U/ml) /405
Prepubertal K:2.22 E:2.67*
Pubertal K:3.82 E:5.22*
» Quick indeksi 1/(log ins aglik +log aglik glukoz)
» Modifiye Quick
» Matsuda indeksi
»  Klemp testi (Oglisemik hiperinsiilinemi)
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Plazma glukoz (mg/dl)

Normal Aclik <100

OGTT, 2. saat <140
Bozulmus aclik glukozu Aclik 100-125
Bozulmus glukoz toleransi Aclik <126

OGTT, 2. saat =140 ve < 200
Diabetes mellitus Aclik >126

OGTT, 2. saat =200

COCUKLUK CAGI METABOLIK SENDROM KRITELERI{(IDEUluslararas: Divabet Birligi)

Zimmet Fet all, The metabalic svndrome in children and adolescents — an IDF consensus report. Pediatr
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Metabolik Sendromda KLiNIK BULGULAR

OBEZITE

DiSLIPIDEMi

HIPERTANSIYON

GLUKOZ INTOLERANSI-TiP2 DIABET
POLIKISTIK OVER SENDROMU

v v vV v v v Vv

INFLUMATUVAR SITOKIN ARTISI(IL6,TNFalfa,CRP)
NONALKOLIK YAGLI KARACIGER HASTALIGI

16 YAS VE TZERT
Mevout erigkin IDF kriterlerinin
km1lam1lames) Goeribed g

Santral obezite (2mik kdlena shre
defigmekls vada VEI=30) va 2k olarzk
zzaidakilerdem en =z ik koriterin
bolunmas:

Trigliseridler= 150 m=dl {17 mamalLy*
HD'L-kolasterol © erkoeklends < 40 meidl
{103 mmol/L)y* , kadinlarda < 50 me'dl
{129 mmol/L)*

Ean basina: sistalik =130 mmHz veya
diyastolik =85 manha*

Achlk plazmas gluloozn =100 me/dl {54
w1/ {ogzl Slukoz talerans testi tavsiye
edilmegtir) veya bilinsn Hip2 TN

*vada bu nadenls tedavi almaktaysa

»  insilin direnci ve metabolik sendromunun daha ileri fazinda Tip2 diabet gelismektedir.
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» Artan insulin direnci ve insulin ihtiyacini kargilayamayan beta hiicre yetersizligi ile karakterize heterojen
bir bozukluktur.

Son 30 yilda gocuk ve ergende artis goriilmektedir.

Adipozite en yiksek riski olusturur.

Aile dykiisu,disi cinsiyet,dlisiik sossyoekonomik diizey diger risk faktorleridir.

Tim yeni tani almig diyabetli gocuk ve ergenlerin %8-45 ini olusturmaktadir

Tani Amerikan Diabet Birligi (ADA) nin tani dlgutlerinengére konulmaktadir.

v v v v Vv

2-Hepatosteatoz

Obezlerdeki karaciger yaglanmasinda ilk vurus intrauerin donemde annenin yag ve karbonhidrattan
zengin beslenmesi sonrasi artan yag asitlerinin plesanta arciligi ilke fetusun hepatositlerinde hasar olusturmasina
baglidir. Postnatal dénemde bu durumun devam etmesi ikinci vurustur.

3-Hipertansiyon; Obezlerde (¢ kat artmis risk vardir.Sorumlu faktorler;

Natriiretik faktér azalmasi

Endotel disfonksiyonu (adezyon molekdil yapiminin artmasi)
Sitokinler

Sempatik aktivasyon

Oksidatif stress

v v v v Vv

4-Kardiyovaskiler sistem;

Yag dokusu arttikga metabolik talep artarak kalbin IS YUKUNU arttirir. Preload-afterload artar.

»  Eksantrik/konsantrik hipertrofi

»  Myokardda yag birikimine bagli sol ventrikl hipertrofisi

» Epikardiyal yag dokusu artisi viseral yaglanma ile iliskili olup erken kardiyovaskiiler risk faktérii olarak
tanimlanmgtir.

5-Pulmoner sistem;

Yag dokusu arttikga uyku apnesi,hipoksi,astim sikligi artar.Leptin rezistansi,ghrelin artisi ve
proinflumatuvar sitokinler uyku apnesinden sorumlu mekanizmalardir.

»  Abdomen ve g6giis duvarinda yag birikimi solunum mekanigini bozar.
» Hava yollarinda direng gelisir
»  Gaz degisimi olumsuz etkilenir.

6-immun sistem;

Yag dokusu immiin bir organ gibi islev gortir. Yag dokusunda;M1/M2 dengesinin M1 lehine artisi
onemlidir.

M1 fenotipi, pro-inflamatuar ve antibakteriyel
M2 fenotipi, anti-inflamatuar ve anti-paraziter
Mast hiicresi,CD8 ve Th1 hiicre artigi

TLR(Tollikereceptor) ekspresyonu

v veVew
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v v v Vv

Sonucu insilin duyarlihgi azalir.

Ostrojen ve dehidroepiandrosteron’un (DHEA) disi cinsiyette otoimmiin hastaliklara duyarliliginda
baslica etkili olduklari bilinmektedir. Bu hormonlar immdinoglobulin salinimini tegvik eder, immdin sistemi
etkiler ve pro-inflamatuar sitokinlerin salgilanmasini tetikler.

Yag dokusu, androjenlerin strojenlere periferik aromatizasyonunda gorev aldigi i¢in agir yag
dokusu, otoimmiiniteye bu yonden de katki saglar.

7-Ureme sistemi:

Obez erkeklerde treme fonksiyonlari %15 oraninda olumsuz etkilenmektedir.
Oligospermi,sperm motilite bozuklugu
Spermde DNA kirigi
Aromataz aktivite artisi
Skrotal 1s1 artis

Cocuk ve adolesan obez kizlarda da lireme fonksiyonlarini olumsuz etkiler.

»

»
»
»

v v vV v v v Vv

insulin direnci

hiperandrojenizm

anovulasyon

Seks steroid duzey degisiklikleri

8-Polikistik Over Sendromu

PKOS tanisi Rotterdam kriterlerinden en az ikisine sahip olanlarda distintlmelidir.

1)Kronik anovulasyon
2) Hiperandrojenizm (hirsutizm, akne) ve/veya hiperandrojenemi
3) Ultrasonografide polikistik over gérinimdi

Ovaryan steroid yapiminin diizenlenmesinde yag dokusundan salinan dstrojen-androjenlerin
yanisira IGF,TNF alfa ve sitokinler gorev almaktadir.

instilin artigi overlerde androjen yapimini arttirirken karacigerde ise SHBG yapimini azaltir.

Teka hucre uyariimasi LH duyarlii§ini arttirir ve hipofizer LH artar.

En sik g6zlenen klinik bulgulart;

Santral obezite

Dlizensiz menstruasyon

Hirsutismus

Akne, sebore

Alopesi

Deri bulgulari (hyperhidrosis/ hidradenitis suppurativa)
Akantosis nigrikans

9-Kemik ve iskelet sistemine etkileri

»

Obezlerde artan adipogenez nedeniyle osteoblastogenez bozulur. Osteoblastlarin yerine adipozitler
gecer.Boylece kemik kitlesi azalir.
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»  Proinflumatuvar sitokinler(IL1,6,11, TNFalfa); RANKL (Resepttr Aktivatdr Niikleer Kappa beta)
upregulasyonu ve OPG (Osteoprotegerin) de azalmaya yol acarlar.Osteoklastik aktiviteyi arttirirlar.
» Cocuklukgagi obezitesinde gozlenen ortopedik bozukluklar

Blylme plagi hasar
Erken donem artriti
Fraktar

Femur bas! epifiz kaymasi
Agrili diiz taban

Kifoz

v v v v v Vv

Obezlerde D vitamini eksikligi daha siktir . Mekanizma tam bilinmemektedir.Ancak olasi mekanizmalar;
Sedanter yasam nedeniyle giinesten yararlanamama

Beslenmedeki bozukluklar

Yiiksek kalsitriol diizeyinin 250HD diizeyindeki inhibisyonu

Yiiksek kalsitriolun leptin hormonunu baskilamasi

Yiksek kalsitriol diizeyinin VDR araciligi ile hiicre i¢ine Ca akigini arttirmasi

v v v vV v Vv

10-Norolojik sisteme etkileri
Norolojik bulgularin mekanizmasi tam olarak aydinlanmamistir ancak proinflumatuvar sitokinlerin roli oldugu
dlsindlmektedir.

Psédotimor serebri
Diffuiz kortikal incelme
Nérokognitif bozukluklar
Hiperaktivite

Multipl sklerozda artis

v v v v Vv

10-Psikososyal etkileri

Obez olgularda depresyon ve sosyal fobi en sik gozlenen psikolojik bozukluklardir. Ayrica 6zgtiven eksikligi de
sik gozlenir.Uyku siresinde azalma anksiyete ,dikkat eksikligi ve konsantrasyon glgliguine yol agabilir.Obez
olgularda okul performansinda diisme gozlenir.En sik gdzlenen psikopatolojiler;

» Depresyon ,ice kapanma,6zgiiven eksikligi,negatif diisiinceler
» Sosyal fobi

» Dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu

*  Obsesif*kompulsiv bozukluk

» Gece iseme ve kaka yapma bozukluklari

*  Anksiyete bozukluklan (en sik PANIK BOZUKLUGU )

» Agn ve somatoform bozukluklar

»  Algilama bozukluklari

10-Onkolojik sisteme etkileri
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Hipoksiyi indtikleyen faktorler VEGF(Vaskiiler endotel bilyuime faktori),HIF-1A (Hipoksi indiikleyen faktor)
araciligiile hipoksi gelisen dokularda anjiogenez,leptin direnci,endotel disfonksiyonu vesitokin salinimina
bagli kanser sikligi artar. En sik gozlenen kanserler I6semi,lenfoma,karaciger,meme,tiroid,kolorektal kanserlerdir.

11-Obezite ve Deri

Transdermal su kaybi

Androjen, insiilin ve IGF lerin yag glandlarini aktive etmesi

Lenfédem(lenfatik akim blokaji)

Yara iyilesmesinde gecikme

nedenleriyle obezlerde deri lezyonlarinda artis bildiriimektedir. Yapilan bir ¢alismada obezlerin %40inda skin
tags, %32sinde sitria saptanmistir.

YV VYV YV

X3

%

Akrokordon

Akantozis nigrigans
Atopik egzema

Pilaris keratozis
Hirsutismus

Psoriasis

Deri kanseri

Hidraadenitis suppurativa
Sitria

En sik g6zlenilenleridir.

X3

%

X3

%

X3

S

X3

S

X3

%

X3

S

X3

%

X3

S

Sonug olarak ¢cocuklukgagi obezitesi bir hastaliktir. Yarattigi problemler her sistemi etkileyebilen ciddi
bozukluklardir ve hergegen giin insanlik i¢in biiyiiyen bir tehlike olarak karsimizdadir. Bu nedenle
savasilmasi gereken en 6nemli problemlerden birisi olarak 6nemini korumaktadir.
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Gocukluk Doneminde Basagrilari
Muhittin Bodur
Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi

Basagrisi kafatasi iginde veya diginda yer alan adriya duyarl olusumlarin degisik nedenlerle etkilenmesi sonucu
ortaya ¢ikar. Bu yakinma merkezi sinir sistemindeki (MSS) patolojilerden kaynaklanabildigi gibi vicudun diger
béllimlerinin rahatsizliklarinin bir belirtisi olarak da karsimiza gikabilir. Cocuklar arasinda yas kiigildlikge bu
yakinma ile bagvuran hasta sayisi da azalmaktadir. Bu azalma bu yas grubunda bas agrisinin olmamasindan
degil, cocuklarin agriyi ifade edemediklerinden kaynaklanmaktadir. Bas adrisi prevalansi 7 yas civarinda %37-51
iken, ergenlikte ise %57-82'ye ulasir. Cinsiyet yoninden prevalans 3-5yaslarinda erkeklerde fazla oldugu,
Syasindan sonra kizlarda giderek yikseldigi, 9-11 yaslarinda her iki cinste esit siklikta oldugu, daha sonrasinda
kizlarda daha sik oldugu bilinmektedir.

Patofizyoloji: Bas adrilari; intrakranial ve ekstrakranial agriya duyarli olusumlarin degisik nedenlerle etkilenmesi
sonucu ortaya ¢ikarlar. Kafatasinda beyin, kranyum, dura materin biytk bir kismi, ependim ve koroid pleksus
reseporleri olmadigindan agriya duyarsizdir. Basin agriya duyarli yapilari; intrakranial: kafatabanini drten
duramater (tentorium serebelli, falks serebri), duramaterdeki vendz siniisler ve biiytk venler, intrakranial biylk
arterler ve meningeal arterler, V.-IX.-X.kranial sinirler ve 1.-2.-3. servikal sinirlerin intra-ekstrakranial bolimleri,
Ekstrakranial: yliz ve bastaki damarlar, bas ve boynun ¢izgili kaslari, K.B.B yapilari, disler, buradaki mukoza ve
periostal yapllar, orbita ve gozler, deri, subkutandz dokulardir. Agri impulslari supratentoriyal olusumlardan, yiz
ve sagli deri 6n bélimlerinden geliyorsa n.trigeminus ve dallarinca, infratentoriyal agrili olusumlardan geliyorsa
Ust servikal sinirler ve IX ve X. kafa ciftleri ile MSS’ne iletilirler. Tanimlanan agriya duyarli yapilardan herhangi
birinin enflamasyonu, irritasyonu, gerilmesi, dilatasyonu, yer degistirmesi agriya yol agar.

Siniflama: Bas agrisinin siniflamasi agriya neden olan anomalinin lokalizasyonu, orijini, patofizyolojisi ve hastada
gorilen semptom kompleksine gore degisik sekillerde yapilmaktadir. Klinik seyire gore basagrilari; akut
generalize/lokalize, akut tekrarlayici, kronik progressif, kronik non-progressif ve mikst tip olarak siniflandirilir.
Etiyolojiye gore bas agrilari; primer bas agrilari; altta yatan organik bir neden bulunmadan ortaya ¢ikan bas
agrilari (migren, gerilim tipi bas agrisi, kime basagrilari) ve sekonder bas agrilari: sinir sistemini veya diger
sistemleri tutan hastaliklarla iliskili olarak ortaya ¢ikan basagrilari olarak siniflandiriimaktadir. Klinik seyire gore
basagrilari; 1-Akut bas agrilari: Burada hastanin daha 6nceden bas agrisina ait higbir hikayesi ve buna benzer bir
agrisi yoktur. Bas agrisi generalize veya lokalizedir. Akut bas agrisinin ayirici tanisinda MSS infeksiyonu,
subaraknoid kanama, travma, sistemik hastaliklar ve hipertansiyon gibi pek ¢ok hastalik grubu yer alir. 2. Akut
tekrarlayici bas agrisi: Klasik 6rnegi migren bas agrilanidir. Ayrica; kiime bas agrilari, kronik paroksismal
hemikrani ve eksersiz sonrasi bas agrilari gibi pek ¢ok bas agrisi tipi bu grupta yer alir. 3. Kronik progressif bas
agrisi: Bu tip bas agrisinda agrinin siddet ve sikligi zamanla artar. Genellikle bas agdrisina kusma, letarji, kisilik
degisiklikleri, ataksi, gii¢stizlik ve gérme problemleri, konvlilsiyonlar gibi artmis kafaici basing belirtileri eslik
ederler. Bu semptom ve belirtiler siklikla ilerleyicidirler. Bu grup bas agrisina yol agan hastaliklar hidrosefali, beyin
timari, psddotimor serebri, beyin apsesi ve kronik subdural hematom seklinde siralanabilir. 4. Kronik non-
progressif bas agrisi: Gerilim tipi veya kas kontraksiyonu bas agrisi olarak ta bilinir. Agri sik gortilebilir, her glin
belli bir zamanda ortaya gikabilir ve siddeti hafiften orta dereceye kadar degisebilir. Herhangi bir kafa ici basing
artimina ait semptom veya ilerleyici nérolojik hastalik bulgusu eslik etmez. Hastanin nérolojik muayenesi
normaldir. Bas agrisi siklikla stres ile iliskilidir. 5. Mikst (karisik) tip bas agrisi: Siklikla akut tekrarlayan bas
agnrisinin, kronik gunlik bas agrisi tizerine binmesi seklinde gordlr.

Basagrili hastanin degerlendirilmesi: Detayli dyku alinmasi ve ézellikle kan basinci 6lgimu ve goz dibi
muayenesinide iceren tam bir fiziksel ve ndrolojik muayene yapilmasi ile baglar. Yardimel tanisal
testlerin(laboratuar, EEG, kranial BT, MRI) gerekliligine de, bu temel degerlendirme sonucu ortaya ¢ikan kaygilar
Isiginda karar verilir.
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Oykii: Basagrisini degerlendirme ayrintili alinan 6ykii ve aile sorgulamasi ile baglamalidir. Prenatal, natal dykii,
biylme ve gelisme, daha dnceki ciddi hastaliklar, okul durumu, kullandigi ilaclar, allerji durumu ve psikososyal
etmenler degerlendiriimelidir. Oykii bas agrisinin primer ve sekonder nedenlerinin saptanmasi, ayirt edilmesinde
ve bas agris! tipinin siniflandirimasinda anahtar rol oynar. Oncelikle hastanin ifade ettigi yakinmanin gergekten
bas agrisi olup olmadigi sorgulanmalidir. Bas agrisinin baglama zamani, yeri, seyri, sikhigi, siddeti, eslik eden
bulanti, kusma, bas donmesi gibi bulgular, arttiran ve azaltan 151k, ses ve yiyecekler, agriyi azaltmak igin yaptigi
seyler(uyku, ilag vb), ailede bas agrisi dykiist sorgulanmalidir. Akut, siddetli, kisa stirede yerlesmis, kisinin
yasamindaki en siddetli agri olarak tanimlanan, ayrica fiziksel aktivite ile iliski tanimlanan bagagrilarinda
(subaraknoid kanama, anevrizma, AVM, kitle igine kanama), bag-boyun travmasi ile iliskili bagagrilarinda (kafa igi
hematomlar ve boyun damarlarinda disseksiyon), siklik ve siddeti giderek artan basagrisinda (intrakraniyal
basing artisi, intrakraniyal timér, kronik subdural hematom veya ilag asiri kullanimi basagrisi ), 6kstirme-ikinma
gibi durumlarla iligkili basagrisi (kafa igi basing artisi ve kraniyo-vertebral birlesme anomalileri), yatar pozisyonda
artan basagrisi (kafa ici basing artisi), ayaga kalkinca / dogrulmakla gelisen-artan bagagrisi (kafa ici basing
dusUkIGgu) dustndlmelidir.

Fizik ve Norolojik Muayene: Genel fizik muayene, kan basinci ve viicut 1sisi dahil vital bulgularin élglimesini
icermelidir. Sintislerde, bas ve boyunda hassasiyet, ense sertligi mutlaka degerlendirilmelidir. Alti yagindan kiigik
cocuklarda bas gevresi mutlaka olgtimelidir (kafa igi basincindaki yavas ve ilerleyici artislari saptamak).
Norofibromatozis, tiberoskleroz gibi kafa i¢i timérlerle birliktelik gdsterebilecek nérokutandz sendromlarin
bulgulari agisindan deri incelenmelidir. Detayli norolojik muayene, degerlendirmenin vazgecilmez bir pargasidir.
Biling durumu (serebral korteks), kafa giftleri (beyin sapi fonksiyonlari ve bitinligl), hareket ve duyu sistemleri
(inen ve gikan yollar), koordinasyon (serebellar ve vestibller yollar) ve yuriyUs (bir gok sistem bir arada) sirasiyla
degerlendirilir. G6z hareketleri ve goz dibi muayenesi mutlaka incelenmelidir.

Tanisal testler: Hikaye ve muayeneden sonra muhtemel tanilar diistintlmeli ve ayirici tani yapiimalidr.
Laboratuar testlerinin bu islemlerden sonra segimi gerek tani gerekse ayirici taniyi rahat yapmak igin gereklidir.
Yapilacak laboratuar testleri hikayeye gore diizenlenmelidir. Her testin degeri hastanin klinik bulgulariyla uyum
icerisinde olup olmamasina, ayirici tanidaki katkisina gore degismektedir. Lomber ponksiyon herhangi bir
enfeksiyon olasili§inda, psodotiimér serebri gibi artmis kafa ici basing varliinda ve demiyelinizan hastaliklarda
gereklidir. Kafa rontgeni ve EEG bas agrisinin tanisinda nadiren kullanilir. EEG gekimi ¢ocukta bas agrisi
yakinmalari ile birlikte suur kaybi, suurda dalgalanmalar, anormal hareketler varsa, ayirici tanida konviilzif
hastaliklar distntlduginde gereklidir. Ancak migrenli vakalarin yaklasik % 10 kadarinda bas agrisi ile ilgisi
olmayan benign fokal epileptiform bosalimlarin olabilecegi hatirlanmalidir. Kraniyal gériintileme ¢alismalarina
gelince; patolojik nérolojik muayene bulgusu olmayan ¢ocuklarda kranial gérintiilemenin sinirli bir degeri vardir.
Ancak oyki, fizik muayene bulgulari ile sekonder basagrisi distinilen olgularda mutlaka gorintiileme
yaplimalidir.

Basagrisinda Korunma ve Tedavi: Tedaviye baslamadan 6nce basagrisinin primer veya sekonder oldugunun
ayrimi énemlidir. Sekonder basagrilarinin tedavisi altta yatan nedene yénelik olmalidir. Migren gibi primer bas
agrilarinda agri siddetinin, sikliginin, stiresinin ve tetikleyicilerinin belirlenmesi, dnleyici tedavi gerekip
gerekmedigine karar verilmesi gerekmektedir ve tedavi yanitinin gézlenebilmesi agisindan tutulan basagrisi
gunlugu yararlidir. Yasam tarzi degisikligi: Basagrisini tetikleyen veya arttiran tiim etkenler bilinmeli ve
mimkiinse degistirimelidir. Bu degisiklikler yeterli ve dlzenli uyku, elekironik aletlerin gece yatak odasindan
uzaklastirimasi, diizenli ve yeterli beslenme (kahvalti dahil), kafein gibi agriyi tetikleyen icecek ve yiyeceklerin
aliminin azaltiimasi, yeterli sivi alimi, stresten kaginma veya stresi yonetebilme ve diizenli egzersizi icermelidir.
Eslik eden anksiyete, depresyon ve bas edilemeyen stres faktdrleri varsa gocuk ve ergen psikiyatri
uzmanlarindan destek alinmalidir. Akut basagrisi tedavisi: Her atak igin gegerlidir, hafif siddetteki agrilar tedavi
gerektirmeyebilir. ibuprofen, asetaminofen ve naproksen genellikle akut tedavide etkinligi kanitlanmis ilaclardir.
Tamamlayici tedavi: Tamamlayici tedaviler, dzellikle kronik veya tekrarlayici episodik bas agrilarinda yararlidir.
Basarili olan biyodavranigsal teknikler arasinda “biofeedback” tedavisi, rahatlama teknikleri, hipnoz, akupunktur,
basa ¢ikma mekanizmalari agisindan egitim, uygun fizik tedavi veya masaj tedavisi bulunmaktadir. Onleyici
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tedavi: Onleyici tedavi, primer basagrisi tipine gore degismektedir. Tedavi basarisi, agri siddetindeki kabul
edilebilir azalma ile birlikte agri sikligini %50 azaltmak olarak ngérilmelidir. Sonug olarak, gocuk ve ergenlerde
basagrisi yakinmas! oldukga siktir. Oncelikle detayli bir dykii alinmast, fizik ve ndrolojik muayenenin dikkatle
yapilmasi, eder gerek duyuluyorsa laboratuvar tetkiklerin istenmesi, birincil ve ikincil bagagrisi ayriminin yapilarak
tedavinin buna gore diizenlenmesi gerekmektedir. Birincil basagrilarinda tedavi kadar koruyucu 6nlemlerin de
onemi akilda tutulmahdir
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FEBRIL KONVULZIYON
Rabia Titlncl Toker

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

TANIM: Febril konvilziyon ( FK ); 6 aydan 6 yasa kadar gdrtilen santral sinir sistemi enfeksiyonu olmadan ya da
akut elektrolit bozuklugu, intoksikasyon gibi tanimlanmig bir neden olmadan atesle birlikte ortaya gikan nobet
olarak tanimlanmaktadir. Oncesinde afebril konvillziyon dykiisii olmamalidir. Yaga bagimlidir. Uluslararasi
Epilepsi ile Savas Dernegi (ILAE)’ye gore 1 ay-5yas, Amerikan Pediatri Akademisine gére 6 ay- 5 yas olarak ifade
edilse de klasik bilgi olarak 6 aydan 6 yasa kadar kabul edilmektedir. En sik gériilme yasi 6 ay-3 yas arasi olup
18. ayda pik yapmaktadir.

Cocukluk caginda gériilen en sik ndbet tipidir. Ulkemizde yapilan calismalarda gériilme prevelansi % 2-9
olarak bildirimektedir (Gemlik %4,5, istanbul %2-6, Diyarbakir % 8.9, Eskisehir % 2,5). Erkeklerde kizlardan

daha fazla gérilmektedir. Erkek/kiz orani ortalama 1,4:1’ dir.

FK etiyopatogenezinde rol oynayan en énemli faktorler ates, yas (immatur beyin) ve genetik egilim
kabul edilmektedir. FK'li gocuklarda serum interlokin-1B, serum interferon alfa diizeyleri yiiksek olarak
bulunmustur. Santral termoregulasyon bozukluklari, santral sinir sistemi olgunlagmasindaki gecikme, eksitator
aminoasitlerin artmasi etyopatogenezde Uzerinde durulmaktadir. FK’ya genetik yatkinlik multifaktoriyeldir. Ailede
FK 6ykusu olmasi ilk ve tekrarlayan FK igin kesin risk faktridur. Anne-baba FK dykiisi olmasi durumunda %17,
kardeslerde olmasi durumunda %19,9-24,9 risk artmaktadir. Genetik galismalarda 8q13-g21, 19913.1, 2923-24
kromozomlari ve GABRG2, SCN1A, SCN1B genleri tizerinde durulmaktadir. FK’'ya en sik eglik eden
enfeksiyonlar st solunum yolu viral enfeksiyonlari, roseola infantum (6. hastalik), akut otitis media olarak rapor
edilmektedir. Human herpesvirus (HHV-6) Amerika Birlesik Devletlerinde febril ndbetlerle en sik iligkili viriis olarak
kabul edilmektedir ve 2 yasina kadar vakalarin Ugcte birinden sorumlu tutulmaktadir. Asya Ulkelerinde ise en sik

neden influenza A virisii sorumlu tutulmaktadir.

SINIFLANDIRMA: FK basit ve komplike olarak 2 grupta siniflandiriimaktadir. Basit FK, biitin FK'in

%85'ini olusturur. Basit FK, jeneralize nobet seklinde ve 15 dakikadan kisa stiren nébetlerdir. 24 saat iginde

tekrarlamaz. Postiktal patoloji yoktur. Rektal ates 38.5 °C nin Uzerindedir. Kompleks FK ise FK'lu gocuklarin %
15-20'ini olusturur. 15 dakikadan uzun sirer. 24 saat i¢inde tekrarlayabilir. Fokal 6zellik tasiyabilirler. FK, febril
status epileptikus olarak da karsimiza gikabilir. FK'lu gocuklarin % 5 ‘inde status gértlebilir. Cocukluk ¢agi

status epileptikus'un 1/4 ‘Uinde febril status gortldugi ve 2/ 3'un ilk 2 yilda ortaya ¢iktidi bildiriimektedir.

DEGERLENDIRME: Tani da 8ykii énemlidir. Konviilziyonun ve atesin ayrintili Sykiisti alinmali ve atese

neden olabilecek hastaliklara arastirimalidir. Tim sistem muayeneleri dnemlidir. Ayrintili norolojik muayene
yapilmali, meningeal irritasyon bulgularina ézellikle bakilmahdir. FK'da 12 ay altinda menenijit bulgusu olmasa da

santral sinir sistemi enfeksiyonunu ekarte etmek iin lomber ponksiyon (LP) yapilmalidir. Kompleks FK ise, ndbet
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sonrasi letarjisi devam ediyorsa, genel durumu ates ile agiklanamayacak sekilde agirsa da LP dUstntlebilir.
Daha 6nce FK tanisi almigsa LP’ya gerek olmayabilir. EEG rutin dnerilmez. FK'ya 6zgli EEG bulgusu yoktur.
EEG'nin tanisal degeri yoktur, ancak ileride atesin eslik edebildigi epileptik sendromlar agisindan gekilebilir. EEG
dalgalari ates ve viral enfeksiyondan etkilenir. Bu nedenle EEG nobetten 7-10 guin sonra ¢ekilmelidir. FK'yu
takiben ilk hafta iginde gekilen EEG'de gegici olarak 6zglin olmayan bioksipital teta yavaslamasi, fokal keskin
aktivite gibi bozukluklar gérulebilir. Kranial goriintiileme rutin olarak istenmez. Ancak kompleks FK'lu hastalarda
genellikle gérintileme isteme egilimi mevcuttur, ancak yapilan galismalar ek bilgi saglamadigini gostermektedir.

Basit FK'da gérintiilemenin yeri yoktur ama Kompleks FK'da Kranial MRG dusunlebilir.

PROGNOZ: FK'larin gogu benign olmakla beraber bazi risk faktérlerinin varliginda tekrarlayan
konvlziyonlar gelisebilmektedir. Ailede FK 6ykust olmasi durumunda, ilk nobetini 18 aydan dnce gegirenlerde,
dusuk ateste ndbet olmasi durumunda, kisa siiren ates (< 1 saat) varliginda nébetin tekrarlama riski artmaktadir.
FK'da epilepsi riski genel popllasyona gére daha fazladir. Genel popllasyonda %0.5-1 olan epilepsi riski,
komplike FK'larda % 6 kadardir. FK'da epilepsi gelisiminde rol oynadigi diistindlen risk faktorleri olarak komlike
febril ndbet, ailede genetik epilepsi 6ykUs, kisa stiren ates, nérogelisimsel bozukluk sayilabilir. Son yillarda
ozellikle uzamis febril nébetlerin, hipokampus hasarina yol agarak ileri ddnemde epilepsi ve meziyal temporal

sklerozise neden oldugu bildirimektedir.

TEDAViI: ik yapilacak islem hava yolunun agik tutulmasi, yeterli oksijen aliminin saglanmasi ve
konvilziyonun durdurulmasidir. llik uygulama ve antipiretik bir ila¢ yardimiyla ates dustrdllr. Nébetin durmasi
icin benzodiazepinler (midazolam, diazepam) yeterli olabilmektedir. Ates odaginin tespiti ve tedavisi yapiimalidir.
Antipiretikler gocugun rahatsizligini azaltabilir ama nébetin tekrarlama riskini distrmez. Tekrarlayan FK’larda

erken antipiretik kullaniminin tekrarlama riskini azalttigini gésteren kontrolli alisma yoktur.

PROFLAKSI: FK’ da proflaksi aralikl yada devamli olarak yapilabilmektedir. Aralikli profilaksi, atesli
hastalik ddneminde yapilan profilaksidir. Yapilan calismalarda oral veya rektal diazepam, intranazal veya bukkal
midazolam kullaniimakla birlikte pratikte kullanimi en kolay olan ve en sik kullanilan rektal diazepamdir. Atesli
hastalik doneminde diazepam rektal uygulamasinin nobet tekrarini azalttigi bildirilmistir. Atesli donemde 0,3-0,5
mg/kg dozunda ilk iki giin 12 saatte bir verilebilir. Devamh profilaksi, febril ndbet tekrarini 6nlemeye yénelik uzun
sureli yapilan tedavidir. Bu amagla antiepileptikler kullanilir. Yiiksek riski olan segilmis vakalarda devamli
profilaksi uygulanabilir. En sik tercih edilen ajan fenobarbital ve valproattir. Karbamazepin ve fenitoin ise

profilakside etkisiz bulunmustur.

FK'lar oldukga rahatsiz edici ve dramatik bir gérinum sergileyen, aileyi endiseye strukleyen olaylardir.
Akut mudahale konusunda aileye bilgilendirmek, anksiyetelerini azaltmak, hastaligin selim seyri konusunda bilgi
vermek dnemlidir. Ates yikseldiginde derece ile nasil élgllecegi, atese neden olabilecek faktdrleri nasil
azaltabilecekleri ve atesli hastaliklarin nasil takip edilecegi anlatiimalidir. Uzun dénemde prognozu iyi

seyretmektedir. Ozellikle basit febril ndbeti olan gocuklarla yapilan uzun dénem takipli alismalarda cocuklarda
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zeka gelisimi, akademik performans ve davranis agisindan anlamli fark bulunmamistir. Ancak febril statusu olan

cocuklarda norolojik sekel ihtimali olabilir.
Sunumun tam metnini icermektedir.
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ULUDAG PEDIATRI KIS KONGRESI ILAG YONETIMI
ESIN KARABAS
ULUDAG UNIVERSITESI SAGLIK UYGULAMA MERKEZI

AMAGLARIMIZ:
-HASTANEDE ILACIN DAHIL OLDUGU TUM SUREGLERDE ETKIN YONETIMINI SAGLAMAK,
-HASTA VE CALISANA YONELIK RISKLERI EN AZA INDIRMEKTIR.

HEDEFLERIMIZ:

-HASTA GUVENLIGI

-SAGLIKLI CALISMA YASAMI

-ETKINLIK

-HASTA ODAKLILIK

-VERIMLILIK

-UYGUNLUK

-ZAMANLILIK

-SUREKLILIK

HASTANEDE ILAG YONETIMI ILE ILGILI SORUMLULUKLARIMIZ;

HASTANE FORMULLERI OLUSTURULMALIDIR : DOKTOR VE ECZACILAR IGIN REFERANS NITELIGINDE
OLAN, SAGLIK PROBLEMLERININ TEDAVISINDE EN ETKIN, GUVENILIR, EKONOMIK ILAGLAR LISTESI VE
RECETE YAZILIMI IGIN GEREKLI BILGILERI ICEREN KAYNAK

ILACIN DAHIL OLDUGU TUM SUREGLER VE BU SUREGLERE YONELIK BAKINIZ TABLODAKI GIBI.

- ILACLARIN MUHAFAZASINA YONELIK DUZENLEME BULUNMALIDIR
ILAC DEPOLARINA YETKILENDIRILMIS PERSONEL HARICINDEKI KISILERIN ERISIMI
SINIRLANDIRILMALIDIR.
DEPOLAMA ALANLARININ SICAKLIK VE NEM DEGERLERI KONTROL ALTINDA TUTULMALIDIR.
ILACLAR HAVA SIRKULASYONUNU ENGELLEMEYECEK VE ILACLARIN KORUNMASINI, SEL VE SU
BASKINI GiBi DURUMLARIN ETKILENMEMESINi SAGLAYACAK SEKILDE DEPOLANMALIDIR.
« DEPO VE BUZDOLAPLARINA AIT ILACLARIN
YERLESIM PLANLARI,KOLAY KULLANILABILIR ULASILABILIR OLMALI VE PLANLARIN GUNCEL
OLMAS| SAGLANMALIDIR
« ILAGC DOLAPLARINDA VE ILAC iCIN AYRILMIS BUZDOLAPLARINDA
ILAC NITELIGINDEKi MALZEMELER VE ASI HARICINDEK] MALZEME BULUNDURULMAMALIDIR
« BUZDOLAPLARININ iCINDE BULUNAN MALZEMELERE GORE SICAKLIK TAKIBI YAPILMALIDIR.
« ILAGLARI STOK VE MIAT TAKIBI HBYS UZERINDEN YAPILMALIDIR
o ILACLARIN MIAT KONTROLU DUZENL] ARALIKLARLA MANUEL OLARAK YAPILMALIDIR

o -ILAGISTEMLERI ILE ILGILI KURALLAR BELIRLENMELIDIR:
ILAG ISTEM SURECI,ISTEMLERLE ILGILI KURALLAR VE OZEL iSTISNAI DURUMLLAR TANIMLANMALIDIR
TEDAV| PLANI HEKIM TARAFINDAN GUNLUK OLARAK YAZILMALI VE ONAYLANMALIDIR
TEDAVI PLANI, ILACIN TAM ADINI,UYGULAMA ZAMANINI, DOZUNU, UYGULAMA SEKLINI, VE GEREKLI
DURUMLARDA VERILIS SURELERINI ICERMELIDIR
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TEDAVI PLANI,HBYS ECZANE MODULUNDE DE GORULEBILMELIDIR

TEDAVI PLANINDA KULLANILMAMASI GEREKEN KISALTMALAR SIMGELER
VE SEMBOLLER BELIRLENMELI,LISTELENMELI,VE ISTEM SRELERINDE ETKIN UYGULANMALIDIR
SOZEL ISTEM UYGULANMASI GEREKEN DURUMLARDA UYGULANMASI GEREKEN KURALLAR BAKINIZ
TABLODAKI GiBI.
o - ILACLARIN HAZIRLANMASINA YONELIK DUZENLEME BULUNMALIDIR:

ILAGCLARIN ECZANEDEN CIKISINA YONELIK DUZENLEME BULUNMALIDIR

ILACLAR ECZANEDE HER HASTA iCIN AYRI OLACAK SEKILDE PAKETLENMELIDIR;

ILACLARIN ADI,FORMU,DOZU VE HASTA BILGILERI GONDERILEN PAKETTE YER ALMALIDIR.

BIRDEN FAZLA BOLUNMUS AMBALAJ ICEREN ILAC CIKILARINDA BU ILACLAR AYRI OLACAK SEKILDE
PAKETLEME VE ETIKETLLEME YAPILMALIDIR
HAZIRLAMA ESNASINDA OZEL TEKNIK,EKIPMAN VEYA UZMANLIK GEREKTIREN ILAGLAR,ALANINDA
UZMAN KISILER TARAFINDAN HAZIRLANIP UYGULAMA ALANINA ILETILMELIDIR
-ILACLARIN TRANSFERINE YONELIK DUZENLEME BULUNMALIDIR :

ILACIN GUVENLI TRASNFERI iCIN GEREKLI DONANIM BULUNMALIDIR
DEPOLARDAN ILALARIN TRANSFERI SIRASINDA KIRILMA VE DOKULMEYE KARSI ONLEMLER
ALINMALIDIR

TRANSFERI GERCEKLESTIRECEK PERSONELE ILAGLARIN GUVENLI TRANSFERI VE TEHLIKELI ILAC
KIRILMALARINA KARSI MUDAHALE KONUSUNDA GEREKLI EGITIM VERILMELIDIR
-ILACLARIN GUVENLI UYGULANMASINA YONELIK DUZENLEME YAPILMALIDIR

TEDAVI PLANINA iSTINADEN GERCEKLESTIRILEN UYGULAMALAR HEMSIRELIK KAYITLARINDA
iZLENEBILMELIDIR

ILACLAR HASTAYA YETKILI KISILER TARAFINDAN UYGULANMALIDIR

ILAC UYGULAMA SIRASINDA,HASTANIN KIMLIGi, ILACIN ADI VE DOZU ILE UYGULAMA SEKLI,ZAMANI VE
SURESI UYGULAMAY! YAPAN KiSi TARAFINDAN DOGRULANMALI,DOGRULAMANIN NASIL YAPILACAGI
KURUM TARAFINDAN TANIMLANMALIDIR

ILAC UYGULANMASI SONRASINDA HASTALARIN KLINIiK DURUMU iZLENMELI| GELISEN REAKSIYONLAR
VE ISTENMEYEN OLAYLAR KAYIT ALTINA ALINMALIDIR
ADVERS ETKI BILDIRIMi (FARMAKOVIJILANS) ILE ILGILi DUZENLEME YAPILMALIDIR
FARMAKOVIJILANS SORUMLUSU BELIRLENMELIDIR
SORUMLUNUN ADI,ILETISIM BILGILERI VE MESLEKI OZGECMIiSi TURKIYE FARMAKOVIJILANS MERKEZI
( TUFAM)NE BILDIRILMELIDIR
CIDDI VE BEKLENMEYEN ADVERS ETKILER FARMAKOVIJILANS SORUMLUSUNA BILDIRILMELIDIR
CIDDI VE BEKLENMEYEN ADVERS ETKILER TUFAM'A BILDIRILMELIDIR

OZEL NITELIKLI ILAC GRUPLARINA YONELIK DUZENLEME BULUNMALIDIR BAKINIZ TABLODAKI GIBI.
OZEL NITELIKLI ILAC GRUPLARINA YONELIK LISTELER HAZIRLANMALIDIR

- LISTELER KULLANIM ALANINDA BULUNMALI VE ETKIN KULLANILMALIDIR

ACIL PEDIATRIK ILACLAR,YAZILISI,OKUNUSU,GORUNUSU,BIRBIRINE BENZEYEN ILAGLAR VE YUKSEK
RISKLI ILACLARIN DOLAPLARDAKI YERLESIMi MUHTEMEL HATALLARI ENGELLEYECEK

SEKILDE YAPILMALIDIR

- ORGINAL AMBALAJINDA UYARICI UNSUR BULUNMAYAN YUKSEK RISKLI ILACLAR ICIN UYARICILAR
BULUNMALIDIR(RENKLI ETIKET GIBI)

-NARKOTIK VE PSIKOTROP ILAGLARA YONELIK DUZENLEME YAPILMALIDIR:
NARKOTIK VE PSIKOTROP ILAGLAR KILITLi ALANLARDA BULUNDURULMALIDIR
NARKOTIK VE PSIKOTROP ILACLARIN DEVIR TESLIMi YAPILMALIDIR BAKINIZ TABLODAKI GIBI.
-HASTANIN BERABERINDE GETIRDIGI ILACLARIN YONETIMINE ILISKIN DUZENLEME BULUNMALIDIR
HASTANIN BERABERINDE GETIRDIGI ILACLAR TESLIM ALINMALI,MIAT VE FiZIKSEL DURUM ACISINDAN
KONTROL EDILMELIDIR
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HASTAANIN YANINDA GETIRDIGI ILACLAR KENDILERI TARAFINDAN UYGULANAN ILALARIN NASIL
YONETILECEGINE ILISKIN KURALLAR KURUM TARAFINDAN BELIRLENMELIDIR.

-ECZANEYE IADE EDILEN ILACLARA YONELIK DUZENLEME YAPILMALIDIR

ECZANEYE IADE EDILEN ILACLARIN TESLIMINE ILISKIN SUREC BELIRLENMELIDIR

IADE EDILEN ILACLARIN KAYITLARI TUTULMALIDIR

JILAC YONETIMI SUREGLERININ [ZLENEBILIRLILIGI SAGLANMALIDIR

ILAC YNETIMi SURECINDE OLUSTURULAN TUM VERILERIN iZLENEBILIRLILIGI VE SUREKLILIGI
SAGLANMALIDIR

ILAC HATALARI VE RAMAK KALA OLAYLAR GVENLIK RAPORLAMA SISTEMI KAPSAMINDA
BILDIRILMELIDIR

ILAC YONETIMINE ILISKIN HATALAR ILAC HATA SINIFLANDIRMA SISTEMINE GORE KODLANMALIDIR.
ILAC ATIKLARININ VE SON KULLANIM TARIHI GECMIS ILACLARIN IMHASINA VE UYGUN SARTLARDA
BERTARAF EDILMESINE YONELIK DUZENLEME BULUNMALIDIR

101



. Uludag Pediatri Kis Kongresi

Endokrin Bozucular
Prof. Dr. Mehmet Emre TASCILAR
Cocuk Saghgi ve Hastaliklari

Gocuk Endokrinoloji Uzmani

Vicutta hormonlarin sentez, sekresyon, transport, baglanma ve eliminasyonunu bozan maddelere endokrin
bozucular denir. insan yapimi kimyasallar giinliik hayatimizin énemli bir pargasidir. insan ve diger canlilar igin bu
kimyasallara temas etmeden yasamak imkani artik kalmamigtir. Endokrin bozucular ginlik hayatta kullandigimiz
birgok trlinde mevcuttur. Cocuk oyuncaklarindan, kirtasiye malzemeleri, elektronik esya, kisisel bakim Urinleri,
kozmetikler, antibiyotikler, pet siseler, gida ambalajlari, plastik tabak, bardak, besin katkilari, ziraat ve besicilikte
kullanilan buytme faktorleri, insektisidler, her turlii plastikler, tekstil, izolasyon ve isiya dayanikli malzemelere
varincaya kadar degisik spektrumda birgok Grlinde bulunurlar. Bisfenol A, fitalatlar, fenoller, dioksin, paraben,
triklozan, kadmiyum, kursun giinlik hayatta en sik maruz kaldigimiz endokrin bozuculardan yalnizca birkagidir.
Sekizyliz kadar degisik kimyasal maddenin endokrin sistemi bozabilecedi degerlendiriimektedir. Ancak bu Urlnleri
kullandigimiz halde bazi gerceklerden haberdar degilizdir, ¢linkd Grinln iceriginde bu maddelerden genellikle
bahsedilmez.

Endokrin bozucular hava, toprak ve su olmak (izere her yerde bulunurlar ve yarilanma émdrleri uzundur. Bu
kimyasallar yillar 6nce kullaniimis olsa bile halen gevrede bulunabilirler. Bazi endokrin bozucular suda ¢dzin(r ve
trilyonda bir-milyonda bir seviyesinde igme sularinda bulunur. Bunlarin ¢ok dlslik dozlarda da tesiri ortaya
¢ikabilir. Bazi endokrin bozucularin yag dokusuna afinitesi vardir ve yag dokusunda birikirler. Endiistri, endokrin
bozucularin baslica kaynadidir. Uretim yerlerindeki bu iriinlerin artiklari havaya, kanalizasyonlara buradan da
akarsulara, yeralti sularina, denizlere ve topraga karisir. Bu maddeler, baliklarin ve diger deniz canlilarinin
yapisina girer. Besin zincirine dahil olan bu endokrin bozucular insana kadar ulasir. Bu sebepten kanalizasyonlar
endokrin bozucularin ana kaynagidir. Bunlarin gevreden uzaklastiriimasi zaruridir. Ancak eliminasyon usiilleri bu
maddeleri tamamen uzaklastirmak icin yeterli degildir. Atk su aritma tesislerinde uygulanan sedimentasyon,
filtrasyon ve klorinasyon gibi geleneksel usullerle bu kimyasallar tam olarak aritilamamaktadir. Endokrin
bozucularin gevredeki stabilitesi yapisina baglidir. Bazilari glines 1s1§1, bakteriler veya birgok kimyasal islemler ile
degradasyona ugrarken bazilari cevrede on yillarca degismeden kalabilirler.

Genellikle bir bilesigin yapisina bakarak endokrin bozucu oldugunu séyleyebilmek mimkiin olmadigi gibi
sitriiktirel 6zelliklerine bakarak endokrin bozucular arasinda bir iliski kurmak da miimkin degildir. Bunun sebebi
endokrin bozucularin viicutta degisik mekanizmalarla etki etmesidir. Bazen de bilesigin kendisinden ¢ok
metabolitleri gok tehlikeli sonuglar dogurur.

Endokrin bozucular solunumla, oral yoldan, cilt temasiyla viicuda girebildigi gibi plasentadan gegerek fetlise
ulasirlar, laktasyonla bebege gegebilirler. Biitin bunlardan daha 6nemlisi endokrin bozucularin istenmeyen
etkileri direkt maruz kalmasalar dahi sonraki nesillere indirekt olarak gecebilirler. DNA'nin yapisini degistirmeden
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DNA metilasyonuna yol agarak gen fonksiyonlarini bozmak suretiyle menfi tesirleri nesiller boyunca devam
edebilir.

Hormonlari taklit veya kismen taklit ederler. Endokrin bozucularin hormon fonksiyonlari Uzerine bazilarinin
agonist bazilarinin da antagonist tesiri vardir. Endokrin bozucular tesirlerini yalnizca hormon reseptérlerine
baglanarak yapmazlar. Hormonlarin proteinlere baglanmasini bozmak suretiyle serbest hormon fraksiyonunu
degistirip ya da hormonlarin karacigerdeki metabolizmasini bozarak da hormon etkilerini degistirebilirler. DNA
metilasyonu ile gen fonksiyonlarini bozabilirler.

Endokrin bozucularin fetliste, infantta ve eriskinde tesiri degisik olabilir. Endokrin bozucular erken gelisme
periyodunda erigkin dénemine gore daha blyik risk olustururlar. Endokrin bozucularin tesiri erken donemde
baglayip persistan olabilir. Maruziyetten sonra latent periyot vardir. Endokrin bozuculardan kaynaklanan
hastaliklar maruziyet sirasinda veya hemen sonrasinda gézlenmez. Erigkin yasta veya yaslilikta ortaya cikabilir.
Maruziyet ile hastaligin olusmasi arasinda gegen sure sebebiyle endokrin bozucular ile hastalik arasinda baglanti
kurmak zorlagsmaktadir. Birgok endokrin bozucuya birden maruz kalinmasi sonucunda aditif ve sinerjistik etki
ortaya ¢ikarak vicut Uizerindeki tesirleri daha da artabilir.

Endokrin bozucular fetal gelisim, cinsel gelisim, blyime, insilin tretimi ve tiketimi, metabolizma, immin sistem
ve stres cevabi gibi bircok sistemi menfi yonde etkileyerek cok gesitli bozukluklara yol agmaktadirlar.
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DUSME RiSKi OLGEKLERI
Giilsah Salihoglu
Uludag Universitesi Tip Fakltesi Hastanesi

Dusmeler ,gerekli dnlemler alindigi takdirde 6nlenebilir olmasina ragmen, diinya genelinde hastanede
yatan hastalarda en yaygin olarak karsilagilan, neden olabilecegi sonuglari bakimindan maliyeli bir hasta
guvenligi problemi olmaya devam eden, istenmeyen olaylar kapsaminda da bildirimi en gok yapilan olay
olarak yer almaktadir.

Bireyde yaralanma ve fonksiyon kayiplarina dolayisi ile hastanede kalis siiresinin uzamasina neden olan
dusmeler, tedavi maliyetinin artmasina, yagsam kalitesinin azalmasina neden olurken ayni zamanda hasta,
hasta yakinlari ve bakim verenlerde anksiyete ve korku gelismesine yol agmaktadir.

Bununla birlikte, dismeler ve buna bagli meydana gelen ciddi yaralanmalar kalici sakatliklara, hatta 6lime
bile neden olabilir.

Hemsireler saglik bakim hizmetlerinin sunumunda hastayla ve refakatgiyle en gok etkilesimde bulunan ekip
uyeleridir. Bu durum hemsireleri, hasta gtivenliginin saglanmasinda ve hasta dismelerinin 6nlenmesinde
onemli bir konuma getirmektedir.

Ayni zaman da klinik ortamda hasta gtivenligini saglamak hemsirenin temel sorumluluklarindan biridir.

Hemsireler, hastanelerdeki hasta diismelerini tamamen onleyemez fakat diismeyi dnlemeye yonelik
uygulamalar ile diisme oranlarini azaltabilir.

ULKEMIZDE IKi CESIT DUSME RiSKi OLCEGI ETKIN OLARAK KULLANILMAKTADIR:

P HARiZMi DUSME RiSKi OLCEGI (0-16)
P iTAKi DUSME RiSKi OLCEG

HARIiZMi DUSME RiSKi OLCEGi

P HAREZMi KIMDIR?

Abbasi déneminde yasamis byt islam bilgini olan El Harezmi, cebir ve algoritmay kesfeden, sifir rakamini
ilk olarak aciklayan, insanlik tarihinin en 6nemli matematikgilerinden birisidir. Harezmi'nin neredeyse buttin
kitaplar! Latinceye terclime edilip bati Glkelerinde kullaniimigtir. Bu muazzam deha sadece matematik ile
ilgilenmemis astronomi ve cografya alanlarinda yaptigi calismalari da giinimtize kadar ulagmistir.

HARiZMi DUSME OLCEGI

> Saglikta Kalite Standartlar kapsaminda, hasta giivenligi uygulamalarinin bir pargasi olarak hasta
dusmelerinin 6nlenmesi konusunda gocuk hastalarda kullanilabilecek anlasilir ve uygulamasi kolay bir
disme riski 6lcedi gelistirilmistir.

P Bu olgede matematik ve astronomi alaninda Unld bir bilim adami olan “Harizmi” nin ad\ verilmistir.
Bu dlgek kapsaminda 15 puan ve Ustl alan hastalarda “"Dért Yaprakli Yonca” kullanilacaktir.

> Yogun bakim béliimlerinde yatmakta olan tim ¢ocuk hastalar yiiksek riskli kabul edilmelidir.
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HARIZMI DUSME OLCEGI
Asagida belirtilen bes durumda diisme riski dederlendirimesi yapiimalidir:

>. Yatan hastalarin boliime ilk kabuliinde
(Ik Degerlendirme)

> Post-Operatif donemde
P Boiim degisikiiginde
> Hasta dismesi durumunda

> Risk faktorleri kapsamindaki durum degisikliklerinde

HARiZMi DUSME OLCEGI

Harizmi Diisme Riski Olcegi kullanan hastaneler saglik calisanlarina;

P Oigegin kullanimi

> Risk faktorlerinin degerlendiriimesi
> Hasta bakim ekipmanlari

P Riskiilaglar

> Alinmasi gereken onlemler hakkinda egitim verilmelidir.

iTAKi DUSME RiSKi OLCEGi

» SEMSEDDIN iTAKi KiMDIR?

17. Ylzyilin énde gelen hekimlerinden,anatomi kitabiyla tinlir Osmanli hekimdir.O giintin verilerini yansitan
anatomi gizimleri mevcuttur.Kitabindan iki boyutlu olarak kaslar ve kemiklere dahil oimak tzere 6zellikle
sinir sistemi resmedilmistir.Dokular hakkinda agiklamalar yaparak,solunum,sindirim sistemleri gibi viicuttaki
cesitli organlar ve sistemler hakkinda ayrintili bilgi vermistir.

iTAKI DUSME OLCEGI

> Saglikta Kalite Standartlar kapsaminda, hasta giivenligi uygulamalarinin bir pargasi olarak hasta
dusmelerinin 6nlenmesi konusunda Ulkemizde kullanilabilecek anlagilir ve uygulamasi kolay bir diisme riski
olcegi gelistirilmistir.

Bu 6lgede Turk bilim adami “Semseddin-i itaki” nin adi verilmistir.

Olgek on dokuz risk faktoriinden olusmaktadir. Faktorler majér ve mindr olarak kategorize edilmistir. Major
faktorler 5,mindr faktorler 1 olarak puanlandiriimigtir.
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> Disme riski yliksek hastalarda “Dért Yaprakli Yonca” figlrintin kullaniimasi éng6rilmustar.

ITAKI DUSME OLCEGI
Asagidaki bes durumda diisme riski degerlendirmesi yapilmali ve her defasinda yeni bir form kullaniimalidir.

>. Yatan hastalarin boliime ilk kabuliinde
(Ik Degerlendirme)

> Post-Operatif donem
P Boiim degisikiiginde
> Hasta dismesi durumunda

> Risk faktorleri kapsamindaki durum degisikliklerinde.

ITAKi DUSME OLCEGi
[taki diisme Olcedi kullanan hastaneler;

P Oigegin kullanimi

> Risk faktorlerinin dogru degerlendirilmesi
> Hasta bakim ekipmanlari

P Riskiilaglar

> Alinmasi gereken onlemler

Hakkinda saglik ¢alisanlarina egitim verilmelidir,
BUNLARIN YANISIRA;

Pediatrik hastalarda karsilagiimasi muhtemel hasta diismelerinin dnlenmesine y6nelik, cocuda refakat eden

ebeveynlerin diigme riskinin 6nlenmesine iligkin uygulamalar ve dnlemler hakkinda bilgilendirilmeleri ve
farkindaliklarinin arttiriimasi, pediatrik hastalarla ¢alisan hemsirelerin en énemli sorumluluklarindan biridir.

ORNEK CALISMA:

PEDIATRIK HASTA POPULASYONUNDA DUSME RISKi

Arastirmanin tasarimi:

Bu arastirma hastanede yatan ¢ocuklarin refakatgi ebeveynlerinin diisme farkindaliginin ve diismelerin

onlenmesi ile iligkili uygulamalarin incelenmesi bakimindan tamamlayici ve kitlesel bir galisma niteligindedir.
Arastirmanin evren ve drneklemi:

Arastirmanin evrenini; 01.01.2019-01.04.2019 tarihleri arasinda Afyonkarahisar ilindeki bir kamu
hastanesinin pediatri kliniklerinde yatarak tedavi géren insanlarin refakatgi ebeveynleri, drneklemi ise;ayni
tarihler arasinda pediatri kliniklerinde en az 1 giindur yatan 0-6 yas grubundaki hastalarin yaninda refakatgi
olarak bulunan ve arastirmaya katilmayi goniillii olarak kabul eden refakatci ebeveynler ve refakat ettikleri
cocuklari olugturmustur.

Arastirma verilerinin toplanmasi:
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Veri toplama araci;Ebeveynleri Tanitiici Bilgi Formu,Disme Farkindalik Degerlendirme Formu,Ebeveynlerin
Dusmeyi Onlemeye Yonelik Uyglamalarini Degerlendirme Formu olmak Gzere 3 bolimden olusmaktadir.
Calismada refakat edilen gocuklarin diigme riski puanlarinin hesaplanmasinda Harizmi Diisme Riski Olgegi
kullaniimigtir.

Tartisma:
Yapilan bu galismadan elde edilen sonuglar degerlendirildiginde;pediatrik yas grubundaki hastalara refakat
eden ebeveynlerin gocuklarda diismeye neden olabilecek bireysel risk faktorlerine yonelik farkindaliklarinin
ve ebeveyn kaynakli olabilecek disme riskinin 6nlenmesine yonelik uygulamalarin istendik dizeyde
olmadigi ve egitim gereksinimlerinin bulundugu gértlmektedir.Saglik profesyonellerinin ebeveyn
farkindaliklarini arttirmaya y6nelik midahalelerde bulunmalari énerilmektedir.

KAYNAK:

4' Sadlikta Kalite Standatlari-Hastane,Saglik Hizmetleri Genel Miidirlligu Saglikta Kalite ve
Akreditasyon Daire Baskanligi,1.Revizyon 2.Baski,Ankara,Mart 2016

OG Kisacik,S Firin-Kocaeli Universitesi Saglik Bilimleri Dergisi,dergipark.org.tr,Erisim :19.12.2019

F.Pazarcikci,E.Efe-SDU Journal of Health Science Institute/SDU Saglik Bilimleri Enstitiisii Dergisi
9(2),2018
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F.T. Arslan,M.Aldem-TAF Preventive Medicine Bulletin 13(3),2014
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Yeni Coronavirus 2020 Enfeksiyonlar-Glincel Durum

Uzm. Dr. Edanur Yesil

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligji ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Bilim Dall

Coronavirusler

Coronavirusler zarfli en biyik genoma sahip RNA virlsleridir. Y(zeylerindeki dikensi ¢ikintilar
nedeniyle, “Corona” yani Latince ‘“ta¢” anlamina gelen tagli viriis olarak adlandirilirlar. insan, yarasa, domuz, kedi,
képek, kemirgen ve kanatlilar gibi evcil ve yabani hayvanlarda bulunabilirler. Baslica Alfa, Beta, Gama ve Delta

Coronaviruslar olmak Uizere dort tiri vardir L.

Coronavirusler insan ve hayvanlarda respiratuar, enterik, hepatik ve nérolojik hastaliklara neden
olabilirler. insan coronavirisleri ilk defa 1960l yillarda tanimlanmis olup, insanlarda hastalik yaptigi bilinen 7
Coronavirus vardir. Bunlardan 229E (alfa coronavirts), NL63 (alfa coronavirlis), OC43 (beta coronaviriis) ve
HKU1 (beta coronavirlis) insanlarda tipik hafif/orta solunum yolu hastaliklarina sebep olmaktadir. HCoV-OC43 ve
HCoV-NL63'lin cocuklarda daha sik gérildugu, kis aylarinda epidemi yaptigi, HCoV-229E’nin nadir g6rildiigu
bilinmektedir. Bir calismada 5 yas alti gocuklarda 1.5/1000 oraninda alt solunum yolu enfeksiyonuna neden
oldugu gdsterilmistir. Human coronavirisler asemptomatik bebek ve gocuklarda solunum yollarinda gésterilebilir,

rhinovirusler gibi koenfeksiyona neden olabilirler ve patojeniteleri duigtktr 2.

MERS-CoV (beta coronaviris) ilk defa Eylil 2012'de Suudi Arabistan’da tespit edilmis olup 27 Ulkeyi
etkilemis, 2494 olgu MERS-CoV ile enfekte olmus ve 858'i (%34) kaybedilmistir. SARS-CoV (beta coronaviriis)
ise ilk defa Subat 2003'te Asya'da gérilmis olup 8096 vaka etkilenmis ve 774°0 (%9.6) kaybedilmistir. 2019-
nCoV de beta coronaviriis olup yarasa betacoronaviriisii ile yakin benzerligi oldugu bildirilmistir. Ayrica bu
Coranavirisiin neden oldudu hastaliga “Novel Coronavirls ile Enfekte Pndmoni (NCIP)” adi verilmistir 37. Dinya

Saglik Orgiitii tarafindan bu Yeni Coronaviriis’e su anda en uygun adlandirma olarak 2019-nCoV denilmektedir.

2019-nCoV'’iin Genetik Ozellikleri

2019-nCoV'’nin genomik ve epidemiyolojik dzelliklerini arastirmak icin yapilan bir calismada 2019-
nCoV'in %86-89 oraninda iki bat-SARS-benzeri Coronavirlis’e benzedigi, SARS-CoV ile %79, MERS-CoV ile
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yaklasik %50 benzerlige sahip oldugu bildirildi & °. Filogenetik analiz, 2019-nCoV'nin Betacoronavirus tiiriinin
Sarbecovirus alt tiirlinden oldugu, SARS-CoV ile genetik olarak farkli da olsa benzer bir reseptor baglanma alani
yapisina sahip oldugunu ortaya koydu. Filogenetik analiz, yarasalarin bu virGstn orijinal konakgisi olabilecegini
dusUndurse de, Wuhan'daki deniz drtinleri pazarinda satilan bir hayvan, viristn insanlarda ortaya ¢ikmasini
kolaylastiran bir ara konakgi olabilir. 2019-nCoV'nin insanlarda anjiyotensin dontistiriici enzim 2 reseptoriine
tipki SARS-CoV'de oldugu gibi baglanabilecedini dustindirmektedir 3 10,

2019-nCoV Epidemiyolojisi

Coronavirusler daha dnceden de var oldugu bilinen, genellikle hafif-orta solunum yolu hastaliklarina
neden olan virslerdir. Tarihsel akista Coranaviriisler 2003 yilinda SARS-Coronaviris (Siddetli Akut Solunum
Sendromu) ve 2012 yilinda MERS-Coronaviriis (Orta Dogu Solunum Sendromu) ile 6nem kazanmistir.
Gunimizde ise Cin Halk Cumhuriyeti'nin Hubei eyaletinin bagkenti olan Wuhan sehrinde etyolojisi bilinmeyen
pndmoni vakalarinin gorildigu ve bunlarin énemli bir kisminin Huanan deniz Griinleri pazari ile baglantisi oldugu
tespit edilmistir. 31 Aralik 2019'da ise bu kiimelenme Diinya Saglik Orgiitii Gin Ulke Ofisine bildirilmis ve 1 Ocak
2020'de marketin kapatiimasi saglanmistir. 7 Ocak 2020°de ise etken tespit edilip Novel yani Yeni Coronavirus
(2019-nCoV) olarak adlandirimistir. 10 Ocak 2020'de ise Diinya Saglik Orgiitii (DSO) tarafindan 2019-nCoV
adiyla bir rehber yayinlandi ve (lkelerin énlem almasi tavsiyelerinde bulunuldu. 12 Ocak 2020'de Cin 2019-
nCoV'lin genetik sekansini tanisal kit'lerin gelistirilebilmesi igin tlim diinya ile paylasti. 23 Ocak 2020'de Wuhan
sehrinden sehir disi ¢ikis ve tim uguslar iptal edildi. Amerika Birlesik Devletleri ydnetimi, vatandaslarina Cin
seyehatlerini ertelemelerini tavsiye etti ve British Airways Cin seferlerini durdurdu. 30 Ocak 2020'de DSO 2019-
nCoV hakkinda acil durum ilan etti ve basta Cin olmak izere tlim diinyanin verilerini paylasmasini ve kendi
(ilkelerinde olusacak bir salgin durumunda hazirlikli olmasini istedi. Ardindan Google, ikea, Starbucks gibi

uluslararasi firmalar Cin'deki magazalarini kapatti 1 12,
Bulas yolu:

Epidemiyolojik olarak olgularin %66’sinin Huanan deniz Grtnleri marketi ile iligkili oldugu gorilmekle
birlikte, ilk fatal olgunun esinin de market ile bir temasi olmamasina ragmen hastalik bulgularinin ortaya ¢ikmasi
enfeksiyonun insandan insana bulasti§ini digtindirmektedir. Su an igin yayinlanan seri olgu galismalarinda
cogunlukla enfekte insandan insana bulas s6z konusudur. Fakat 2019-nCoV ile enfekte olmus kisiler dnemli
semptomlar géstermeden dnce bulasici olabilir 13. Mevcut verilere dayanarak, su anda gogunlukla semptomlari

olan insanlardan virts yayilimi oldugu soylenebilir.

Bulas damlacik yolu ve yakin temas ile olabilir. Anneden bebege vertikal olarak gegebilecegi distinllse

de anne sitlinden bulas heniiz gésterilmemistir.

109



. Uludag Pediatri Kis Kongresi

Agir solunum yolu hastaligina sahip bireyler hastaneye bagvurdugu i¢in, Yeni Coranavirlis'iin (2019-
nCoV) hafif orta solunum yolu hastaligina da neden olmus olabilecegi fakat bu kisilerin hastaneye bagvurmadigi
icin yurt ici/dis1 seyahat ile hastali§i yaymaya devam ettikleri ve bu nedenle hastaliyin SARS ve MERS'e oranla
daha hizli yayildigi dugtndlebilir.

2019-nCoV ile enfekte kisilerden nozokomiyal bulaglar saglik personeli ve hastalarda goriimeye
baglanmig ve Wuhan'da bir saglik personeli Dr. Lian Wudong hayatini kaybetmistir. Cin'de SARS benzeri bir virls
salgini oldugunu farkedip hastaligin sosyal medya araciligiyla meslektaslarina duyuran Dr. Li Wenliang da hayatini
kaybeden bir diger saglik personelidir. Ozellikle SARS ve MERS'te nozokomiyal bulas oldukca sik gériiimiis ve

vakalarin 6nemli bir kismini olusturmustur 4,

Diinya’da durum raporlari:

Diinya Saglik Orgiitii 21 Ocak 2020 tarihinden itibaren giinliik global 2019-nCoV durum raporu
yayinlamaktadir. Buna gére 21 Ocak 2020 tarihinde toplam vaka sayisi 282 (%98,6'si Gin'de) olarak
belirtiimisken 8 Subat 2020 itibariyle bu rakam global olarak 34,886 (%99,2’si Cin’de olmak Uizere) vakay!
bulmustur. 21 ocak itibariyle Cin ve gevresindeki 4 Ulkeyi etkilemisken, 8 Subat itibariyle Cin ve 24 farkli tlke bu
pandemiden etkilenmistir. Toplam mortalite ise 6'dan 724’e kadar artmistir. Cin disinda sadece Filipinler'de bir
olgu kaybedilmis olup, vakalarin da 6limlerin de 6nemli gogunlugu Cin'de gérilmektedir. 2019-nCoV Cin'in her
bélgesine yayiimis olup Cin niifusunun tamami risk altindadir. Enfeksiyonun gtinlik seyrinde 21 Ocak-26 Ocak
tarihleri arasinda gtinlik bir dnceki gtine gore %11-%85 araliginda artis hizi varken 26 Ocak-31 Ocak arasi %12-
64 olarak hesaplanmistir. Subat ayinda ise (1-8 Subat) %11-22 araliinda gunliik artis géstermektedir. Potansiyel

onlemlere ragmen artis hizi devam etmektedir 7.

26 Ocak 2020 tarihli durumda, kanith 2019-nCoV olgu sayisi 2014 olup bunun 1985'i (%99) Gin
menseilidir (Hong Kong, Tapei, Macau gibi 6zel idari bolgeleri dahil). Eksporte 29 vakanin ise 26’sinin Wuhan
sehrine seyahat dykiisiiniin bulundugu bilinmektedir. Ug olgunun ise direkt olarak bu sehirle bir baglantisi
olmayip ikisinin kesin tanili olgularla temas 6ykisi bulunmaktadir. Bu sonug, 2019-nCoV enfeksiyonun insandan
insana bulasti§inin bir géstergesidir. Cin menseili 6zel idari bolgeleri disindaki 1975 olgunun 324'iinde (%16,4)
siddetli hastalik (nefes darlig|, takipne, hipoksemi, ilk 24-48 saatte %50'den fazla progrese olan multilober
pulmoner infiltrasyon) bulgularinin oldudu 56 (%3) olgunun kaybedildigi 63renilmistir. DSO tarafindan 9 Subat
2020 itibariyle tim diinyada Gin dahil 25 farkli Glkede 37558 kaniti vaka bildirilmistir. Cin’de 6188'i (%17) agir
olmak Uzere 37251 kanitl vaka mevcut olup 812’si (%2) kaybedilmistir. Cin disinda gdrtlen olgulardan birinin

kaybedildigi bildirilmistir. Tlrkiye'de ise su ana kadar bildirilmis vaka yoktur 7.

Fatalite hizr:
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8 Subat 2020 tarihi itibariyle 2019-nCoV'iin fatalite hizi %2'dir (724/34886). Olim genellikle allta yatan
kronik hastaligi olan olgularda gortilmektedir. H7N9 kus gribi enfeksiyonunda fatalite hizi %39, SARS-CoV
pandemisinde %9.6, MERS-CoV'de %34.4, Ebola viriis (Bati Afrika) enfeksiyonunda %63, HIN1 enfeksiyonunda
9%0.02-0.4 idi 3.

MERS-CoV pandemisi Eyliil 2012'de baslamis olup Ttrkiye'de ilk vaka 17 Ekim 2014'te gérulmusgtr 15.
SARS-CoV Subat 2003'te gérilmeye baglanmig, Tlrkiye'de gortiimemistir.

Temel vaka lireme sayisi (Ro):

2019-nCoV'nin temel vaka ireme sayisi (reproduction number, Ro) kaynaktan kaynaga degismekle
beraber 1.4-2.5 arasinda oldugu diistiniimektedir. Yani hasta bir kisinin saglikli 1.4-2.5 kisiyi enfekte ettigi tahmin
edilebilir 1618, SARS-CoV'te Ry 2-5, MERS-CoV'te ise sifirin altinda olarak verilmistir8, Ayrica 2019-nCoV
salgininda SARS ve MERS’e gore daha az sayida saglik galisaninin etkilendigi dlistiniimektedir 19,

inkiibasyon siiresi:

2019-nCoV inklibasyon siresi ortalama 5,2 giin (1-12,5 giin araliinda) olarak tahmin edilmektedir.
inkiibasyon siiresinin 14 giine kadar uzayabilecegi diigtiniimektedir. Vaka ikiye katlanma hizi 7,4 giin olarak
bulunmustur 2. On bilgiler virlisiin cansiz yiizeyde birkag saat hayatta kalabilecegini diisiindiirse de, 2019-nCoV

ylzeylerde ne kadar sire hayatta kaldigi hala bilinmemektedir. Basit dezenfektanlar virlist 6ldUrebilir 2.

Korunma ydntemleri:

Hastalarin hastanede izlemi sirasinda standart, damlacik ve temas izolasyon 6nlemlerine dikkat
edilmelidir. Bir metreden yakin mesafede temas edecek saglik personelinin, eldiven, sivi gegirmez uzun kol
onluk, tibbi maske, ylz koruyucu ve gozliik kullanmalari, damlacik/aerosolizasyona neden olan iglem sirasinda
N95/FFP2 maske kullanmalari 6nerilmektedir 1. Hastalar tek kisilik, miimkiinse negatif basingli odada takip
edilmelidir. Kullanilacak tibbi malzemeler oda disina gikariimamalidir. Vakalarin élimi halinde standart defin

islemi uygulanir.

Vaka gortilen ulkelerde seyahat durumunda ise ates, okstirlik gibi solunum yolu enfeksiyonu bulgulari
olan kisilerden en az 1 metre mesafe uzakta bulunulmali, kalabalik ortamlardan uzak durup, geregi disinda saglik
merkezlerine bagvurmamalari, sabun-su ya da alkol bazli el dezenfektant ile el hijyenine dikkat edilmeli, ¢ig stit ve

hayvansal Urtnler tuketilmemeli, yabani ve evcil hayvanlarla temastan kaginiimalidir.

2019-nCoV Hakkindaki Editoriyal Dahil Makaleler, Olgu Sunumlari
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Huang ve arkadaslari Cin'in Wuhan sehrinde g6rilen 2019 2019-nCoV enfeksiyonunu ilk kez
epidemiyolojik, klinik, laboratuvar ve radyolojik 6zellikleri ile Lancet dergisinde 24 Ocak 2020°de yayinladi. Ayni
giin DSO™in bildirdigi 846 kanitl olgu meveut olup 830°u (%98) Cin menseiliydi. Bu yayinda 41 kanitii erigkin
vakanin %73l erkek olup medyan yaslari 49 idi ve %32’sinin komorbid hastaligi mevcuttu. Tim hastalarda
pndmoni klinigi gordldu. Olgularin 1/3'G yogun bakim Unitesinde izlendi ve 6’s1 (%15) kaybedildi. Solunum
orneklerinden RT-PCR ve yeni nesil sekanslama yontemi ile yeni vir(is tespit edildi ve 2019-nCoV olarak
isimlendirildi. Virlisiin genomu uluslararasi olarak paylasildi. Olgulara destek tedavisi verildi ve solunum
izolasyonu ile takip edildi. Olgularda basta gelen semptomlar yiksek ates (%98), dkstrtk (%76), myalji/halsizlik
(%44) ve dzellikle semptomlarin baglamasindan medyan 8 glin sonra olugan dispne (%55) iken daha nadir olarak
bas adrisi, hemoptizi ve diyare géruldi. Olgularin %63'lnde lenfopeni, %25'inde 16kopeni gérildu, genellikle
l6kosit, hemoglobin, trombosit, CK ve prokalsitonin seviyeleri normaldi. Olgularin %98'inde akcigerde bilateral
tutulum gézlendi. Tipik akciger tomografisi bulgulari bilateral multiple lobuler ve subsegmental konsolidasyondu.
Sik gérilen komplikasyonlar ARDS, akut kardiyak hasar ve sekonder enfeksiyondu. Olgularin %30’unda solunum
sikintisi gelismis olup %10’una mekanik ventilasyon gerekti. Olgular genellikle destek tedavisi ile takip edilip,
inflamasyona bagli akciger hasarini 6nlemek igin bazi olgulara steroid kullanild 2.

24 Ocak 2020'de Lancet dergisinde, 2019-nCoV enfeksiyonunun bir ailede ates ve solunum

semptomlarinin etkene maruziyetten 3-6 glin sonra gelistigi bildirildi °.

29 Ocak 2020'de DSO tarafindan kanitli 6065 vaka bildirilmis olup, o giin yayinlanan bir makalede
Wuhan sehrinde Aralik 2019-Ocak 2020 tarihlerinde takip edilen kanitl 2019-nCoV ile enfekte 425 NCIP olgu
degerlendirilmistir. Bu calismada NCIP vaka tanimini; ates, radyolojik olarak kanittanmig pndmoni, diistik/normal
I6kosit veya dlsUk lenfosit sayisi, 3-5 giin antimikrobiyal tedaviye ragmen semptomlarin gerilememesi, Huanan
Deniz Uriinleri Pazari ile epidemiyolojik baglanti ya da benzer semptomlara sahip bireyle temas olarak 4 kriterden
olusturmuglardir. Daha sonra bu epidemiyolojik kriter, Wuhan'a seyahat dykisu veya hastaligin baglamasindan
onceki 14 gun iginde ates veya solunum yolu semptomlari olan Wuhan hastalariyla dogrudan temas olarak olarak
genisletilmistir. 2019-nCoV tanisi solunum yolu spesimenlerinden, viriistin direk izolasyonu, gergek zamanli ters
transkripsiyon-polimeraz zincir reaksiyonu (RT-PCR) yontemi ve 2019-nCoV ile genetik sekansin eslesmesi
durumunda tani konulmus. Olgularin medyan yasi 59 (15-89) ve %56'sI erkek oldugu, %55'inin Huanan Deniz
Urtinleri pazar! ile baglantili oldugu gérilmiis. Ortalama inkiibasyon siiresi 5,2 giin (95.persentil 12,5 giin) olup
vaka ikiye katlanma hizi 7 4 giin olarak bulunmustur. Ozellikle yakin temaslilarda insandan insana gegis

gosterilmigtir %°.

Cocuklarda 2019-nCoV Enfeksiyonu:

Wuhan Cin Halk Cumhuriyeti'nin altinci blytk sehri olup yaklagik 10 milyon nifusa sahiptir. 15 yas alti

cocuk grubu tim Gin nifusunun %18'ini olusturur. Hastaliktan daha fazla etkilenen 15-64 yas grubu ise
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populasyonun %70'ini olugturmaktadir. 1. Gocuklarin sik solunum yolu enfeksiyonu gegirmesi, toplumda sik
gorilen 229E, NL63, OC43 ve HKU1 suslarindan biri ile erigkinlere gére daha yakin zamanda enfekte olmus
olmasi ve olasi koruyucu antikor tagimalari 2019-nCoV enfeksiyonundan korudugunu diistindirebilir. 15 yas alti
cocuk grupta hastaligin nadir gortilmesi tek gocuk politikasi sonrasi Cin’de gocuk niifisunun azalmasi ile
iliskilendirilebilir 2. Ayrica hastalik erigkin ve komorbiditesi olan grupta daha siddetli seyretmektedir. Hastaligin

cocuklarda daha hafif semptomlar gdsterdigi ve bir cocukta asemptomatik seyrettigi dlistiniimektedir & 1.

02 Subat 2020'de DSO tarafindan kanith 14557 olgu oldugu bunlarin 305'inin (%2) kaybedildigi bilgisine
ulagildi. Ayni tarihte World Journal of Pediatrics tarafindan kabul edilen bir makalede yaslari 112 guin ile 17 yas
arasinda degisen 20'nin (izerinde gocuk olgular degerlendirilmistir. Buna gore gocuklarda 2019-nCoV ates, burun
akintisi, halsizlik, balgamli oksUrUk, diyare, bas agrisi gibi bulgularla presente olabilir. Ates hafif ve orta diizeyde
olabilecegi gibi hi¢ atessiz de gortlebilir. Genellikle hastaligin 1. haftasindan sonra progrese olan olgularda
sistemik toksik semptomlar (dispne, siyanoz, istahsizlik, beslenememe, ciddi yorgunluk, aktivitede azalma gibi)
gordlur. Takiben 1-3 gun i¢inde solunum yetersizligine ilerleyebilir. Septik sok, metabolik asidoz ve koagulopatiye
bagli kanamalar yapabilir. Olgularda CRP’nin normal veya yiksek olabilecegi, prokalsitoninin de genellikle normal
oldugu sdylenmistir. Akciger gértnttlemelerinde bilateral kliik yama tarzi infiltrasyonlar ve interstisyel goriinim
dikkat cekmistir. Akciger tomografide buzlu cam opasiteleri ve ézellikle akcigerin periferinde bilateral segmental
konsolidasyon gérunimi gésterilmistir. Olgular genel olarak destek tedaviler ile gozlenmistir. Su anda gocuklar
icin etkili bir antiviral ila¢ olmasa da agir vakalar igin interferon-a2b nebiilizasyon ve lopinavir/ritonavir

kombinasyonu denenmistir. Bu ¢alismada gocuk olgularda hasta kaybi goriimemistir 8.

30 Ocak 2020 tarihinde Cin Halk Cumhuriyetinde 9692 kanitli, 15238 stipheli vaka olup 1527'sinde
siddetli hastalik bulgulari vardi. Bu tarihte yayinlanan gocuk olgularda 2019-nCoV tani, tedavi ve énlenmesi
hakkinda derleme yayinlandi. Bu ¢alismada 28 ¢ocuk olgu olup yaslari 1 ay ile 17 yas arasinda degismekteydi .
Olgularda Ust solunum yolu enfeksiyonu bulgulari olup genellikle iyi seyirliydi. Hasta kaybi yasanmadi.
Laboratuvar degerlerinde erken donemlerde normal ya da diisik lokosit sayisi, lenfopeni, karaciger ve kas
enzimlerinde artis, myohemoglobinde artis gdzlendi. Olgularin gogunda CRP ve sedimentasyon artarken
prokalsitonin normal kaldi. Bazi olgularda D-dimer seviyelerinde artis ve progresif lenfopeni gorildi. Olgulara
bogaz killtlirl, nazofarengeal aspirat kiilturt, balgam, gaita ya da serum araciligiyla, PCR ya da genetik
sekanslama yolu ile 2019-nCoV enfeksiyonu tanisi konuldu. Olgulara semptomatik tedaviler ve destek tedavileri
uygulanmis olup erken dénemde Interferon-a kullaniminin viral yiki distrerek faydali olacagina dikkat
cekilmistir. Antibiyotik ve antifungal gerektigi zaman ve koenfeksiyon varsa tercih edilmistir. Siddetli semptomatik
vakalarda SIRS, dispne ve akciger gérintiilemelerinde hizli progresyonu olan olgularda 3-5 giin glukokortikoidler
denenmistir. Ayrica bu galismada Geleneksel Cin Tibbi tedavilerine de yer verilmistir. Sik el yikama, damlacik ve
temas Onlemlerine dikkat etme, kalabalik ortamlardan kaginma, oyuncaklarin 30 dakika 56 ° C'de isitarak ya da
% 75 alkol veya klor iceren dezenfektanlar veya ultraviyole isinlari ile diizenli olarak dezenfekte edilmesi

onerilmistir 22,
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Ulkemizde Durum:

Turkiye’de vaka tanimi 2019-nCoV Hastaligi Saglik Calisanlari Rehberinde detaylica tanimlanmustir.
Buna gore olasi/kesin vaka tanimlandiktan sonra, vakalarin yonetimi Vaka Takip Algoritmasi’na gére yapiimalidir 1,

Buna gore son 14 gun igerisinde Cin Halk Cumhuriyetine ziyarette bulunan, 2019-nCoV kanitli kisiyle
temasi olan, 2019-nCoV hastalarinin tedavi oldugu hastanede bulunan, hastane iligkili 2019-nCoV enfeksiyonu
bildirilen bir tlkede sadlik tesisinde bulunan ve her hangi bir siddette solunum yolu hastaligi bulgulari bulunan
olgular “olasi vaka” olarak tanimlanmalidir. Bu vakalarin standart, damlacik ve temas izolasyon dnlemleri alinmall,
tek kisilik odada izole edilmeli, bildirimi yapildiktan sonra uygun numune (balgam, trakeal aspirat, bronkoskopik
ornek) Viral Tansport Besiyeri araciligiyla Halk Saghgi Genel Midurligi Ulusal Viroloji Laboratuvarr'na en ksia
stirede ulastirimalidir. Olasi vaka tanimina uyan olgulardan molekiler yontemlerle 2019-nCoV saptananlar “kesin
vaka” olarak adlandirilir .

Ulkemizde Saglik Bakanligi Halk Saghgi Genel Miidiirligii Ulusal Viroloji Referans Laboratuvarr'nda
MERS-CoV doneminden beri Pan-Coronaviriis PCR primerleri mevcuttur. Pan-Coronaviriis RT-PCR ve
SYBR®Green RT-PCR ile Coronavirls etkeni saptanip, sekans analizi ile 2019-nCoV tanisi konulabilmektedir.
Bu amagla pozitif kontrol 6rnegi tilkemize getirilmistir. Ayrica hizli tani konulmasi amaciyla Real-time PCR 2019-

nCoV kiti siparis verilmis olup numuneler caligiimaya baglanmistir.

2019-nCoV Enfeksiyonunun Tedavisi:

Coronaviriis enfeksiyonlarinin kesin bir antiviral tedavisi olmayip, SARS-CoV enfeksiyonlarinda lopinavir
ve ritonavir tedavisinin klinik yarar sagladigi bilinmektedir, 2019-nCoV'(in de SARS-CoV klinik ve genetik
benzerligi nedeniyle tedavide fayda saglayacagi distintimekte ve bu nedenle bir randomize kontrollii galisma
planlanmaktadir 2. Klorokinin potent antiviral aktivitesi nedeniyle in vitro SARS-CoV'e etkili olabilecegi
digtindimiigtir fakat insan (izerinde etkinligi hig gosterimemistir 2¢. interferon distik molekiler agirliklr bir
glikoprotein olup konakta antiviral etki gosterebilecegi dustinilerek bazi olgulara denenmistir fakat etkinliginin

daha fazla aragtiriimaya ihtiyaci vardir .

Bulagsmayi 6nlemede el yikama, enfekte nazal sekresyonlarin dikkatli yok edilmesi, klorhekzidinli el

dezenfektanlari kullaniimasi, temas ve damlacik izolasyon énlemlerine uyulmasi dnerilmektedir.

Sonug olarak;
Acikca gortimektedir ki, tehlike arz eden diger stUpheli virislerin insanlara bulasmasini engellemek igin
hayvan pazarlarindaki kontrolstiz satigin ontine gegmek gerekmektedir. 2019-nCoV i¢in de Huanan Deniz

Uriinleri Pazar sifir noktasi olarak kabul edilmekte ve basta yarasalar olmak iizere olasi bulas kaynag
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calismalari devam etmektedir. 2019-nCoV hakkinda bilgiler ve 6grenilenenler her gecen giin degismekle birlikte

acil aydinlatiimasi gereken oldukga gtncel bir konudur.
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AKILCI ILAG KULLANIMI
Fatih Cicek
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk immiinoloji ve Alerji Bilim Dali, Bursa

Akilc! flag Kullanimi (AIK), kisilerin klinik bulgularina ve bireysel ézelliklerine gére; uygun ilaci, uygun siire ve
dozda, en diisiik fiyata ve kolayca saglayabilmeleri olarak tanimlanmaktadir(1). AiK tanimi, ilk defa 1985 yilinda
Nairobi de Diinya Saglik Orgiitii (DSO) tarafindan yapilmistir. Ozetle AiK ile saglik hizmetlerinin kalitesini
artirmak ve tedavi maliyetlerini azaltmak amaglanmaktadr.

Hastanin sorununun tanimlanmasi ve hekim tarafindan dogru taninin konulmasi, tani ve tedavi stirecinde akilci
ilac kullaniminin en 6nemli asamalarindandir. Sonraki agamalarda glincel tani ve tedavi kilavuzlarina uygun
olarak ilagh veya ilagsiz etkili ve givenilir tedavinin tanimlanmasi, tedavinin gergeklesebilirliginin ve maliyetinin
degerlendirilmesi, ¢oklu ilag kullanimlarinda ilag etkilesimlerinin dngdriilmesi, her bir ilag igin uygun dozun ve
uygulama siresinin belirlenmesi ve bu tedaviye hasta uyumunun degerlendiriimesi gerekmektedir.

Bu slregte yer alan maddelerden herhangi birinin veya birkaginin karsilanamamasi durumu; hastalarin tedaviye
uyumunun azalmasina, hospitalizasyon, morbidite ve mortalitenin artmasina, ilag etkilesimlerine, bazi ilaglara
karsi direng gelismesine, hastaliklarin tekrarlamasina ya da uzamasina, advers olay gérilme sikliginin artmasina
ve tedavi maliyetlerinin artmasina neden olabilmektedir.

Uygun olmayan ilag kullanim sekilleri (2):

Coklu ilag kullanimi,

ilaglarin gereksiz ve agiri kullanimi,

Klinik rehberlere uyumsuz tedavi segimi,

Piyasaya yeni ¢ikan ilaglarin uygunsuz tercihi,

ilag kullaniminda ézensiz davraniimasi (uygulama yolu, sre, doz..),

Uygunsuz kisisel tedavilere bagvurulmasi,

Gereksiz ve uygunsuz antibiyotik, vitamin, enjeksiyon,

Bilingsiz gida takviyesi ve bitkisel Grinlerin kullaniml,

ilag-ila etkilesimleri ve besin-ilag etkilesimlerinin ihmal edilmesi olarak sayilabilir.

AIK’ nda tedavi seceneklerine, ekonomik etmenler, ilag endiistrisi, aliskanliklar, is yiikii ve personel sikintisi,
yasal etmenler, yetersiz ve eksik bilgi, sosyo-kiiltiirel etmenler etki edebilmektedir.

DSO tarafindan AiK'nin tesvik edilmesi icin 12 temel miidahale 6nerilmektedir. Bunlar :
1. Ilag kullanim politikalarini koordine edecek ve bunlarin etkilerini izleyecek kurum,

2. Egitim, denetim ve karar alma siireglerinin desteklenmesine yonelik klinik tani ve tedavi Rehberlerinden
yararlanma,

3. Ik secenek tedavileri esas alan temel ilaglar listesi olusturma,

4. Bolgelerde ve hastanelerde ilag ve tedavi kurullari kurma,

5. Mezuniyet 6ncesi mifredat programinda probleme dayali farmakoterapi egitimi vermeyi saglama,
6. Bir gereklilik olarak hizmet ici strekli tip egitimleri diizenlenmesi,

7. Kurumsal gercevede izleme, denetim ve geri bildirim sistemlerinin gelistirilmesi,
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8. llaglar konusunda bagimsiz (tarafsiz bilgi) bilgi kaynaklarini kullanma,
9. Kamuoyunun ilaglar hakkinda egitilmesi,

10. Etik olmayan mali girigsimlerden sakinilmasi,

11. Uygun ve zorunlu diizenlemeleri hayata gecirme,

12. ilaglarin ve personellerin mevcudiyetini giivence altina almaya yonelik yeterli devlet harcamalarinin
saglanmasi, olarak siralanir(3).
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SB1

Alerjik Konjonktivitin Koroid Kalinhgina Etkisi

1Taha Ayyildiz

1Bursa Sehir Hastanesi

Amag: Topikal antihistaminik ajanlar kullanarak alerjik konjunktivit ve tedavisinin koroid kalinligi (KK) Gzerindeki
etkilerini incelemek.

Metod: Alerjik konjonktivitli 30 ¢ocuk ve ergenin 60 gézl ve 30 saglikli kontroliin 60 g6zii ¢alismaya katildi. Hasta
grup icin calismaya dahil etme kriterleri en iyi diizeltimis gorme keskinliginin 20/20 veya daha iyi olmasi, normal
goz igi basinci (GIB) olmas! ve alerjik konjonktivit diginda sistemik veya okiiler hastalik olmamasi idi. Saglikii
kontroller ise herhangi bir okiler veya sistemik kronik rahatsizlii olmayan, en iyi duzeltimis gorme keskinligi
20/20 veya daha iyi olan ve normal GIB olan gocuk ve ergenler arasindan segildi. KK antihistaminik ajanlarla
tedaviden once ve sonra olmak uzere gelistiriimis Derinlik Gérlntileme Optik Koherens Tomografi (EDI-OCT)
kullanilarak ol¢Uldi.

Sonuglar: Alerjik konjonktivit grubunda tedavi 6ncesi subfoveal koroid kalinligi ortalama degeri 364.1 + 63.8 um
ve tedaviden sonraki ilk ay degerleri 333.5 + 52.1 um idi. Kontrol grubunda subfoveal koroid kalinligi ortalama
degeri 320.6 + 80.9 um idi. Alerjik konjonktivit hastalarinin tedavisinden sonra KK'de istatistiksel olarak anlamli
bir azalma vardi ve alerjik konjonktivit grubu ile kontrol grubu arasinda baslangigtaki KK degerleri agisindan
anlaml bir fark vardi. Allerjik konjonktivit grubu tedavi sonrasi birinci ay degerleri ile kontrol grubunun ortalama
degerleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktu.

Tartisma: Sonuglarimiz, alerjik konjonktivit hastalarinda KK'nin artabildigini ve topikal antihistaminik tedavi ile
tekrar normal hale gelebilecedini gostermektedir. Koroid kalinhiginin alerjik konjonktivit tani ve takibinde bir
belirte¢ olmasini desteklemek icin, daha bliyik drneklerle ve uzunlamasina galismalarla desteklenmesine ihtiyag
vardir.

Anahtar Sézctikler: Alerjik konjonktivit, Antihistaminik, Koroid kalinhigi, Topikal g6z damlalari.
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SB2

Diisiik Eritrosit I¢i Cinko Diizeyi Katilma Nobetini Tetikleyen Bir
Faktor Olabilir Mi?

1Sahika Baysun, 2Ufuk Bakir, 2Emine Tugge Asikdogan, 1Yasemin Ardigoglu Akigin, 'Nejat Akar

1TOBB ETU Tip Fakiiltesi Hastanesi
2TOBB ETU Tip Fakiiltesi

Giris ve Amag: Katilma Nobeti (KN), infant ve erken ¢ocukluk déneminde gérllen, epileptik olmayan paroksismal
bir durumdur. Multifaktériyal oldugu bilinmesine ragmen patogenezi net degildir ancak otonomik sinir sisteminin
disregulasyonu, vagal aracilikli kardiyak inhibisyon, demir eksikligi anemisi ( DEA) , genetik faktorlerle
iliskilendiriimektedir. Literatirde DEA'ne eslik eden cinko eksikligi ve KN arasindaki iliskiden bahseden birkag
calisma vardir. Ancak sadece ginko eksikliginde gérulen KN'den bahsedilmemektedir. Burada, DEA'si olmayan,
serum ¢inko diizeyleri de normal olan ancak eritrosit ii inko (EIC) diizeyleri diisiik olan 8 siyanotik KN olan
hastamizi sunuyoruz. Buradan yola gikarak viicuttaki kronik ginko eksikliginin gostergesi olabilecek EIG diizeyinin
dusUk oldugu hastalarda KN'lerinin tetiklenebilecegini ve ¢inko replasmani ile nobet sikliginin azaltilabilecegini
dustinlyoruz.

Gereg ve Yontem: Serum hemoglobin, ferritin degerlerinin normal oldugunu gordigimuz yani DEA'si olmayan 8
siyanotik KN'li hastamizin serum ¢inko ve EIC diizeylerini galistik.

Sonug: DEA'si olmayan KN'li 8 hastamizin serum ginko degerleri normal, EIC dizeylerini diisiik bulduk.
1mg/kg/giin dozunda 2 ay ¢inko replasmani yapilan hastalarimizin birinde nébetler azaldi, digerlerinde ndbetler
tekrarlamadi. Tartisma: Serum ginko diizeyi akut ¢inko alimi veya eksikliklerinden etkilenirken, eritrosit yarilanma
émriiniin uzun olmas! nedeniyle viicuttaki kronik ginko durumunu géstermede EiC daha kullaniglidir. Cinko 300
kadar enzimin aktif bolgesinde gérevli esansiyel bir mikrobesindir ve santral sinir sisteminde (SSS) gorevli
enzimlerin yapisinda da yer almaktadir. Buradan yola ¢ikarak hastalarimizdaki ginko eksikligi ile KN arasindaki
iliskiyi kurmaya calistik. Karbonik anhidraz enzimi ¢inko iceren bir enzimdir ve eritrositlerde karbondioksit
aligverisini saglar. Cinko eksikliginde, enzim aktivitesinin azalmasi respiratuar fonksiyonlarda azalmaya neden
olarak serebral oksijenlenmenin azalmasi ile KN olusumuna katkida bulunuyor olabilir. Diger yandan, ¢inko
eksikligi SSS'inde gorev alan ginko icerikli enzimlerin ( drnegin Cu-Zn superoksit dismutaz gibi ) aktivitesinde
azalmaya ve bunun sonucunda otonomik disregllasyona zemin hazirlayabilir. Otonomik disregiilasyon KN'e
zemin hazirlayan faktérlerden biri olarak diistinilmektedir. Sonug olarak, ginko eksikligi SSS oksijenizasyonunu
azaltarak ve otonomik disregilasyona katkida bulunarak KN'leri tetikliyor olabilir. KN olan hastalarda serum demir
indisleri yaninda, serum ¢inko ve eritrosit ginko dlzeylerinin tayini yapiimasi da tedaviye katkida bulunulmasi
agisindan 6nemli olabilir.
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SB4

Cocuk Ve Ergenlerin Kanser Tedavisinde Sik Gortlen Ruhsal Ve
Davranigsal Problemler Ve Coziim Onerileri: 10 Yillik Tek Merkez
Deneyimi

LArzu Cirpan Kantarcioglu

Wiudag Universitesi Cocuk Hematoloji Onkoloji BD

Amag: Bu bildiride, UU Cocuk Hematoloji-Onkoloji BD'nda kanser tedavi géren gocuk ve ergenlerde ruhsal ve
davranigsal problemlere iligkin bilimsel bulgularimizin ve ¢dzim énerilerinin sunulmasi amaglanmistir.

Yéntem: 2010 ile 2019 vyillari arasinda bélimimiz hastalariyla yapilan 6 makalenin sonuglari incelenmistir.
Calismalara katilan hastalar 1-18 yas arasinda kanser tedavisi géren ¢ocuklardir. Calismalara, 108 kiz ve 110
erkek hasta katilmistir. Okul dncesi gocuklar ebeveynleri tarafindan degerlendirilmistir. Hastalarin, psiko-sosyal
gelisim dlzeyleri, duygu-durumlari, kendilik algilari, davranig bozukluklari, yasam kaliteleri ve tedavi uyumlari
toplam 17 anket, envanter veya dlgekle incelenmistir. Bulgular: On test-son test galismalarinin sonuglarina gére,
3 yasindan once l6semi tedavisi goren gocuklarin 6 aylik tedavi sonrasi, psiko-sosyal gelisimlerinde gerileme
oldugu, ilkogretim gaginda, gocuklarin dikkat problemleri yasadiklari, 6tke, dirtisellik ve karsit olma-karsit gelme
davraniglarinda artis oldugu bulunmustur. Kontrol gruplariyla yapilan ¢aligmalarin sonuglarina gore, cocuk ve
ergenlerin yasam kalitesinin tedavi 6ncesine gore bozuldugu ve depresyon, anksiyete diizeylerinin anormal
oldugu bulunmustur. Okul ¢agdi déneminde asiri koruyucu ebeveyn tarafindan yetistiriimenin kanser tedavisi
goren cocuklarda anksiyeteyi arttirdigi gozlenmistir. Betimsel ¢alisma sonucuna gore ise, kanser tedavisi géren
ergenlerin hastalik algilarinin olumsuz olabilecegi, kendileri yaptiklari bir seyden ya da kétli sans-talih gibi
nedenlerle kanser olduklarina inandiklari, iyilesmek icin higbir sey yapamayacaklari ya da kendilerine hig bir sey
olmayacag! gibi yanlis hastalik algilarina sahip olduklari bulunmusgtur.

Tartisma: Son 20 yilda, ¢ocukluk cagi kanser tedavisinde yagam oranlarinin %90'lara ulasmasi ilgiyi tedavi ve
sonrasinda yasanilan psikolojik ve davranissal problemlere de yéneltmistir. Ozellikle tedavi boyunca ve tedavi
sonrasinda gelisimsel gerilik, duygusal ve davranissal problemler gdzlenebilmektedir. llaglarin yan etkileri, tedavi
uyumsuzlugu, ailenin ve/veya ergenin hastalik ve tedaviyle ilgili bilgi eksikligi ve problem ¢ozme becerilerindeki
yetersizlikler, asiri koruyucu ebeveynlik tutumu, 6nceki ruhsal rahatsizliklar, bu problemleri ortaya ¢ikarmakta ya
da arttirmaktadir. Bu nedenle ilk tani anindan itibaren hem g¢ocuklar hem de bakim verenler hastalik ve tedaviyle
ilgili bilgilendirilmeli ve desteklenmelidir. Ayni zamanda tedavi boyunca ve tedavi bitiminden sonra en az 6 ay
kadar ruhsal degerlendirimeler ve midahaleler yapiimasi igin yonlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: cocukluk ¢agi kanserleri, psikolojik ve davranissal problemler
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SB7

Akut immun Trombositopenide Intravendz immunglobulin
Dozunun Trombosit Sayisina Etkisi

1Hakan Sarbay

1TC istanbul Yeni Yiizyil Universitesi Ozel Gaziosmanpasa Hastanesi Cocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi
Boltimu

Giris ve amag: immiin trombositopeni (ITP) cocukluk ¢agdinda en sik gériilen hematolojik bozukluklardan biridir.
Ayrica ITP saglikli gocuklarda ani baglayan trombositopeninin en sik nedenidir ve genellikle bir enfeksiyon veya
asllamadan sonra ortaya ¢ikar. Trombosit yikiminin artmasina ve trombosit Gretiminin bozulmasina neden olan
otoimmiin mekanizmalar ile karakterizedir. Tedavide siklikla intravenéz immunglobulin (IViG), steroid ve anti-D
lgG kullanilir. IVIG tedavisi hizli etkisi yaninda maliyeti ve yan etki potansiyeli yiiksek bir tedavidir. Bu ¢alismada
IVIG dozunun trombosit sayisinin yiikselmesine ve siirecine etkisi hakkinda fikir edinilmesi amaglanmistir.

Gere¢ ve yontem: 2018 Haziran ve Aralik aylar arasinda Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi Cocuk
Hematolojisi ve Onkolojisi Kliniginde akut ITP tanisi konulan ve tedavide IVIG verilen hastalar retrospektif
incelendi. Tani hastalarin dyki ve fizik muayene degerlendiriimesi, hemogram, periferik yayma, kemik iligi
aspirasyonu degerlendirmesi, kan biyokimyasi, hepatit A-B-C, HIV, CMV, rubella, EBV viral serolojileri ve
immunglobulin dizeyleri degerlendirilerek konuldu. Enfeksiyonlar, kemik iligi yetmezIigi, nutrisyonel nedenler ve
maliniteler gibi sekonder trombositopeni yapan nedenler calismaya alinmadi. Hastalar tani aninda verilen total
IVIG dozuna gére (1 gr/kg ve 2 gr/kg) iki gruba ayrildi. Gruplar kontrol IgG diizeyleri, tedavi sonrasi haftalara gére
kontrol trombosit sayilari (1. glin-1. hafta-3. hafta-2. ay-3. ay), steroid tedavisi verilip verilmedigi ve tedavi sonrasi
kanama semptomu olup olmamasina gore karsilastirildi. Calismaya alinan 24 hastanin yas ortalamasi +SD
3.25+2.85 idi. En kiclk hasta 8 aylik, en buyuk hasta 13 yasindaydi. Hastalarin 11'i (%45,8) kiz, 13'U (%54,2)
erkek idi. Tani ortalama +SD trombosit sayisi 4708.33+4257.77, IgG diizeyi 882.67+216.59 saptand|. Hastalarin
5'ine (%20,8) takiplerinde steroid tedavisi verildi. 4 Hastada (%16,7) tedavi sonrasi dénem takiplerinde kanama
semptomu mevcuttu. Gruplar arasinda steroid kullanimi ve kanama semptomu goriilmesi bakimindan anlamii
farklilik saptanmadi. Kontrol trombosit sayilari karsilastirildi§inda, iki grup arasinda 1. giin, 1. hafta, 3. hafta, 2. ay
degerleri ortalamasinda anlamli farklilik saptanmazken 3. ay ortalama trombosit sayisi 2 gr/kg IVIG verilen
hastalarda anlamli yliksek bulunmustur (P=0.025).

Tartisma ve sonug: Sonug olarak akut immun trombositopeni tedavisinde diisiik doz IViG kullaniminin kanama ve
buna baglh komplikasyonlarin 6nlenmesinde yiiksek doz tedaviye gére farki bulunmamaktadir. Ek olarak tedaviye
bagli yan etki riski ve maliyet belirgin azalmaktadir. Fakat iVIG dozunun hastaligin kroniklesmesine etkisi
acisindan daha fazla hasta deneyimine ve takip zamanina ihtiyag duyulmaktadir.
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Tablo 1: iViG dozuna gore ortalama trombosit sayilarinin karsilastirilmasi

IVIG total doz

1 gr/kg 2 gr/kg

Variables n Median[25%-75%] n Median[25%-75%0] P
Tam PLT 9 1000 [2000 -5000 ] 15 1000 [2000 -7000 ] 0.786
Control PLT 9 /86000 [56000 -89000 ] 15 | 96000 [69000 -151000 ] 0.270
1th week PLT 9 85000 [24000 -103000 ] 15 | 122000 [80000 -208000 ] 0.055
3th week PLT 9 111000 [40000 -153000 ] 15 |101000 [37000 -248000 ] 0.788
2th month PLT 9 147000 [42000 -248000 ] 15 | 214000 [80000 -295000 ] 0.421
3th month PLT 6 | 134500 [23000 -263000 ] 6 333500 [272000 -382000 ] 0.025*

*Significant at 0.05 level. Student t or Mann whitney u test.
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SB15

Asir Ekran Maruziyeti Olan Cocuklarda Primer
Monosemptomatik Nokturnal Endrezis

1Arif Demirbas

LAfyonkarahisar Sagiik Bilimleri Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji Anabilim Dali, Afyonkarahisar

Giris ve Amag: Gocuklarda asiri ekran maruziyeti (AEM) emosyonel, kognitif, davranigsal ve uyku problemlerine
yol agabilmektedir. Uyku bozukluklari ile primer monosemptomatik nokturnal enirezis (PMNE) iligkisi de bir gok
yayinda gésterilmigtir. Biz de bu ¢alismamizda AEM ile gocuklarda PMNE'in semptom derecesi ve siddetinde
artis olup olmadigini arastirmak istedik.

Gereg ve Yontem: Gece alt 1slatmasi sikayeti ile bagvurup hikaye, fizik muayene ve tetkikleri sonucu PMNE tanisi
konulan hastalar ¢alismaya alindi. Norolojik hastalik, obstriiktif solunum yolu hastaliklari, Diabetes Mellitus ve
vicut kitle indexi 95 persentil Gizerinde olan hastalar diglandi. Hastalarin tedavi 6ncesi iseme gunligu, gece
Gizelgesi ve 1 haftalik ekran siresi (televizyon, tablet, bilgisayar, mobil telefon, video oyun konsolu) élgtimi
kaydedildi. Gunliik ortalama ekran stiresi 120 dk altinda olan hastalar Grup 1’e, 120 dakika ve (zeri olan hastalar
Grup 2'ye alindi. Gruplarin yas ve cinsiyetleri belirlendikten sonra dnceki galismalar i1siginda PMNE hafif (1-2
islak gece/hafta), orta (3-5 i1slak gece/hafta) ve siddetli (6-7 1slak gece/hafta) olarak derecelendirildi. Haftalik
ortalama 1slak gece sayisi da ayrica kaydedildi. Bu parametreler SPSS'de Kolmogorov-Simirnov, Student T,
Mann Whitney U ve Ki kare testleri kullanilarak karsilastiridi.

Sonuglar: Yaslari 6 ile 13 arasinda degisen 71 hasta galismaya dahil edildi. Ortalama ekran stresi 142.27+23.32
olan 47 hasta Grup 1'i, 90.25+15.68 olan 24 hasta Grup 2'yi olusturdu. Gruplar yas ve cinsiyet parametreleri
agisindan karsilastirildiginda benzer olduklari gorildu (sirasiyla;p=0.670, p=0.449). Grup 1 de hastalarin
%19.1'inde hafif, %38.3'linde orta, %42.6’sinda siddetli PMNE saptanirken bu oranlar Grup 2'de sirasiyla; %33.3,
%50.0 ve %16.7 olarak hesaplandi ve anlamli fark bulundu (p=0.033). Haftalik ortalama islak gece sayisi ise
Grup 1'de 4.61£1.73, Grup 2 de 3.79+1.74 olarak hesaplansa da p=0.057 degeri ile istatistiki fark bulunmadi
(Tablo 1).

125



. Uludag Pediatri Kis Kongresi

Table 1: Gruplann yas,cinsiyet, PMMNE semptom siddet ve sikidinin karsilastinlmasi.

GRUP 1 GRUP 2 P
(n=47) (n=24)
Yas (median, min-max) 7.,(6-12) 7,(6-13) 0.670
Cinsiyet (E/K) 26/21 1113 0.449
Ekran siiresi (dk/giin) 142.27+23.32 90.25+15.68 <0.001
Semptom siddeti
Hafif 9 (%19.1) 8 (%33.3)
Orta 18 (%38.3) 12 (%50) 0.033
Siddetli 20 (%42 6) 4 (%16.7)
HOIGS* 461£1.73 3.79+1.74 0.057

HOIGS: Haftalk ortalama i1slak gece sayis

Tartisma: Cocukluk caginda AEM bagka patolojilere yol agabildigi gibi bizim ¢alismamizda da PMNE semtom
sikhgi ve derecesi ile iligkili bulunmustur. Degistirilebilir bir faktér ve giinimiizde dnemli bir sorun olan AEM ile

cocuklar ve ailelerinde yasam kalitesinde bozulmaya yol agan PMNE'in iliskisi randomize kontrollli ¢alismalar ile
desteklenmelidir.
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SB16

Dikkat Eksikligi Ve Hiperaktivite Bozuklugu Olan Cocuk Ve
Ergenlerde Oftalmolojik Bulgular

Didem Ayyildiz

1Dértcelik Cocuk Hastanesi, Cocuk Ve Ergen Ruh Sagligi Ve Hastaliklari, Bursa

Giris ve Amag: Cocuklarda en sik gortlen néropsikiyatrik bozukluklardan biri olan Dikkat Eksikligi ve Hiperaktivite
Bozuklugu (DEHB) ve gérme bozukluklari siklikla bir arada gérlimekte ve her ikisinin etiyolojisinde genetik
etmenlerin 6nemli oranda rol aldigi bilinmektedir. Buna ragmen DEHB'li gocuk ve ergenlerde gorme problemleri
ile ilgili calismalar oldukga sinirlidir. Bu ¢alismanin amaci DEHB tanili gocuk ve ergenler ile saglikli kontroller
arasinda kirma kusurlari ve diger oftalmolojik parametreler agisindan farklilik olup olmadigini belirlemektir.

Gereg ve Yontem: Ahi Evran Universitesi Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Psikiyatrisi Poliklinigi'nde DEHB
tanisi alan, tedavi edilmemis ve stregen tibbi hastaligi bulunmayan 8-16 yas arasi gocuk ve ergenler (n = 64) ve
ayni yas araligindaki saglikli cocuk ve ergenler (n = 60) calismaya dahil edildi. Tum katilimcilar ayni hastanede
Goz Hastaliklari uzmani tarafindan kirma kusurlari, gozIiik ihtiyac, alerjik konjunktivit varligi ve géz ici basinci
agisindan degerlendirildi.

Sonug: Gruplar yas ve cinsiyet agisindan benzerdi. Kirma kusuru oranlari DEHB grubunda ve kontrol grubunda
sirastyla %18,75 ve %6,66 idi. Alerjik Konjunktivit varligi DEHB grubunda %62,5 iken kontrol grubunda %28,3 idi.
DEHB'li gocuk ve ergenlerde anlamli diizeyde daha yuksek kirma kusuru (p=0,045) ve alerjik konjunktivit
(p=0,001) saptandi. Gézlik kullanimi incelendiginde; kontrol grubunda gézlik kullanma orani %75 iken DEHB
grubunda %66,6 idi. Gruplar goz ici basinci agisindan degerlendirildiginde; ortalama goz i¢i basinci DEHB
grubunda 14.57 + 1.57 mmhg ve kontrol grubunda 15.15 + 2.23 mmhg idi. Gruplar arasinda gozIik kullanimi (p =
0.755) ve goz igi basinci (p = 0.095) agisindan anlamli fark tespit edilmedi. DEHB grubunda gozlik ihtiyaci daha
fazla bulunmasina ragmen gozlik takmama oraninin kontrollere gére daha yiksek oldugu gdzlendi. Ancak bu
farklilik istatistiksel olarak anlamli bulunmadi.

Tartisma: Calismamizin sonuglari DEHB'li gocuk ve ergenlerde gozliik ihtiyacinin saglikli kontrollere gore artmig
oldugunu ve ihtiyaci oldugu halde gozilik takmama oraninin yine bu grupta istatistiksel anlamlilk diizeyinde
olmasa da daha fazla oldugunu gostermektedir. Cocuk Psikiyatrisi Poliklinigi'ne dikkat eksikligi sikayeti ile
getirilen ¢ocuk ve ergenlerin olasi kirma kusurunun degerlendirilmesi amaciyla Géz Hastaliklari uzmanina
yonlendirilmesi bu bakimdan énemlidir.
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SB17

17-Alfa-Hidroksilaz/17,20-Liyaz Eksikligine Sahip Olgularin
Fenotipik Ozellikleri

Erdal Kurnaz, tAtilla Cayir

1Erzurum Bélge Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Giris ve Amag: CYP17A1 genindeki fonksiyon kaybettiren mutasyonlara bagli olarak gelisen 17-alfa-
hidroksilaz/17,20-liyaz eksikligi (170HE) otozomal resesif gegisli nadir bir hastaliktir. Steroidogenezde, 17-alfa
hidroksilaz; adrenal bezdeki kortizol, 17,20-liyaz ise gonadlarda seks steroidlerinin sentezi icin gereklidir.
Etkilenmig 46,XX olgularinda dis genital yapi normal, ancak ikincil cinsiyet karakterlerinin gelisimi yetersizdir.
46,XY olgularinda yetersiz virilizasyona bagli olarak disi ya da kuskulu genital yapi gorulir. Her iki cinsiyette
enzim 6ncesi minerelokortikoid prekirsorlerin artisina bagli olarak hipertansiyon (HT) ve hipokalemi saptanabilir.
Yeterli kortikosteron diizeyi nedeniyle tipik adrenal yetmezlik gérilmez. Burada 170HE'li olgularin bagvurudaki
Klinikleri, biyokimyasal dzellikleri ve izlemleri sunuldu.

Gereg ve yontem: Poliklinigimize bagvuran hipertansiyon, gecikmis puberte ve primer amenore’li olgularin rutin
muayeneleri yapildi. Hemogram, biyokimyasal parametreler, adrenal bez hormonlari ve puberte olanlarda
gonadal, hipofizer hormon dUzeyleri arastirildi. Tim olgularin bazal hormon dlzeyleri konvansiyonel ve
kromatografi-kiitle spektrometresi/kiitle spektrometresi yontemleriyle dlgtildii ve ACTH uyari testi yapildi. Klinik ve
biyokimyasal degerlendirmede 170HE disUnulenlerde karyotip ve CYP17A1 gen mutasyonlari aragtirildi.

Sonuglar: Yas arali§i 2.4 ile 14.3 ile arasinda olan, 4 aileden 6 olgu sunduk. Bunlarin 3'l prepubertal, 3'U pubertal
dénemde idi. Bunlarin 1'i HT, 2'si gecikmis puberte, 1'i primer amenore, 2'si index ailelerin taranmasiyla tani ald1.
HT nedeniyle arastirilan olgu 3 kez alt solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle yatis dykistne sahipti. Bir digerinde
ise hipokalemik alkaloz tespit edilmisti. Ancak bu durumlar 170HE igin stiphe uyandirmamisti. Olgularin tamami
female dis genital gérime sahipti, 1’inde inguinal bélgede gonadlar tespit edildi. Tamaminda adrenal yetmezlik,
adolesan dénemdekilerde hipergonadotropik hipogonadizm tablosu saptandi. 170HE fenotipi ile uyumlu olan 6
vakada da CYP17A1 geninde patojenik mutasyonlar saptandi. Tiim olgulara hidrokortizon, 4'line antihipertansif
tedavi, 3'lne sex steroid replasmani baslandi. Mevcut tedavilerle olgularin kan basincinda, pubertal
gelisimlerinde, kemik yogunluklarinda iyilesme saptandi. Vakalardan 1’ine gonadektomi yapildi, 1’inde
laporoskopik olarak gonadlar saptanmazken, 46,XX disindakilere ilerleyen donemlerde cerrahi islem planlandi.

Tartisma: Adolesan donemde geciken puberte, amenore erken tani igin uyarici olurken, prepubertal dénemdeki
HT, hipokalemik alkaloz durumlarinda 170HE akilda tutulmalidir. Her ne kadar 170HE nadir bir durum olsada,
mevcut hasta verilerimiz pediatri pratiinde bu olgularla daha sik karsilastigimizi ve hastaligin daha yuksek
insidansa sahip olabilecegini distindiirmektedir.

128



. Uludag Pediatri Kis Kongresi

SB18

Yenidogan Sariligi & Anne Ve Bebek Vitamin B12 Duzeyleri
Arasindaki lligkinin Arastiriimasi

IMeltem Turan, 2Hilal Ozkan, 2Nilgiin Koksal, 3Melike Sezgin Evim, 2Fatma Kocael

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sadligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Hematoloji Bilim
Dali

Amag : B12 vitamininin eritrositlerin olgunlagmasinda ve DNA sentezinde rolli nedeniyle eksikliginde eritrosit
yikiminda artis ortaya ciktigi ve sarilik gelisimine yol agtigi bilinmektedir. Bu calismada yenidogan sariligi
gelisiminde vitamin B12 eksikliginin rollinin arastirimasi amaclanmigtir.

Yontem : Bu prospektif calismaya 01/02/2018-31/05/2019 tarihleri arasinda sarilik nedeniyle bagvuran term
bebekler alindi. Patolojik sariligi olanlar hasta grubu, sariligi olmayanlar ise kontrol grubu olarak ayrildi. Bilirubin
duzeyi nomogramda %95 persentil lzerinde olan veya sariligi 2 haftadan uzun slren ve etyolojik neden
bulunamayan olgular patolojik sarilik grubuna dahil edildi. Tlim bebeklerden ve annelerinden vitamin B12 diizeyi
bakildi. Anne ve bebeklerde vitamin B12 diizeyinin 250 ng/I'nin altinda olmasi dlstik olarak kabul edildi ve tedavi
planlandi.

Bulgular : Calismaya 98 hasta ve 51 kontrol olmak izere toplam 149 bebek dahil edildi. Gruplar arasinda
demografik Ozellikler bakimindan farklilik saptanmadi. Hasta grubunda vitamin B12 eksikligi (%60,2), kontrol
grubuna gore (%31,4) anlaml olarak yiksek bulundu. Benzer sekilde vitamin B12 eksikligi olan bebeklerin
annelerinde de yiksek oranda vitamin B12 eksikligi saptandi. Ortalama vitamin B12 dlzeyleri hasta grubunda
(262+£151 ng/l), kontrol grubuna (345+167 ng/l) oranla istatiksel anlamli olacak sekilde dstikti. Calismamizda
sarilik gelisimi igin vitamin B12 cut off dlizeyi 218 ng/l olarak saptandi. Anne ve bebeklere verilen tedavi sonrasi
ortalama 1. haftada bilirubin duizeylerinin distigu goéruldu.

Sonug : Vitamin B12 eksikliginin sarilik gelisimindeki rolli bilinmekle birlikte, prospekif olarak anne ve bebeklerin
vitamin B12 dlizeyleri ile sarilik arasindaki iligkinin arastirildigi sinirli sayida ¢alisma bulunmaktadir. Bu ¢alisma
ile annedeki vitamin B12 eksikliginin bebek vitamin B12 eksikligi ile iliskisi oldugu ve bunun anlamli olarak sarilik
gelisimine yol agtigi gésterilmistir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, sarilik, vitamin B12 eksikligi, anne sutd, term bebek
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SB20

Tip 1 Diyabetli Cocuk Ve Adolesanlarda Esnek insiilin
Tedavisinin Metabolik Kontrole Etkisi.

LErbu Yarci, 2Nurgiin Kandemir, 2Alev Ozon, 2Ayfer Alikasifoglu, 2Nazl Géng

'Dérteelik Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Bursa
2Hacettepe Univerisitesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari AB, Cocuk Endokrinoloji BD, Ankara

Giris ve Amag: Agir instlin eksikligi ile karakterize tip 1 diyabette strekli insilin tedavisine gereksinim vardir. Son
yillardaki caligmalar tip 1 diyabet tedavisinde yogun insilin tedavisi olarak adlandirilan goklu doz insulin
enjeksiyonu tedavisi veya subkutan insilin infiizyonu ile tedavi edilen tip 1 diyabetli hastalarda konvansiyonel
insulin tedavisine gore daha iyi glisemik kontrol saglandigini, mikrovaskuler ve makrovaskuler komplikasyonlarda
belirgin azalma oldugunu belirtmektedir. Konvansiyonel instilin tedavisi kullanmakta olan tip 1 diyabetli cocuk ve
adolesanlarda standart egitim programi sonrasi esnek insulin tedavisine gegilen hastalarin glisemik kontrol, agir
hipoglisemi siklig1, buyime, pubertal gelisme ve vicut kitle endeksi tizerine etkilerini incelemektir.

Gereg ve Yontem: Bu calismada Hacettepe Universitesi thsan Dogramaci Gocuk Hastanesi Gocuk Endokrinoloji
Bolumunde Mart 1999 ve EylUl 2011 tarihleri arasinda takip ve tedavi edilen, 200 hastanin dosyasi geriye dogru
taranarak konvansiyonel instlin tedavisinden esnek instilin tedavisine gecen ve bu tedaviye en az 1 yil sure ile
devam eden 47 hasta calismaya alindi. Hastalarin, esnek insilin tedavisine gecilmeden dnceki bir yillik ortalama
HbA1c degerleri ile gegildikten sonraki bir yillik ortalama HbA1c degerleri karsilastirildi.

Sonuglar: Calismamizdaki tim hastalar degerlendirildiginde hastalarin esnek insilin tedavisinden dnceki 1 yillik
ortalama HbA1c degerleri ile karsilastiridiginda esnek insilin tedavisi sonrasi bir yillk ortalama HbA1c
degerlerinde anlamli derecede diisme saptandi (p=0,01). Ginlik insilin ihtiyaci ve agir hipolisemik atak sikligi
agisindan konvansiyonel ve esnek insllin tedavisi karsilastirildiinda istatistiksel olarak anlamli farkllik
saptanmadi (p>0,05). Calismamizdaki hastalar konvansiyonel tedaviden esnek inslilin tedavisine gegis sonrasi
VKi agisindan degerlendirildiinde VKi'nde artis oldugu ve bu artis istatistiksel olarak anlamli bulundu (p=0,005).
Ancak VKi z skoru hesaplandiginda her iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik meveut degildi
(p>0,05).

Tartisma: Sonug olarak tip 1 diyabetli cocuklarda konvansiyonel insiilin tedavisinden esnek insiilin tedavisine
gegilmesi hastalarin 6nemli bir kisminda glisemik kontrolde iyilesmeye neden olurken; glnllk instlin ihtiyacinda,
VKI z skorunda ve hipoglisemi sikliginda énemli bir degisiklik yaratmamistir. Esnek insiilin tedavisi deneyimli bir
diyabet ekibi tarafindan planlanip uygulandiginda diyabet tedavisinin basarisini artirabilmekte ve daha esnek bir
yasam sekli sunabilmektedir. Bu ¢alismada esnek insilin tedavisinin hayat kalitesi Uzerine etkileri ile ilgili bir
degerlendirme mevcut degildir. Bundan sonraki agsamada bu konu ile ilgili daha ayrintili ¢alismalarin planlanmasi
faydali olacaktir.
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FEBRIL KONVULZIYONUN SERUM BEYIN KAYNAKLI
NOROTROFIK FAKTOR (BDNF) UZERINE ETKISI

Turgay Cokyaman, 2Tolga Kasap, 3Hilal Sehitoglu

1Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Nérolojisi,
Canakkale )

2Ganakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklar AD, Ganakkale
3Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Tibbi Biyokimya AD, Canakkale

Giris ve amag: 3 ay-6 yas arasi cocuklarda genellikle 38 °C < ates esnasinda goriilen ndbetlere febril konvilziyon
(FK) denilmektedir. Patogenezde beyin immatiiritesi, ates, proinfimatuar sitokinler, hiperventilasyon ve beyin pH
artisi ve genetik yatkinlik gibi nedenler suclanmaktadir. Beyin kaynakli norotrofik faktor (BDNF)'lUn epilepsi
hastalarinda uzamig nobetlerden sonra gen ekspresyonu ve serum dlzeyinin arttigi bilinmektedir, ancak FK ile
ilgili yapiimis calisma bulunmamaktadir. Bu galismada FK'lu ¢ocuklarda nébet sonrasi ddnemde serum BDNF
dlzeyinin nasil degisim gdsterdigi arastirimigtir.

Gereg ve yontem: Calismaya 1-5 yas arasi FK tanisi alan ve benzer yas ve antropometrik 6lgilerde konvilziyon
gecirmeyip yalnizca atesi olan vakalar dahil edildi. FK ve atesli hastaligin (NFK) ilk 72 saati i¢inde kan tetkiki
alinan hastalarin numunelerinden 0,5-1 ml serum 6rnegi alinarak -40 °C muhafaza edildi ve daha sonra
numuneler ticari insan BDNF ELISA kiti ile galisildi.

Sonuglar: 41 (%43) FK ve 55 (%57) NFK vakasi tespit edildi. FK grubunda erkek/kiz orani 25/16 (1,56), NFK
grubunda 29/27 (1,07), yas ortalamasi FK grubunda 26 ay+17, NFK grubunda ise 31 ay+20 bulundu. Boy
uzunlugu FK grubunda ortalama 90,2cm+13,5 ve NFK grubunda 90,8cm+15,3, viicut agirligi FK grubunda
ortalama 12,7kg+3,7 ve NFK grubunda 13,7kg+5 bulundu. BDNF diizeyleri FK grubunda 6,7+2,6 ve NFK
grubunda ise 4,5+2,6 ng/mL bulundu ve bu fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p ,001)

Tartisma: Heterozigot BDNF genlerine sahip farelerde deneysel kindling epilepsi modelinin basarisiz oldugunun
gosteriimesi ile endojen BDNF ve biyolojik etkilerini ylrGttigi tropomiyozin iliskili kinaz B (TrkB) reseptori'nin
néronal hipereksitabilite ve epileptogenezdeki rolii nem kazanmistir. Ozellikle uzun siiren nébetlerden sonra
akut donemde beyin dokusunda BDNF/TrkB'nin gen ekspresyonunun artti§i ve temporal lob epilepsisi (TLE)
gelisiminde rol oynadigi bildiriimektedir. Buna karsin bazi deneysel galismalarda ise kronik dénemde BDNF ile
tedavi sonrasi epileptik nobetlerin sikliginin azaldi§i gosterilmistir. FK'un uzun streli takibinde TLE ile etiyolojik
iliskisi literatlirde hala tartismali bir konudur. Calismamizda FK'lu gocuklarin serum BDNF diizeyleri benzer yasta
atesli hastaligi olan saglikli ¢ocuklara gore yiksek bulunmustur. Ancak su asamada bu bulgumuzun ndbetin
kendisine veya noroinflamasyona bir yanit mi oldugu veya uzun slreli prognozla iliskisinin anlagiimasi gugtiir.
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Grafik 1: FK ve NFK gruplarinda serum BDNF diizeyleri.
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MERKEZIMIZ GOCUK KARDIYOLOJI BOLUMUNDE IZLEDIGIMIZ
DILATE KARDIYOMIYOPATI TANILI HASTALARIN
RETROSPEKTIF OLARAK DEGERLENDIRILMESI

INur Ozcan, 2Mete Han Kizilkaya , 30zlem Mehtap Bostan , 3Tugberk Akga, 3Fahrettin Uysal
, 3Ergiin Cil

Dértcelik Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Gocuk Sadligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

2Dr. Sami Ulus Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Egitim Ve Aragtirma Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dali, Ankara

3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dall, Bursa

Giris ve Amag: Pediyatrik kardiyomyopatiler (KMP) kalp kasi tutulumu ile karakterize, kalp yetersizligi (KY) ile
sonuglanabilen bir hastalik grubu olup gocuklarda en sik dilate kardiyomiyopati (DKMP) gortlur. DKMP;
gogunlukla sol ventrikiil dilatasyonu ve sistolik disfonkisyonu ile karakterize bir miyokardiyal hastaliktir. Siklikla sol
KY ile sonuclanir. Calismamizin amaci, Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Kardiyoloji Bolumi'nde DKMP
tanisiyla takip edilen hastalarin retrospekif olarak degerlendirilmesidir.

Gereg ve Yontem: Ocak 2005-Aralik 2017 tarihleri arasinda DKMP tanisi olan 90 olgunun tani yasl, cinsiyet
da@ilimlari, bagvuru semptomlar, etiyolojik dagilimlari, ekokardiyografi (EKO), Holter ve anjiyografi sonuglari,
aldiklar medikal ve girisimsel tedaviler, tedavi slre ve yanitlari ile prognozlari degerlendirildi. EKO
incelemelerinde; tani anindaki ejeksiyon fraksiyonu (EF) ve kisalma fraksiyonu (KF) degerleri ile son
degerlendirilen EF ve KF degerleri kaydedildi. Calisma igin tniversitemiz etik kurul komitesinden 05.06.2018 tarih
ve 2018-10/18 nolu karar ile onam alindi.

Sonuglar: 90 olgunun %47,8'i erkek, %52,2'si kizdl. Tani yasi medyan:11,5 ay (min:0, maks:234 ay) olup
olgularin %58,9'u iki yasin altindaydi. En sik etiyolojik faktorler; %22,2(n:20) oraninda gérilen nonkompaksiyon
KMP ile %18,9(n:17) oraninda gérilen idiyopatik DKMP idi. Hastalarin %15,5'i asemptomatik olup iki yas altinda
en sik %60,4 solunum sikintisi, 2 yas ve lizerinde en sik %27 ile carpinti, %10,8 ile gogls agrisi idi. Aritmisi olan
hastalarin(n:11) %63,6's1(n:7) iyilesmis olup bu hastalarin %45,5'i(n:5) medikal tedavi ile, %18,1’i(n:2) ablasyon
ile iyilesmistir. Ablasyon ile iyilesen hastalar; permanent resiprokan kavsak tasikardisi (PJRT) ve atriyal ektopik
tasikardi (AET) idi. Wolff-Parkinson-White (WPW) aritmisi olan 1 hastada ablasyon sonrasi iyilesme olmadi.
Olgularin %44,4'tine(n:40) anjiyografi yapilmis olup %15'inde (n:6) pulmoner arterden ¢ikan anormal sol koroner
arter(ALCAPA) saptanmistir. Diger kalp damar hastaliklari, aort koarktasyonu (n:9) ve aort stenozu(n:3) idi. Sik
kan transflizyonu alma dykisu olan 18 yasindaki 1 hastaya kalp transplantasyonu yapilmis ve bu hasta iyilesmis;
tlim hastalarin %37,7'si tamamen iyilesmis, %43,3'U haliyle devam etmis, %12,2'si kaybedilmistir.

Tartisma: Calismamizdan elde etti§imiz veriler, DKMP hastalarinin tani, takip ve tedavi siireglerine yol gésterici
olmasi agisindan 6nemlidir. EKO bu hastalarin izleminde en énemli tani ydntemidir ve giniimiizde daha yaygin
kullanimi ile, nonkompaksiyon KMP, DKMP’ye neden olabilecek diger kalp-damar hastaliklari ve miyokardit gibi
etiyolojik faktdrlerin taninmasi artmistir. Tani ve tedavideki bu gelismelere ragmen DKMP hala morbidite ve
mortalitesi yliksek bir hastaliktir.
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Maternal Preeklampsinin Preterm Bebeklerdeki Respiratuar
Sonuclara Etkisi

Lipek Giiney Varal , 1Pelin Dogan

1Saglik Bilimleri Universitesi, Bursa Yiiksek ihtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Yenidogan Kiinigi,
Bursa

Giris ve amag: Preeklampsi preterm dogumun ve maternal mortalitenin 6nde gelen nedenlerindendir.
Preeklampsi etyolojisinde anormal vaskularizasyon ve anjiojenik faktorler suglanirken, bu Klinik tablonun
prematiire bebekler (izerine olan etkisi tartismalidir. Bu ¢alismada preeklampsinin preterm bebeklerde respiratuar
sonuglarla olan iligkisinin arastirilmasi amaglanmstir.

Gere¢ ve Yontem: Calismada Nisan 2016-Ocak 2017 yillari arasinda hastanemiz yenidogan yogun bakim
unitesinde <32 gestasyon haftasindaki yatarak tedavi géren preterm bebeklerin verileri retrospektif olarak tarand.
Hastalar maternal preeklampsi varligina gore iki gruba ayrildi. Annede preeklampsi izlenenler Grup 1, annesi
normotansif olanlar Grup 2 olarak siniflandirildi. Hastalarin maternal, demografik ve klinik 6zellikleri kayit edildi.

Sonuglar: Calisma suresince Unitemize yatarak tedavi géren 308 hastadan <32 gestasyon haftasinda olan 126
hasta vardi. Diglanma kriterleri ile ve/veya verilerine ulagilamadigi igin 59 hasta ¢alisma digi birakildi. Calismaya
dahil edilen 67 hastanin, 22'si preeklamptik anne bebegi iken, 45'i normotansif anne bebegi idi. Hastalarin
maternal ve neonatal Ozellikleri analiz edildiginde preeklamptik anne bebegi olan grupta maternal yas ve
intrauterin gelisme geriligi gérilme orani daha fazlaydi (p<0.05). Gruplarin klinik sonuglari degerlendirildiginde
preeklampsi grubunda respiratuar distress sendromu (RDS) gorlime sikligi daha az iken (p <0.05),
bronkopulmoner displazi (BPD) gérilme sikliginda iki grup arasinda istatistiksel anlamli farklilik olmadigi géruldu.
Respiratuar sonuglari degerlendirmek igin; RDS gelisimine etki eden faktérlerin lojistik regresyon analizi ile
incelenmesinde modele gestasyon haftasi, dogum agirligi ve preeklampsi eklendiginde preeklampsinin RDS
gelisiminde koruyucu ya da risk faktor olarak etkisi olmadigi izlendi (OR 0.30, %95 CI 0.08-1.14, p=0.78).
faktorlerin lojistik regresyon analizi ile incelenmesinde modele gestasyon haftasi, preeklampsi ve mekanik
ventilatorde kalma stresi eklendiginde preeklampsinin BPD gelisiminde koruyucu ya da risk faktorli olarak etkisi
olmadi§i izlendi (OR 3.06, %95 CI 0.71-13.14, p=0.13). Gestasyon haftasinin ve mekanik ventilatorde kalma
stresinin BPD gelisimi igin risk faktori oldugu gérildi (p < 0.05).

Tartisma: Pretermlerde preeklampsinin respiratuar sonuglara etkisi tartismalidir. Biz kendi ¢alisma grubumuzda
preeklampsinin RDS veya BPD (izerine anlamli bir etkisi olmadigini gérdik. Bu konuda genis vaka serili
prospektif calismalara ihtiyag oldugu asikardir.
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MERKEZIMIZDE IZLEDIGIMIZ KISTIK FIBROZIS HASTALARININ
GASTROINTESTINAL SISTEM TUTULUMLARININ
RETROSPEKTIF OLARAK DEGERLENDIRILMESI]

INilay Giindogdu, 2Tanju B. Ozkan, 2Taner Ozgiir, 2K. Nil Kaptan, 2Enes Turan

1Bursa Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadl Ve Hastaliklar AD
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Gastroenterolojisi BD

Giris ve Amag : Kistik fibrozis (KF), otozomal resesif gegis gosteren, Kistik Fibrozis Transmembran Regilator
(KFTR) adli klor kanalindaki defekt sonucu ortaya gikan, tim sistemlerdeki ekzokrin bezleri tutan bir hastaliktir.
Genetik mutasyonun tipine gére olgularin semptomlari, sikayetlerin baslangig zamani ve klinik bulgulari degisiklik
gostermektedir. KF'li hastalarda gastointestinal, solunum, endokrin, hematolojik ve drogenital sistem etkilenimi
gordlur. Calismamizda hastalarin demografik 6zellikleri, sistem etkilenimleri, tanida ve takipteki bulgular ile
mutasyon iliskileri ve ézellikle gastrointestinal sistem etkilenimleri Gizerinde durulmustur. Gereg ve Yontem: Cocuk
Gastroenteroloji polikliniginde KF tanisi ile izledigimiz 114 olgunun genetik, klinik, laboratuar ve radyolojik
bulgulari retrospektif olarak degerlendirildi.

Sonuglar: Olgularin ortalama yasi 11 yas 2ay ve 67'si (%59) erkek, 47’si (%41) kizdi. En erken tani yasi 5 giin,
en ge¢ tani yasi 17 yasti. Tani yas! ortalamasi ise 23 aydi. Vakalarin 25'inin (%27,8) anne ve babasi arasinda
akraba evliligi vardi. Olgularin 96 'sinda (%84,2) gastrointestinal, 87'sinde (%76,3) solunum, 12'sinde (%10,5)
endokrin, 4'Unde(%3,5) hematolojik ve 2'sinde (%1,7) Uriner sistem tutulumu izlenmistir. Tanida sikayet ve
semptomlar en sik %26,7 si kilo alamama, %24,4'i kusma, %15,1'i akciger enfeksiyonu, %14'U mekonyum
ileusu, %14' tekrarlayan akciger enfeksiyonu, %10,5' metabolik alkaloz, %9,3'0 dehidratasyon ve elektrolit
bozuklugu, %8,1' hipoalbuminemi, %7'si bilyime gelisme geriligi, %7 'si topuk kaninda IRT ylksekligiydi. Takipte
izlenen en sik bulgular klinik bulgular arasinda genetik mutasyonu bilinen hasta sayisi 58 hasta olup 46 'sinin
(%T79,3) tekrarlayan akciger enfeksiyonu mevcuttur. Bunlarin 24'G (%41,4) F508 del mutasyona sahiptir ve 19'u
(%61,3) F508del homozigottur. Bliylime gelisme geriligi olan 26(%44,8) hastanin 13'U F508 del mutasyona sahip
olup 10'u (%32,3) F508 del heterozigottu. Fekal elastaz disukligu ve F508del mutasyon arasinda anlamli bir
farklilk izlenmemistir. Fekal elastaz ile albumin dustkligu, GGT yiksekligi arasinda ve F508del homozigot olmak
ile hipokalsemi arasinda anlamli farklilik saptanmistir.

Tartisma: Kistik fibrozis tanisi alan hastalarin multisistemik degerlendirilmesi, yakin ve dizenli takibi dnemlidir.
Topuk kanindan IRT analizi erken tani ve tedavi baslangicinda morbidite ve mortalitenin 6nlenmesinde umut vaat
edicidir. Heniz net olmayan genetik mutasyon ve sistem etkilenimleri konusunda daha c¢ok calismaya ihtiyag
vardir.
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Uludag Universitesi'nde Tedavi Edilen Hemofagositik
Lenfohistiyositoz Olgularinin Retrospektif Olarak
Degerlendirilmesi

1Aytiil Temuroglu, 2Melike Sezgin Evim, 2Adalet Meral Giines

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji BD
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Hematoloji BD

GIRIS: Hemofagositik lenfohistiyositoz (HLH) monosit/makrofaj sistemindeki kontrolsiiz proliferasyon sonucu
olusan nadir gérilen enflamatuar bir sendromdur. ilk olarak 1952'de James Farquhar tarafindan 9 haftalik
sitopeni ve hepatosplenomegali olan bir bebekte tanimlanmistir Bu calismamizda Uludag Universitesi Tip
Fakiltesi Cocuk Hematoloji ve Onkoloji bélimiinde tani konulup tedavi edilen hastalari irdelemeyi amagladik.

BULGULAR: Klinigimizde 2010 ile 2019 yillari arasinda tani konulup tedavi edilen 18 hasta verileri retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin tani kriterleri, demografik 6zellikleri, genetik mutasyonlari, tedavi sonuglari kaydedildi.
Olgularimizin %28'i(5/18) primer, %72'si (10/15) sekonderdi. Primer olgularin ortanca tani yasi 12 ay, anne baba
arasinda akrabalik 6ykisu %80 ve ailede HLH 6ykiisii%20 idi. Sekonder olgularin ortanca tani yasi 27 ay, anne
baba arasinda akrabalik éykist %40 ve ailede HLH dykist %10'du. Ailede HLH dykisU olan hasta lizintrik
protein intoleransina sekonder gelismisti. Tim hastalarda akrabalik 6ykusu %53 (n=8) oraninda yuksekti. Primer
olgularin %60'iInda (n=3) UNC13D mutasyonu %40'inda (n=2) SYNTX11 mutasyonu tespit ettik. Sekonder
olgularin etyolojisinde %62 oraninda en sik enfeksiyon gérildi. 2. Sirada %40 malignite (ALL,AML, T cell
lenfoma, ALCL) 4 olgu vardi. Tcell lenfoma ve ALCL olgulari tani aninda HLH ile bagvurmustu. ALL olgusu relaps
aninda, AML olgusu ise tedavi sirasinda HLH gelistirmisti. Enfeksiyona sekonder olgularin %50’sinde etken
olarak EBV tespit edildi. Hastalarin%60’ina (n=9) HLH 2004 protokoline uygun olarak tedavi verildi. 3 hasta
sadece IVIG'le tedavi edilebilirken diger 4 hastanin IVIG ve steorid ihtiyaci olmustu. EBV'ye sekonder HLH
gelisen bir hastaya ise 2004 protokolu ile birlikte rituximab verildi. Bir Bir hasta relaps ALL nedeniyle digeri ise
HLH tedavisinden sonra enfeksiyon nedeniyle kaybedildi. HLH'e sekonder olarak sadece bir hastamizi kaybettik.
3 hastanin tedavisi devam etmektedir.

SONUC: Ulkemiz akraba evliliginin hala daha yiiksek oldugu (lkelerden birisi oldugu igin HLH sikligi gelismis
Ulkelere gore daha ylksek oranda gorulmektedir. Hasta sayimiz az olsa da insidans calismalarina katkida
bulunabilecegimizi dlsindik. Persistan yiksek atesi olan hastalarda tani aninda siphe edilmesi erken tani
agisindan 6nemlidir. HLH tablosu ile gelen hastalarda malignite de unutulmamalidir. Tani konduktan sonra hizli
bir sekilde tedavi baslanmasi gerekmektedir. Tani agisindan farkindalik olusturmak igin klinik calismalarin
artirilmasi gerektigini dlisiinmekteyiz.
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Persistan Bakteriyel Bronsit Tanili Hastalarimizin Retrospektif
Degerlendirilmesi

1Ayse Ayzit Kiling, *Haluk Cokugras

Ustanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Gégiis Hastaliklari Bilim Dali

GIRIS VE AMAG: Persistan bakteriyel brongit (PBB), gocukluk gadinda kronik okstrigin sik goérilen
nedenlerinden biri olup, dért haftadan uzun siren kronik balgamli okstirlkle karakterize bir hastaliktir.
Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenza, Moraxella catarrhalis bronkoalveoler lavajda (BAL) en sik
izole edilen mikroorganizmalardir. Hastaligin tanisi altta yatan kronik akciger hastaligi olmayan bir hastada, dort
haftadan uzun stren balgamli okstrik, BAL Kkiltlrinde bakterinin izole edilmesi ve uzun sireli antibiyotik
tedavisine iyi yanit alinmasi ile konulmaktadir. BAL incelemesi tanida altin standarttir. Calismamizda; PBB tanisi
alan hastalari ele alarak; bronkoskopi bulgularinin, BAL hiicre analizlerinin ve kultlr Gremelerinin
degerlendirilmesi amaglanmistir.

GEREC VE YONTEM: Subat 2017- aralik 2020 yillari arasinda PBB tanisi ile bronkoskopi yapilan 76 hasta
retrospektif olarak incelendi. Hastalarin yasl, cinsiyeti, bronkoskopi bulgulari, bronkoalveolar lavaj hiicre analiz ve
kiltdr sonuglari kaydedildi. Altta yatan kronik hastaliklari olan hastalar ¢alisma disinda tutuldu.

BULGULAR: Hastalarin ortalama tani yaslari 6,2 yil olup, %46'si kiz, %54'u erkekti. Hastalarin %47'sinde (n: 35)
BAL'da bir veya daha fazla treme tespit edildi. En sik reyen mikroorganizmalar Streptococcus pneumoniae,
Haemophilus influenza, Moraxella catarrhalis idi. BAL hiicre analizlerinin %78'sinde nétrofil hakimiyeti
bulunmaktaydi. Hastalarin % 38'inde (n: 28) plrilan sekresyon en sik saptanan bronkoskopi bulgusuyken, 10
hastada trakeomalazi veya bronkomalazi saptandi. Uzun stireli antibiyotik sonrasi 63 hastanin semptomlarinin
geriledigi gozlendi.

SONUG: Kronik oksurigin sik rastlanan nedenlerinden biri olan persistan bakteriyel bronsitte bronkoskopide
nétrofilik inflamasyon ve piriilan sekresyonun varligi bakteriyel alt solunum yolu enfeksiyonu ile yakindan
iligkilidir. Bu hastaligin erken donemde saptanip uygun antibiyotik tedavisi ile brongektazi gibi komplikasyonlarin
onuine gegcilebilecegi diistinilmektedir.
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ECMO Deneyimlerimiz

1Aytiil Temuroglu, 2Melike Sezgin Evim, 2Adalet Meral Giines

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji BD
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Hematoloji BD

GIRIS: Ekstrakorporeal membran oksijenasyonu (ECMO), geleneksel tedaviye yanit vermeyen, akut
kardiyopulmoner yetersizli§i olan hastalarin tedavisinde yeni bir yaklasim olarak kullaniimaktadir. Mekanik kalp
destek cihazlarindan biri olan ECMO, solunum sistemine ya da dolagim sistemine beden dis gegici yapay bir
destek saglayarak ve kalp ve akcideri giinlerce ve haftalarca destekleyerek hastanin iyilesmesine yardimci
olmaktadir. Bu ¢alismada Uludag Universitesi Cocuk Hematoloji Boliminde ECMO tedavisi alan hastalari
irdeledik.

BULGULAR: Klinigimizde tani konulup ECMO tedavisi alan 6 hastayi retrospektif olarak irdeledik. Olgularin
ortanca tani yasi 40.6 aydi. Klinigimizde 3 olgu AML, 1 olgu JMML, 1 olgu HLH ve 1 olgu ALL nedeniyle takip
edilmekteyken ECMO tedavisine ihtiyaclar olmustu. Olgularin dérdiinde ECMO aninda nétropeni mevcuttu.
BUtln olgular sepsis ve ARDS tablosuyla ECMO’ya alinmisti. 3 hastada kan kiiltirinde treme mevcuttu. ALL
tanili hastanin solunum PCR'inda legionella pozitifti. Olgularin ortalama ferritin degeri 8025(£14732)'di. Tim
olgulara destek tedavisi olarak intravenéz immunglobulin verildi, iki hastaya ise granulosit koloni stimiile edici
faktér ve iv grandlosit slspansiyonu verildi. Olgular ortalama olarak 21 gin (+14) ECMO'da kaldi.
Hastalarimizdan dordini kaybettik , ALL tanili hasta ECMO’dan ayrilip kemoterapisine devam etmektedir. HLH
tanili hastamizin ECMO’da tedavisine devam edilmektedir.

SONUGC: ECMO destegi akut kardiyopulmoner yetersizligi olan hastalarda yasam destegi saglayan guvenilir ve
kullanigh bir tedavi yontemidir. ECMO destegine gereksinim duyabilecek hastalar dikkatli bir sekilde segilmeli ve
degerlendirilmeli, ortaya ¢ikabilecek komplikasyonlar gézden gegirilmeli ve bu dogrultuda destek tedavisine
baslanmalidir. Gelisen teknoloji ve bakim sartlari ile survivalin daha da artacagina inaniyoruz. Cocuklarda giderek
deneyimimizin artacagini distinmekteyiz.
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infantil Hemanjiomda Oral Propranolol Tedavi Sonuglarimiz

1Selma Cakmakci, 1Arzu Yazal Erdem

1TC Saglik Bakanli§i Ankara Sehir Hastanesi, Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Klinigi

Giris ve Amag : infantil hemanjiomlar gocuk ve infantlarda en sik goriilen benign vaskiiler timérlerdir. insidansi %
4-5 arasinda olup, prematrelerde, dustk dogum agirlikli bebeklerde ve cogul dogumlarda daha sik gordlur.
Calismamizda oral propranolol tedavisi verdigimiz infantil hemanjiom olgulari degerlendirilmistir.

Gereg ve Yontem: infantil hemanjiom tanisi ile 2010-2019 yillari arasinda oral propranolol tedavisi verilen 60
hasta retrospektif olarak incelendi. Tedavi dncesi tim hastalar tam kan sayimi, biyokimya, batin ultrasonografisi
ve ekokardiyografi ile degerlendirildi. Tedavinin ilk 72 saatinde hastalar monitérize edilerek izlendi. Propranolol
1mg/kg/gun, iki dozda baslanarak bir haftalik izlemin sonunda 2 mg/kg/glin dozuna artirildi.

Sonuglar: Altmis olgunun (K: 40, E: 20) yas ortalamasi 16 ay (1 ay-15 yas) idi. Lezyon yerleri yanak (%18), dudak
(%15), gbvde (%15), ekstremiteler (%13), g6z kapadi (%8), karaciger (%7), skalp (%7) ve diger (%17) bolgelerdi.
Lezyon boyutu ortalama 3,6 cm (1-10 cm) idi. Propranolol kullanim endikasyonlari; lokal komplikasyon,
fonksiyonel bozukluk, hizli progresyon ya da kotu kozmetik goriinimdi. Tedaviye baslama yasi olgularin 33’linde
(%55) 0-6 ay, 12'sinde (%20) 6-12 ay, 15'inde (%25) 1 yas ve Ustii olarak saptandi. Propranolol tedavi suresi
ortalama 8 ay (1 ay-24 ay) idi. Tedavi degerlendirimesinde olgularin 30'unda (%50) tam yanit, 20’sinde (%34)
kismi yanit saptandi. On hasta ( %16) tedaviye yanitsizdi. Tedaviye yanitsiz 10 hastanin 6's1 1 yas tzerindeydi.
Tam yanit gézlenen 30 olgunun %64'Unde tedavi siiresi 6 aydan uzundu. Yan etkiler olarak huzursuzluk (3),
katilma nébeti (1), senkop (1), bronkospazm (1), hallisinasyon (1) gézlendi ve bu olgularda tedaviye son verildi.
Tartigma: infantil hemanjiomlar goguniukla 4 yasa kadar kendiliginden gerilemelerine ragmen %5-10 vakada
tedavi gerektirebilir. Tedavi endikasyonu bulunan olgularda oral propranolol givenli ve etkin bir secenektir. Yan
etkiler agisindan dikkatli izlem yapilmalidir. Tedavi siresi ilaca yaniti degistirmektedir.
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Cocuk Yogun Bakima Yatigi Sirasinda Akut Bobrek Hasari Olan
243 Hastanin Incelenmesi

liIaMda Altun, 2Fatih Aygin, SNur Canpolat, “Alper Kacar

11- [stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
22- [stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Yogun Bakim Bilim Dali
33- [stanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Nefroloji Bilim Dali

44- Saghik Bilimleri Universitesi, Okmeydani Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Klinigi

Girig. Akut bobrek hasari (ABH) artmig mortalite, morbidite ve hastane yatis ile iliskili ciddi bir durumdur. Cocukluk
caginda sikhg %10-83 arasinda degismektedir. Daha 6nce yapilmis calismalarda ABH'nn koéti prognoz
acisindan bagimsiz bir risk faktori oldugu gosterilmistir. ABH'da mortalite orani, son yillarda yodun bakim
uniteleri ve renal replasman tedavisindeki gelismelere ragmen yuksek kalmaya devam etmektedir. Bu nedenle
uygun koruyucu tedavi stratejilerinin ve olasi risk faktorlerinin belirlenmesi, bdylece erken midahale ABH
tedavisinde temel amag olmalidir. Biz de bu galisma ile gocuk yogun bakim (CYB) hastalarinda ABH sikligi ve
ABH ile iligkili risk faktorlerini gostermek istedik.

Gereg ve Yontemler. Ocak 2014 - Temmuz 2019 tarihleri arasinda SBU. Okmeydani Hastanesi ile istanbul
Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi gocuk yogun bakim Unitelerine yatirilan hastalarin kayitlari geriye dontik
olarak incelendi. Yatiginda ABH durumuna gore hastalar iki gruba ayrildi ve gruplar karsilastirildi. Kronik bobrek
yetmezlikli ve postoperatif hastalar calisma digi birakildi. Calisma igin her iki merkezden de onam alindi (istanbul
Universitesi-Cerrahpasa Etik Komitesi, 29430533903.99-113999, Agustos 2019).

Bulgular. Yas ortancasi 2.0 yil ( 1 ay — 17.8 yas) olan 1109 hasta dosyasina ulasildi. Toplamda 243 hastaya
bagvuru sirasinda ABH tanisi konuldu. Bu hastalarin 53'U exitus oldu (%21.8). Mekanik ventilasyon (MV) ihtiyaci
(p<0.001), inotropik ilag kullanimi (p<0.001), PRISM skoru (p<0.001), uzamis CYB yatis stresi (p<0.001), eritrosit
transfiizyonu (p<0.001) ve 6lim (p<0.001) ile ABH iligkiliydi. Lojistik regresyon analizi yapildiginda ABH inotrop
ihtiyacini 6.3 kat ve mortaliteyi de 3.1 kat artirdigi gésterildi. Sonug. Kritik cocuk hastalarda ABH sik gértilen ve
kot prognoz ile iligkili bir risk faktoridur.

Anahtar kelimeler: gocuk yogun bakim tnitesi, akut bobrek hasari, prognoz,
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Eritrosit Stispansiyonu ihtiyaci Gocuk Yogun Bakim Unitesinde
Kot Prognozun Erken Habercisi Olabilir

1Nursena Kologlu, 2Fatih Aygiin, 3Alper Kacar

11- [stanbul Qniversitesi—Cerrahpaga, Cerrahpaga Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
22- Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Yogun Bakim Bilim Dali
33- Saglik Bilimleri Universitesi, Okmeydani Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Klinigi

Girig. Eritrosit transfiizyonu, kritik hastalarin hematolojik durumunu iyilegtirmenin en hizli ve hayat kurtarici bir
mudahalesidir. Transftizyon, ocuk yogun bakim tinitelerinde (CYBU) yaygin bir uygulama olmasina ragmen, yan
etkileri agikga tanimlanmamigtir. Bizde bu calismada CYBU'de eritrosit transflizyonunun hasta sonuglari
uzerindeki etkisini degerlendirmeyi amagladik.

Gereg ve Yontemler. Ocak 2014 - Temmuz 2019 tarihleri arasinda SBU. Okmeydani Hastanesi ile istanbul
Universitesi-Cerrahpasa Tip Fakiiltesi gocuk yogun bakim Unitelerine yatirilan hastalarin kayitlari geriye dontik
olarak incelendi. Eritrosit transflizyonu durumuna gére hastalar iki gruba ayrildi ve transfiizyon ile prognostik
faktorler arasindaki iliski incelendi. Hematoloji-onkoloji hastalari, postoperatif hastalar, immunsurpesif tedavi alan
hastalar ve travma hastalari ¢alisma digi birakildi. Calisma icin her iki merkezden de onam alindi (istanbul
Universitesi-Cerrahpasa Etik Komitesi, 29430533903.99-113999, Agustos 2019).

Bulgular. Yas ortancasi 2.0 yil ( 1 ay — 17.8 yas) olan toplam 1109 hasta dosyasina ulasildi. Toplamda 485
hastaya eritrosit transfiizyonu verildigi saptandi (% 43.7). Mekanik ventilasyon (MV) ihtiyaci (p<0.001), inotropik
ilag kullanimi (p<0.001), akut bdbrek hasari (ABH) (p<0.001), uzamis CYBU yatisi (p<0.001) ve 6lim (p<0.001)
eritrosit transflizyonu gereksiniminin artmasiyla iliskiliydi. Spearman korelasyon analizinde eritrosit transfiizyonu
ile ABH (r =0.318, p<0.001), MV (r =0.420, p<0.001) ve inotrop ila¢ kullanimi (r =0.468, p<0.001) arasinda orta
diizeyde pozitif korelasyon saptandi. Fakat mortalite ile eritrosit transflizyonu korelasyonu zayif pozitifti (r =0.218,
p<0.001). Eritrosit siispansiyonu transfiizyonu ile CYBU yatis siiresi (r = -0.509, p<0.001) ve MV siiresi (r = -
0.391, p<0.001) arasinda ise orta diizeyde negatif bir korelasyon saptandi.

Sonug. Eritrosit stispansiyonu ihtiyaci kritik hasta gocuklarda prognoz ve yatis stresi ile iligkili bir risk faktortidur.
Bu nedenle bu hastalarin daha siki takip edilmesi gerektigini diistnUyoruz.

Anahtar kelimeler: cocuk yodun bakim tnitesi, prognoz, eritrosit transflizyonu
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Cocukluk Caginda Alternaria immiinoterapisinde Yan Etkiler

Stikrii Cekic
Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Alerji Bilim Dali, Bursa

Girig: Alerjen spesifik immUnoterapi 100 yil't agkin suredir alerjik hastaliklarin tedavisinde kullaniimaktadir.
Etkinligi ve guvenilirligi birgok ¢alismada gdsterilmis, alerjik hastaliklarin olusum mekanizmasina etkili tek tedavi
seklidir. Cocukluk ¢aginda Alternaria immdinoterapisi kullanimi ile ilgili kisitli veri mevcuttur.

Metot: Calismaya 2010-2020 yillari arasinda Alternaria immiinoterapisi baglanan 17 olgu alindi. Olgularin verileri
geriye donik olarak dosya kayitlarindan elde edildi.

Bulgular: Olgularin kiz erkek orani 0,88 (8/9) idi ve glincel yaslari 9-24 yil arasinda degismekteydi. 15 olguda
astim, 9 olguda alerjik rinit tanisi vardi. Dért olguda eslik eden polen duyarliligi vardi. Olgularin iT alma siireleri 6
ay ile 55 ay ay arasinda degismekteydi. Tedavi baginda PEF degerleri medyan 230, minimum: 180 ve maksimum
540 iken son yapilan PEF degerleri medyan 340, minimum: 260 ve maksimum: 540 idi. Doz artigI sirasinda 4
olguda lokal eritem ve 6dem seklinde reaksiyon gériiliirken, sistemik reaksiyona rastlanmadi. idame dénemde 4
olguda lokal eritem ve 6dem, 2 olguda genis lokal reaksiyon gdriildi. Olgularda idame veya doz artisi sirasinda
sistemik reaksiyona rastlanmadi.

Sonug: Akar ve polen immiinoterapilerinde oldugu gibi Alternaria immunoterapisi de ¢ocuklarda gtivenilir bir
tedavi seklidir. Cocukluk gaginda Alternaria immiinoterapisi hakkinda daha fazla sayida hasta igeren galismalara
ihtiyag vardir.
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Eozinofilik Ozofajit Tanili Olgularin Degerlendiriimesi

1$ukra Cekig, 2Taner Ozgir, 3Aysegiil Otuzbir, \Fatih Cicek, 1Yasin Karall, 1 Yakup Canitez, M.
Tanju Ozkan, INihat Sapan

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Alerji Bilim Dali, Bursa.
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Gastroenteroloji Bilim Dali, Bursa.
3Bursa, Yiiksek Ihtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji B6limdi, Bursa.

Girig: Eozinofilik 6zofajit (EOE); baslica eozinofil infiltrasyonuna bagli 6zofageal disfonksiyon gorilen kronik
immin sistem aracili inflamatuar hastaliktir. Ozofagus mukozasindan alinan biyopsi materyallerinden en az bir
parcasinda her alanda 15'den fazla eozinofil saptanmasi velveya beraberinde eozinofilik infiltrasyonu gdsteren;
eozinofilik mikroabseler, ylizeysel kalinlasma veya hiicre disi eozinofilik grantillerin gérilmesi ile taniya gidirlir.

Metot: Calismaya son 10 yil i¢inde EoE tanisi alan 11 olgu alindi olgularin verileri retrospektif olarak
degerlendirildi.

Bulgular: olgularin kiz erkek orani 1/10 idi ve yaslari 5-16 yas arasinda degismekteydi. Olgularin tlimiine
histopatolojik olarak tani konulmustur. Bogazda takilma hissi 7, yutma guglugi 4, gece oksurugu 1, bulanti-kusma
4 olguda, ishal 1 olguda, istahsizlik 1 olguda, dispeptik yakinmalar 1 olguda vardi. Eozinofil oranlari %0,35-%21,3
arasinda degismekteydi ve 9 olguda eozinofil yizdesi %4Un Uzerindeydi. ECP 9 olguda (9/11) sinir deder olan
13,3 mcg/L'nin (izerindeydi ve 8,52-95,7 mcg/L arasinda degismekteydi. Dort olguda inhalen alerjen duyarlilig
vardi. 9 olguda herhangi bir besine kargi duyarlilik saptandi. Tedavide 6 olguda 6'li eliminasyon diyeti, bir olguda
alerjen besinlere karsi yapilan diyete karsin yanit alinmadidi igin 6'li diyete gegilirken, bir olguda elementer diyet
sonras! yakinmalari azaldigi igin 6’ diyete (sut, yumurta, bugday, soya, fistik, balik) gegildi. 2 olguda 3'lii ve 2
olguda 2'li diyet baslandi. Proton pompa inhibitdrii tim olgularda tedaviye eklendi. 6 olguda topikal steroid
kullanildr.

Tartisma ve Sonug: Hastaligin insidansi kesin olarak bilinmemekle birlikte merkezden merkeze degisim
gostermekte ve sikligi giderek artmaktadir. EoE sikhgindaki bu carpici artisin ve yayginliginin nedeni
bilinmemekle birlikte tani yontemlerinin standardize edilmesi ve daha gok akla gelmesinin énemli faktorlerden
biridir. Erkeklerde kizlardan daha sik olarak bildiriimektedir. Tedavide Eliminasyon diyetinin baslangi¢ tedavi
yaklagimi olarak erigkin ve gocuklara uygulanmasi onerilmektedir Medikal tedavide en yaygin kullanilan ve ilk
tercih ilaglar 8 hafta kullanilimasi 6nerilen topikal steroidlerdir.
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Cocuk Acile Travma Disi Norolojik Yakinma ile Bagvuran
Hastalarin Degerlendirilmesi

1Rabia Tiitlincii Toker, tHakan Ozmen, IMuhittin Bodur, *Mehmet Okan

Wiudag Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim
Dali

Giris ve Amag: Acil bir durumda yasam kurtarici kaliteli saglik hizmetinin saglanmasi, tlkelerin saglik sistemlerinin
onemli bir gostergesidir. Acil Klinik bagvurularinin genel dagiiminin, siklik ve yogunlugunun belirlenmesi uygun
planlamalar icin kaynak bilgiyi saglayacaktir. Bursa Uludag Universitesi Saglik Bilimleri ve Uygulama Hastanesi
Cocuk Acil Klinigi Gglincli basamak saglik hizmeti sunan bir merkezdir. Bu galismada, bir yillik sire igerisinde
Cocuk Acil Klinigimize norolojik yakinma ile bagvuran hastalarin degerlendirilmesi amaglandi.

Gereg ve Yontem:Calismaya 1 Ocak 2019 ile 1 Ocak 2020 tarihleri arasinda Acil Klinigine ndrolojik yakinma ile
bagvuran hastalar alindi. Bilinen norolojik hastaligi olup Acil Klinigine bagvuru yakinmasi norolojik olmayan
hastalar ile yenidoganlar ve travma hastalari ¢alismaya dahil ediimedi. Acil Klinigine bagvuran tum hastalarin
elektronik dosyalari gozlemsel geriye donuk olarak incelendi, hastalarin Acil Klinigine bagvurusundaki yas,
cinsiyet gibi demografik bilgileri, anamnez bilgileri, laboratuar ve gériintiileme tetkik sonuglari veri olarak alindi.

Sonug:Acil Klinigine toplam 30018 gocuk hasta bagvurdu. Bu hastalarin 628 i ( % 2.09 ) nérolojik yakinma ile
bagvurdu. 628 hastanin 316’ si ( % 50.3 ) kiz cocuk, 312’si ( % 49.7 ) erkek ¢ocuk olarak bulundu. Bagvuru sayisi
mevsimsel farklilik gstermedi, en sik bagvuru Ocak ayinda oldugu goriildi. En sik bagvuru yakinmasi nébet
olarak bulundu.Hastalarin %65,9" u nébet ile, % 21,5'i basagrisi ile, %4,3'U fasiyel palsi ile, % 2,9 u bulanik
gormef/cift gorme ile, %2,9'u yurliyememe ile, %1,6’si akut biling degisikligi ile, % 1'den azi parezi, pleji ile
basvurdu. Nobet ile 414 hasta bagvurdu. Bu hastalarin 137’si ilk n6bet ile bagvurdu. 259 hastanin 6ncesinde
nobet Gykisu mevcuttu, 18 hasta status ile bagvurdu. Oncesinde nobet oOykusl olan hastalardan, 226 hastada
dncesinde bilinen epilepsi 6ykiisi, 33 hastada éncesinde febril konviilziyon éykiisii mevcuttu. Toplam 184 ( %29.3
) hastaya elektroensefalografi ( EEG ) gekildi. Bu hastalarin 41'inde EEG'de epileptiform anomali bulundu.
Otuzdokuz hastaya hastaya Beyin Tomografisi, 98 hastaya Manyetik Rezonans Goriintiileme( MRG )olmak (izere
toplam 137 hastaya nérogorintileme yapildi. Tartisma: Cocuk Acil Klinigine en sik norolojik basvuru yakinmasi
nobet olarak saptanmistir. Cocuk Acil Kliniginde hizmet veren hekim ve saglik personelinin akut ndbete yaklasim
konusundaki bilgi ve becerilerinin slrekli gincellenmesi verilecek saglik hizmetinin kalitesini arttiracag!
kanaatindeyiz
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AILESEL HIPOKALSIURIK HIPERKALSEMI: GENIS BIR AILE
SERISI

Yasemin Denkboy Ongen, ‘Erdal Eren, 10zgecan Demirbas, 20rhan Goriilmez, 2Ali Topak, 1Omer
Tarim, tHalil Saglam

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Endokrinoloji BD,
BURSA
2TC SBU Bursa Yiiksek ihtisas EAH, Tibbi Genetik, BURSA

GIRIS: Ailesel hipokalsitirik hiperkalsemi (diger adiyla ailesel benign hiperkalsemi) nadir gérillen otozomal
dominant gegisli bir hastaliktir. Yenidogan déneminde de ortaya ¢ikabilecegi gibi daha ¢ok biylk ¢ocuk ve eriskin
donemi hastaligidir. Kalsiyumu algilayan reseptér (CasR) islev kaybi mutasyonlari bu tabloya neden olmaktadir.
Duyarlilk azalmasi ile birlikte kalsiyum dengesi ayar noktasinin daha ylksek degerlere kaydigi gortlmektedir.
Paratiroid bezin fazla uyariimasi ve sef hiicrelerinde proliferasyon gézlenir. Artan parathormon (PTH) diizeyi ile
birlikte kemik demineralizasyonu gelisir ve idrarla kalsiyum atilimi azalir. Burada CasR gen mutasyonu saptanan
bir aileden bahsedecegiz.

OLGU SUNUMU: indeks olgumuz ilk kez 16 yasinda bas agrisi, halsizlik sikayeti ile gitti§i dis merkezde serum
kalsiyum (Ca) degerinin 11,61 mg/dL olarak gelmesi (izerine tarafimiza bagvurdu. Bobrek tasi, kabizlik dykusu
olmayan hastanin tetkikleri alkalen fosfataz (ALP) 67 U/L, Ca 11,6 mg/dL, fosfor 3,9 mg/dL, PTH 92,8 ng/L olarak
sonuglandi. Aile dykisu sorgulandiginda halasinda benzer sekilde bobrek tasi olmadan kalsiyum yiksekligi (Ca
11,44 mg/dl) oldugu 6grenildi. Yapilan aile taramasinda halasinin kizi ve oglunda da Ca yiiksekligi (12,3;11,1
mg/dL) saptandi. Aile 6yklsu derinlestirildiginde indeks olgunun ailesinde birgok vakada (Sekil 1) hiperkalsemi
saptandi. Genetik degerlendirme yapildigindaindeks olgu, hala ve halanin iki ¢ocugunda CasR geninde
¢.2603_2604insTTT (p.Thr868_lle869insPhe) mutasyonu saptandi. indeks olguya yeni nesil kalsimimetik ajan
olan sinakalset tedavisi baglandi. izlemde bas agrisi, halsizlik sikayetlerinin geriledigi serum kalsiyum ve
parathormon degerlerinin geriledigi grilmastir. Diger olgulara da tedavi baglanmasi planlanmistir.

SONUG VE TARTISMA: Ailesel hipokalsitirik hiperkalsemi genellikle benign seyreden, komplikasyon gelisimine
yol agmayan bir hastalik olarak bilinmektedir. Codu olguda kalsiyum ve PTH dlizeyleri stabil seyretmektedir.
Kalitsal ve dominant gegisli olmasi nedeniyle etkilenen aile bireylerinin tespit ediimesi ve izleme alinmasi
onemlidir. Hiperkalsemi bulgularinin tedavisi ve osteopeni riski nedenli PTH ytiksekliginin engellenmesi 6nemlidir.
Bu nedenle yeni nesil kalsimimetik ajan olan sinakalset tedavisi kullanimi agisindan olgular degerlendirimelidir.
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SB101

Vena Kava Siiperior Sendromu ile Bagvuran Hastalarda Prognoz

1Gokalp Rilstem AKSOY, Aytiil TEMUROGLU, 2Metin DEMIRKAYA, Betiil SEVINIR

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligii Ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Onkolojisi
BD
2Biruni Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD

Giris ve amag: Vena Kava Superior Sendromu (VKSS) malign timoérlere ikincil veya santral vendz kateter
obstriiksiyonu, kalp pili gibi timér disi nedenlerle g6zlenebilen acil tibbi durumlardan biridir. Bu ¢alismada
merkezimizde VKSS tanisi alip tedavi olan hastalar degerlendirilmistir.

Gereg ve yontem: Merkezimizde 2000-2019 yillarinda kitle ile bagvuran 1826 hastanin dosya kayitlari retrospektif
olarak degerlendirildi. Mediastinal kitlesi olan hastalardan VKSS tani kriterlerini tasiyan olgular belirlendi.
Lenfoma ve solid tlimérli hastalarin 32'sinde (%1,7) VKSS tanimlandi. Olgularin demografik ve klinik 6zellikleri,
timor tipi ve evresi, tedaviye yanitlari ve son izlem tarihleri kaydedildi Yasam analizi yapildi.

Sonuglar: VKSS gérilen hastalarin E/K orani: 21/11, yas ortalamasi 10.78+4.00 yil (sinirlar3-17y) idi. Olgularin
26'sinda (%81,2) Hodgkin disi lenfoma (HDL), Uglinde (%,.4) Hodgkin lenfoma, ikisinde (%6,3) néroendokrin
timor (NET), bir olguda (%3,1) malign germ hiicreli timor saptandi. Hastalarin timinde balgamsiz okstriik,
nefes darligi veya hiriltili solunum yakinmasi mevcuttu. Yakinma suresi 3 giin ile 6 ay arasinda degismekteydi.
Ses kisikligi, gogis agrisi, ince yastikta yatamama, basagrisi, basdonmesi, ndbet gegirme yakinmalari
tanimlandi. Ik tanilarinin akciger enfeksiyonu (%66), astim brongiale (%9), USYE (%9), perikardit (%12) ve
katilma nébeti (%4) oldugu géruldi. Tim olgulara antibiyotik verildigi yarar gérmedikleri belirlendi. Mediastinal
kitle capinin torasik capa orani %40-%67 arasinda dedismekteydi. Hastalarin cogunlugunda lokal anestezi ile
trukut biyopsi ile veya sitolojik materyalle tani konuldu. Kemoterapiye tam yanit %66 oraninda gézlendi. Cevap
zamani 5-12. giinler arasinda idi. ilk 4 haftada tam veya kismi yanit saglanmasi dnemli gértildii. izlemde olgularin
%71'i sagkaldi. Sagkalim hizi patoloji tanisina gére farkli idi. HDL'da %76, Hodgkin lenfomada %67 sagkalim
goriliirken NET tanili iki hasta ilerleyici hastalik bulgulari ile kaybedildi (n:0.06).

Tartisma: VKSS uzun sireli sagkalimi etkileyen bir sorundur. HDL grubunda sagkalim yiiksektir. Tedaviye erken
ve tam yanit vermeyen hastalarda prognoz kétldur. Birinci basamakta VKSS direngli solunum yolu problemlerinin
ayirici tanisinda disindlmelidir.
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SB102

Cocukluk Caginda Trombositozun Degerlendirilmesi

1Gokalp Riistem AKSOY, *Melike SEZGIN EVIM, ‘Adalet MERAL GUNES

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Hematoloji BD, Bursa

Giris ve Amag: Sagliki cocuklarda normal trombosit sayisi 150000-450000 mm3 olarak kabul edilmektedir.
Cocukluk caginda primer trombositozlar ¢ok nadirdir. Sekonder trombositoz ise enfeksiyon, inflamasyon, demir
eksikligi anemisi, malignensi gibi altta yatan bircok nedene bagli olarak gorilmektedir. Bu calismanin amaci
cocuklarda trombositozun; nedenlerini, diizelme stiresini, prognozunu, tedavisini belirlemek ve trombositoz igin
farkindalik olugturmaktir.

Gere¢ ve yontem: Cocuk hematoloji poliklinigimize son 6 ayda trombositoz nedeniyle yonlendirilen 45
trombositozlu ¢ocuk hasta (0-18 yas) klinik ve laboratuvar bulgulari ile degerlendirildi. Splenektomili, talasemi
major, talasemi intermedia ve maligniteli hastalar galismaya dahil ediimedi. GCocuklarin yaslari, cinsiyetleri,
hemoglobin (Hb), ortalama eritrosit hacmi (MCV), beyaz kiire sayisi (WBC), vitamin B12 diizeyleri, serum demir
degerleri kaydedildi. Hastalarda ek hastalik, hemolitik anemi, enfeksiyon, otoimmun hastalik, travma, cerrahi,
yanik varligi incelendi. Trombositoza bagl komlikasyonlar, trombositozun tedavisi, trombositozun ne kadar
surdigu ve trombositozun dlzelip, dizelmedigi incelendi. Trombosit yuksekligine gore; 500.000-700.000 mm3
arasl hafif trombositoz, 700.000-900.000 mm3 arasi orta trombositoz, 900.000-1.000.000 mm3 arasi agir
trombositoz olarak adlandirildi. Trombosit sayisinin 1.000.000 mm3 uzerinde olmasi ise gok agir trombositoz
olarak kabul edildi.

Sonuglar: Yas ortalamasi 45,5+53,7 (16) ay ve kiz/erkek:7/8 bulundu. Hastalarda hafif trombositoz sikiigi %380,
orta trombositoz sikigi %13, adir trombositoz %2, cok adir trombositoz %4 olarak saptandi. Trombositoz
nedenlerine bakildiginda 20 (%44) hastada anemi, 7(%15) hastada enfeksiyonlar, 6 (%13) hastada cerrahi ve
enfakt saptandi. Yedi (%15) hastada ise herhangi bir neden bulunamadi. Cocuk hematoloji polikligimize
trombositoz nedeniyle yonlendirilen 27 (%60) hastada anemi tedavisi yapildi, 4 (%9) hastada antibiyoterapi
verildi. 11 (%24) hastada herhangi bir tedavi uygulanmadi. Hastalarin takibinde 19 (%42) hastanin trombositozu
duzeldi. Higbir hastada trombositoza bagli komplikasyon gelismedi. Sadece 1 (%2) hastada ileri tetkik (kemik iligi
aspirasyonu) yapmak gerekti.

Tartisma: Calismamizda gocukluk gaginda trombositozun biylk birgogunun sekonder trombositoz oldugunu
saptadik. Cocukluk ¢aginda trombositoz nedenleri genellikle gegirimis bir enfeksiyon, cerrahi, travma ya da
mevcut olan anemiye baghdir. Trombositozun takibinde genellikle ileri tetkik gerekmedigi ve anemi ve
enfeksiyonun tedavisi ile trombositozun diizelebilecegi gorulmustdr.
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SB107

Peroksizomal Hastalik Tanisi ile izledigimiz Olgularin
Degerlendirilmesi-Tek Merkez Deneyimi

1Tugba Akbey Kocak, 1Sahin Erdél

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Metabolizma BD

Giris ve Amag: Peroksizom biyogenez bozukluklari, otozomal resesif ve X'e bagli kalitilabilen hastaliklardan
olusan heterojen bir gruptur. Peroksizomlar eritrositler hari¢ tim hicrelerde bulunan organellerdir. Bu yizden
peroksizomal hastaliklar multisistemik tutuluma neden olur. Yenidogan ve infantil donemde hipotoni, ensefalopati,
nébetler, kraniyofasiyal dismorfizm, iskelet anormallikleri, gelisme geriligi, hepatomegali, uzamis sarilik, nérolojik
disfonksiyon ile, gocuklarda ise davranig degisiklikleri, psikomotor gerilik, zihinsel bozulma, nérolojik islev
bozuklugu, isitme kaybi veya gorsel anormalliklerle ortaya ¢ikmaktadir. Bu galismada, peroksizomal hastalik
tanisi ile izledigimiz hastalarin klinik 6zellikleri incelenmistir.

Gereg ve yontemler: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma polikliniginde peroksizomal hastalik
tanisi ile izledigimiz 9 olgunun Klinik 6zellikleri degerlendirilmistir. Hastalarimizin dogum agirhgi, dogum sekli,
cinsiyeti, anne-baba akrabaligi, en belirgin sikéyeti, tani alma yasi, ¢ok uzun zincirli ya§ asitleri (VLCFA)
sonuglari, sistemik bulgulari, genetik sonuglari kaydedilmistir.

Bulgular: Peroksizomal hastalik tanisi ile izledigimiz 9 hastadan 4 (%44,4) zellweger sendromu, 3't (%33,3) X'e
bagli adrenolokodistrofi, 1’er (%11,1) hasta ise rizomelik kondrodispazi punktata ve hiperoksaliri tip 1 tanisi
almistir. Olgularimizdan Ugl (%33,3) exitus olmustur. Hastalarimizin dogum agirhgr 910-3500 gram arasinda
izlenmigtir. Olgularimizin UgU kiz (%33,3), altisi (%66,7) erkektir. 7 olguda anne-baba arasinda akrabalik dykusu
varken, 2 olguda yoktur. Hastalarimizin tani yasi 1 ay ile 6,8 yil arasindadir. Zellweger sendromu tanili
hastalarimizda ilk bulgu hipotoni ve dismorfik bulgulardir. X'e bagli adrenolékodistrofi tanili hastalarimizin ikisinde
ilk bulgu adrenal yetmezlik olup, Uglincu olguda ik bulgu yazida bozulma, sik dusme, dikkat eksikligidir.
Hastalarimizin dgtinde kardes 6lim 6ykusu vardir. Cok uzun zincirli yag asitleri, zellweger sendromu ve X'e bagli
ALD ile takip ettigimiz hastalarimizin tamaminda ylksek saptanmigtir. 7 hastamizda noromotor gerilik, 5
hastamizda nobet 6ykusu vardir.

Tartisma ve Sonug: Peroksizomal hastaliklarda tedavi, komplikasyon ve semptomlarin azaltimasina yonelik
destekleyici tedavidir. Kemik iligi transplantasyonu gocukluk déneminde tani alan X'e bagli ALD hastaliginin
erken doneminde uygulanirsa etkili olabilir. Bu hastaliklarin tedavisinde kur saglanamadigindan molekler
tanilarinin yapilarak PGD (Preimplantasyon Genetik Tani) ile sonraki gebeliklerde bu hastaliklarin dnlenmesi
hayati 6neme haizdir.

Anahtar kelimeler: peroksizomal hastalik, VLCFA, néromotor gerilik

149



. Uludag Pediatri Kis Kongresi

SB109

Preterm Ve Term Bebeklerde Konvilziyonlarin Etiyolojisinin
Retrospektif Olarak Arastiriimasi

1Salih Gagn Gakir, INilgiin Koksal, HHilal Ozkan, 2Mehmet Sait Okan, tFatma Kocael, 3Giilce
YOruk, 2Rabia Tuttincl Toker

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Néroloji Bilim Dali
8Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

Giris ve Amag: Konviilziyon yenidogan yogun bakim (nitelerinde (YDYBU) en sik goriilen nérolojik
sorunlardandir. Siki§i ve etiyolojisi prematiire ve term bebeklerde farklik gostermektedir. Yenidogan
konvilziyonlarinin; tekrarlamasi, prognozu ve tedaviye verdigi yanit altta yatan etiyolojiye gore degismektedir. Bu
calisma ile neonatal konvilziyonlarda prognoza ve tedaviye yaniti etkileyen etiyolojik faktérlerin arastiriimasi
amaglanmigtir.

Gere¢ ve yontem: Calisma retrospektif olarak 01.01.2014-01.09.2019 vyillari arasinda YDYBU'de yatarken
neonatal konvilziyon tanisi almig olan veya neonatal konvulziyon tanisiyla YDYBU'ne yatirilan preterm ve term
hastalarin elektronik dosyalarindan hasta verileri alinarak yapildi.

Sonuglar: GCalismaya neonatal konvilziyon tanisi alan 43 preterm, 44 term bebek olmak Uzere toplam 87 hasta
alindi. Term hastalarda en sik etiyoloji hipoksik iskemik ensefalopati (%36) iken, prematire bebeklerde
intraventriktiler hemorajinin (%54) en sik etiyolojik faktor oldugu gérildi. Hem term hem preterm bebeklerde en
sik konvilziyon tipi subtl nobetlerdi. Her iki grup hastada yiiksek oranda ilag tedavisinin gerektigi, tm hastalarin
%>58'inde fenobarbital tedavisine yanit alindigi gorildu. Status gelisen 17 hastanin 4G term, 13’0 preterm bebekti.
Status gelisen olgularda etiyolojiye bakildiginda 7'sinde (%41) intraventrikiiler hemorajinin, 6'sinda (%35)
asfiksinin, 2'sinde (%12) santral sinir sistemi gelisim anomalisinin, 1’inde (%6) menenjit yer aldigi géraldu.

Tartisma: Neonatal konviilziyon etiyolojisi prematlire ve term bebeklerde oldukga farklilik gdstermekte olup
premature bebeklerde intraventrikiler hemoraji ilk sirada iken term bebeklerde hipoksik iskemik ensefalopati ilk
sirada bulunmustur. Etiyolojideki farkliiga ragmen term ve prematiire bebeklerde klinik ve tedavide farkllik
bulunmazken her iki grubunda nérolojik gelisimlerinin yakin takip ediimesi gerekmektedir.
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SB116

Klasik Galaktozemi Olgularinin Degerlendirilmesi: Tek Merkez
Tecrubesi

1Huseyin Bilgin, tSahin Erdél

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Bilim Dali, Bursa

Amag: Klasik galaktozemi, galaktoz metabolizmasi bozuklugu olup, galaktoz-1-fosfat Uridiltransferaz enzim
eksikligine bagli olarak ortaya gikmaktadir. Otozomal resesif kalitimaktadir. Hepatomegali, kanama diatezi,
sarilik, katarakt, beslenme bozuklugu, kusma, hipoglisemi, renal tlibuler disfonksiyon, sepsise yol agmakta ve
bulgular neonatal dénemde ortaya cikmaktadir. Bu calismamizda klasik galaktozemi tanisi ile izledigimiz
hastalarin klinik, demografik ve laboratuvar verileri degerlendirilmistir.

Gereg ve Yontemler: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma poliklinigimizde klasik galaktozemi
tanisi ile izledigimiz 14 olgunun klinik ve laboratuvar bulgulari degerlendirilmistir. Olgularimizin cinsiyetleri, dogum
agirhgi, dogum sekli, anne-baba arasindaki akrabalik dlizeyi, kardes 6lim Gykisi ve basvuru anindaki bulgular
kaydedilmistir. Tlm olgulardan galaktoz-1-fosfat Uridiltransferaz enzim aktivitesi ve GALT gen analizi yapilmigtir.

Bulgular: Olgularimizin dogum agirhgr 2580 ile 4066 gram arasinda izlenmistir. Kardes 6lum dykist 6 olguda
gortimustlr. On iki olguda akraba evliligi mevcuttu. Olgularimizin dokuzu kiz (%64,3), besi ( %35,7) erkektir.
Hastalarin bagvuru bulgulari; sarilik (n=14; %100), beslenme bozuklugu (n=14; %100) ve kusma (n=3; %21,4)
olarak degerlendirilmistir. Ortalama tani alma yaglari 24.85 (dagiim, 10-67 giin) ginddr. Olgularimizin %28,5'i
(4114) ik iki haftada tani almistir. Tani aninda 9 (%64,3) olguda katarakt, 7 (%50) olguda hepatomegali
saptanmigtir. En sik olarak p.GIn188Arg (%28,57; 4/14) mutasyonu saptanmistir. Olgularimizin ndromotor
gelisimi normal olup, sadece 3 olguda dil gelisiminin geri oldugu saptanmistir.

Sonug ve Tartisma: Erken tani kondugunda galaktozemide tedavi yiz glildirticidir ancak Ulkemizde tarama
programi kapsaminda olmadigindan olgular ge¢ tani almaktadir. Tarama kapsaminda olan dlkelerde tani ilk
haftada konmakta iken, olgularimizin sadece %28,5'ine ilk iki haftada tani konabilmistir. Ulkemizde ve Diinyada
yapillan galismalarda en sik varyant p.Q188R olarak izlenmektedir. Bu varyant sadece bir olgumuzda
saptanmigtir. En sik olarak p.GIn188Arg (%28,57; 4/14) mutasyonu gérulmustir.

Anahtar Kelimeler: Klasik galaktozemi, yeni dogan taramasi, sarilik.
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Davranis Ve Kognitif Fonksiyon Bozuklugu Olan Cocuklarda
Epilepsi Dugtinelim Mi?

Abdullah Hakan Ozmen

Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nérolojisi
Bilim Dali, Bursa

GIRIS VE AMAG:Yavas uykuda elektriksel status epileptikus (ESES) cocukluk caginda baglayan, ézellikle dil
fonksiyonlarinda olmak (izere ndropsikiatrik ve motor fonksiyonlarda gerilemeye ek olarak hizli olmayan géz
hareketi (NREM) uykusu sirasinda elektroensefalografi (EEG)'de strekli dalga diken paterni ile karakterizedir.
ESES'te davranigsal ve kognitif gerileme ve dil fonksiyonunun kaybt ilk bagvuru bulgusu olabilir. Bu alismamizda
Uludag Universitesi Tip Fakdltesi Cocuk Nérolojisi bilim dalinda ESES tanisi ile izlenen 45 hasta klinik 6zellikleri,
tedavileri ve hastaliklarinin seyri agisindan degerlendirilmesi amagland.

GEREC VE YONTEM: Calismamizda Uludag Universitesi Cocuk Noroloji Bilim Dal'na kognitif ve davranissal
fonksiyonlarda gerileme, dil fonksiyonunun kaybi ve motor bozukluk yakinmalarina ek olarak epileptik ndbet
gecirme ile basvuran 45 hastanin klinik 6zellikleri retrospektif olarak incelendi. Hastalarin basvuru sirasindaki
yasl, cinsiyeti, belirtilerin baslangic yasi, ESES tani yasi, eslik eden hastaliklar, hangi ilaglar kullandigi ve
prognoz verileri kaydedildi. Basvuru ve takipleri esnasinda kognitif ve davranigsal gerilik, dil fonksiyonlarinda
kayip ve motor bozukluk goriilen veya mevcut nébetleri nedeniyle uyku EEG gekilen bu hastalara ESES tanisi
konuldu.

SONUCLAR: Hastalarin 23’0 kiz gocuk, 22'si erkek ¢ocuktan olusmaktaydi. Basvuru sikayetleri incelendiginde
hastalarin 8 tanesi ndbet disi, bilissel fonksiyonlarda gerilik ve davranis degisiklikleri ile bagvurmustu. Bunun
disinda kalan 37 hasta ise ndbet sikayeti ile bagvurmustu. Bu 37 hastanin bir kisminda da basvuru ve takipleri
esnasinda primer sikayet olan nébetin yani sira kognitif davranigsal gerilik, dil fonksiyonlarinda kayip ve motor
bozukluk saptandi/gelisti. Nobet sikayeti ile gelen bu hastalarin nébet tiplerine bakildiginda, 10 hastada
jeneralize, 8 hastada fokal ndbet tanimlarken digerleri birden fazla nébet tipi tanimlamaktaydi.

TARTISMA: ESES’te hastalarin ¢ogunun hastalik baslamadan 6nce normal bir gelisimi vardir, ancak altta yatan
etiyolojilere bagli olarak baslangictan itibaren gelisimsel gecikme ve biligsel bozukluk olabilir. Bazen nérokognitif
gerilik ilk klinik bulgu olarak epileptik ndbetler goriilmeden 6nce ortaya gikabilir. Davranigsal bozukluklar, 6zellikle
hiperaktivite bu hastalikta yaygin olarak gértllr. Bu nedenle, davranigsal ve psisik semptomlari olan ¢ocuklarda
ayirici tanida ESES'in akilda tutulmasi ve Ozellikle uyku-uyaniklik EEG'lerinin gekilmesinin uygun olacagi
kanaatindeyiz.
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SB122

ASIRI DUSUK DOGUM AGIRLIKLI PREMATURE BEBEKLERDE
HEMODINAMIK ANLAMLI PATENT DUKTUS ARTERIOZUS:
MEDIKAL TEDAVIYE YANIT VE ETKILI FAKTORLERIN
ARASTIRILMASI

IFatma Kocael, INilgiin Koksal, Hilal Ozkan, 1Salih Gagri Gakir, \Cansu Sivrikaya
Yildirim, 1Bayram Ali Dorum, 20zlem Mehtap Bostan, 2Metehan Kizilkaya, 2Tugberk Akga

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dali

Amag: Asir distik dogum agirhigi olan (ADDA) prematiire bebeklerde patent duktus arteriosus (PDA) énemli bir
mortalite ve morbidite nedenidir. Tedavi protokollerine ragmen hastalarin bir kismi tekrar kirlere veya cerrahi
tedaviye ihtiya¢ duyabilmektedir. Bu calismada hemodinamik anlamli (HA) PDA saptanan ADDA bebeklerde
medikal tedaviye yanitin ve tedaviye yaniti etkiliyen faktorlerin arastirimasi amaglanmistir.

Yontem: Calismaya prospektif olarak 3 yillik donemde yatarak tedavi goren gestasyonel yasi < 28 hafta ve
dogum agirhgi <1000 gr olan HAPDA tanisi almis olan bebekler dahil edildi. PDA tani, tarama ve tedavi
yaklagimlari “Turk Neonatoloji Dernedi PDA’'ya Yaklagim Rehberi” dnerileri dogrultusunda gergeklestirildi.

Bulgular: Calisma stiresinde izlenen 134 ADDA bebegin %35'inde (n=47) HAPDA oldugu saptandi. Bu hastalarin
%57.4'Unde (n=27) ibuprofen, % 42.6’sinda (n=20) ise ibuprofene kontrendikasyon nedeniyle parasetamol ilk kir
tedavi olarak kullanildi. ilk kiir tedavi sonrasi ibuprofen alan grupta 9, parasetamol grupta 6 olmak izere toplam
15 hastada (%31.9) 2.kiir tedaviye gerek oldugu gériildii. ikinci kiir tedavi sonrasi ise 2 hastada cerrahi ligasyon
ihtiyact oldu. Tek kur tedaviye yanit veren ve vermeyen olgular karsilastirildiginda, 2. kir tedavi grubundaki
olgularin tamaminda respiratuvar distress sendromu oldugu (RDS), gestasyonel haftalarinin daha disuk ve 1.ve
5. dakika APGAR skorlarinin anlamli diizeyde distk oldugu goruldu.

Sonug: Bu ¢alisma ile ADDA bebeklerde RDS ve diistik gestasyonel yas ile birlikte asfiktik dogum varliginin PDA
tedavisine yaniti etkiledigi gosterilmistir.
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Hastalikta Saglikta Etkin Glukoz izlem Sistemi

10zgecan Demirbas, 'Erdal Eren, Yasemin Denkboy Ongen, :Omer Tarim

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

AMAG: Siirekli glukoz izlem sistemi (SGIS), intersitisyel sividaki glukoz konsantrasyonunu olgmektedir.
Calismamizda retrospektif glukoz sistemi olan i-pro2 (medtronic) ile glukoz izlemi yaptigimiz hastalarin verilerini
degerlendirmeyi amagladik.

GEREC VE YONTEM: Uludag Universitesi Cocuk Endokrinolojisi Klinigine Kasim 2018-Ocak 2020 tarihleri
arasinda basvuran ve glukoz izlemi igin i-pro takilan 47 hastanin verileri incelendi. Dosya kayitlarindan ve SGIS
raporlarindan hastalarin yasi, glukoz izlem endikasyonu, sensor ortalama kan sekerleri, tahmini HbA1c ve gergek
HbA1c ile korelasyonu, sensor izlemi sirasinda yasanan sorunlar, tanilar ve uygulanan tedaviler kayit edildi.
Veriler SSPS versiyon 23 programi kullanilarak analiz edildi.

BULGULAR: Toplamda 47 olguda sensériin takili kalma siresi en az 3 en ¢ok 8 giin idi (ortalama 7,06). Tum
olglimlerin ortalama sayisi 1652+ 309, ortalama sensér glukozu 89 mg/dl idi. Tahmini Hba1c ortalasi %6,3£1,7,
gercek HbAlc ortalamasi %7+2,4 ve bu iki deder korele idi (p=0,144). Olgularin %53,1 'inde (n=25) hiperglisemi,
%46,9'unda (n=22) hipoglisemi nedeniyle glukoz izlemi yapilmisti. Hiperglisemi nedeniyle izlenen olgularin 14
tanesi tip 1 diyabet nedeniyle izlenen metabolik kontrolli kot ya da kan sekeri 6lglimi yapmayan olgulardi. Bir
hasta gegici neonatal diyabet nedeniyle izlenen, kan sekeri izlemi yapmayan bir hasta idi. Bes hasta rastgele
bakilan kan sekerinin yiksek olmasi nedeniyle yonlendirilen, bagvuruda diyabet kriterlerini karsilamayan ve
sensor Olctimleri dederlendirilerek tani alan hastalardi. Bes hasta ise hiperglisemi siphesi ile yonlendirilmisti ve
izlemde normal olarak saptandi. Hipoglisemi stiphesi ile izlem planlanan 22 hastanin 12 ‘sinin izlemi sirasinda
hipoglisemi saptanmadi. Hipoglisemisi saptanan olgularin 4'G hiperinslinemik hipoglisemi tanisi ile takipli ve
medikal tedavi alan hastalardi. Bu olgularin tglinde hipoglisemi olmadidi, bir olguda hiperglisemi gelistigi
saptandi. Hipoglisemi etiyolojisi arastirilan PEG katateri ile beslenen 4 olgunun incelemesi sonucu dsiik glukoz
degerleri saptanarak bu olgulara dumping sendromu tanisi konuldu. iki olgu ise sensériin takili kaldigi gin
boyunca yetersiz kalibrasyon yaptigi icin verileri degerlendirmeye alinmadi. Sensortin takili oldugu siire boyunca
hastalarda herhangi bir komplikasyon gézlenmedi.

SONUGLAR: Diyabetik bireylerde SGIS kullanminin siddetli hipoglisemi ataklarini azalttigi, hedef aralikta
gegirilen streyi dizelttigi ve iyi bir metabolik kontrol sadlamaya yardimci oldugu bilinmektedir. Bizimde
olgularmizin glukoz izlemi yapilarak tedavileri diizenlenmistir. Calismamizda bu cihaz sayesinde klinigimize
hipoglisemi siiphesi ile yénlendirilen olgularin tanisi hastaneye yatis gerekmeden konulabilmistir.
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Cocuklarda Koroziv Madde Alimi

Niliifer Ulkii Sahin

Bursa Sehir Hastanesi

Giris ve Amag: Cocuklarda koroziv madde alimi genellikle kazara alim sonucudur. Alinan maddenin
konsantrasyonu, alkali veya bazik olusu, alinan miktari, sivi veya kati formda olusu hasarlanma derecesi ve
komplikasyonu belirler. Asit korozivler (tuzu ruhu, kire¢ ¢oziicti, sirke ruhu) genelde ph: 2-7 arasi, alkali korozivier
(lavabo agici, camasir suyu, yag sokici) Ph:9-11 arasidadir.Bu ¢alismada koroziv madde alan gocuklarin
oyku,semptom, laboratuar, komplikasyon varligi derlenmistir.

Gereg ve Yontem: Eylil 2017-Ocak 2019 yillari arasinda Mardin Devlet Hastanesi'ne bagvuran koroziv madde
alimi 264 hasta retrospektif olarak taranmistir. Tiim hastalar en az 24 saat hospitalize edilmis ve 3 hafta sonra
yutma guglugu agisindan poliklinik kontrole gagriimistir. 162 erkek, 102 hasta kiz idi. Hastalarin yas araligi 10 ay-
16.4 yas arasl idi. 202 hasta <5 yas, 62 hasta >5 yas idi. 198 hastada ¢amasgir suyu alimi , 8 hastada tuz ruhu
alimi, 12 hastada lavabo agici alimi, 5 hastada sirke ruhu alimi, 23 hastada yag ¢éziicu alimi, 18 hastada kireg
¢6zlcl alimi mevcuttu. 4 hasta suicid amagl, 260 hasta kazara almisti. En sik gorilen laboratuar bulgusu 72
hastada |6kositoz idi. Fizik muayenede 76 hastada hipersalivasyon, odinofaaji, orofaringeal hiperemi ve nekroz
gbzlendi. Sirke ruhu alan 5 vakada belirgin inspiratuar stridor gézlendi. 6 hastada 6zofagial striktiir, 1 hastada
pilor darligi gelisti. Camasir suyu alan 188 hastada higbir semptom bulunmayip, gastroskopi yapilmadan 24 saat
oral sivi aliminin devami, H2 reseptdr blokeri, v PPI ve v hidrasyon ile izlenerek 3 hafta sonra kontrole gelmek
Uzere eksterne edildi. 76 hastaya 24-48 saat i¢inde gastroskopi yapildi. Tuz ruhu icen 3 hastada, Sirke ruhu alan
2 hastada, Kireg ¢ozicU alan 1 hastada striktire gelisti. Yag ¢ozlici ve Lavabo agici alan hastalarda striktire
gelismedi. Ozéfaijit gelisen antibiyoterapi tedavi semasina eklenip 7-10 giin hospitalize edildi. inspiratuar stridor
gelisen hastalara metilprednizalone ve nebulize adrenalinde tedavi semasina eklendi. Ozofajit olan hastalarin
odinofaji ve hipersalivasyon azalmasi ile birlikte 2-3. glin oral alimi baslandi.

Tartisma: Cocuklarda koroziv madde alimi kalabalik aile ortaminda ve ailenin sosyokiiltlirel durumu
kétulestiginde artmaktadir. Ailenin bilgilendirilmesi ve egitimi en 6nemli koruyucu tedavidir. En ¢ok komplikasyon
alkali ve konsantre koroziv alimlarda gézlenmistir. %5’lik konsantrasyonda markali ¢amagir suyu alimlarinda
komplikasyon gdzlenmedi.
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Annenin Gebelik Sirasinda Ev Yapimi Fermente Besin Tiiketimi
Cocuklarda Alerjik Proktokolit Gelisiminden Korumaktadir:
Prospektif Vaka Kontrol Caligma

1Pelin Karatas, 1Bircan Berberoglu Kahraman, Hisniye Calisir, 2Duygu Erge, 1Pinar Uysal
]

LAydin Adnan Menderes Universitesi, Hemsirelik Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Hemsireligi
ABD
2Aydin Adnan Menderes Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Allerji Ve Immunoloji Bilim Dall

Giri: Alerjik Proktokolit (AP), yasamin ilk bir yilinda anne siitl ile beslenen saglikli bebeklerde gérulir. Tipik
olarak kanli ve mukuslu diski ile seyreden enflamatuar bir badirsak hastaligidir. Hastanin etyopotagenezi tam
olarak bilinmemekle birlikte alerjik gidanin tliketiimesi ve/veya alerjik gidanin anne siitii ile beraber alinmasi
hastaligin seyrini etkiler.

Amag: Annenin gebelik doneminde geleneksel olarak fermente gidalar ile beslenmesinin gocukta AP gelisimi
uzerine olan etkisinin degerlendirilmesi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Prospektif vaka kontrol tipinde olan bu ¢alisma, 01.08.2019-31.01.2020 tarihleri arasinda
Aydin Adnan Menderes Universitesi Allerji ve immunoloji poliklinigine kayitli olan ocuklarin anneleri ile yiiriitiildi.
Calismaya yas ve cinsiyetleri eslestirimis 78 AP’li ve 45 saglikli gocuk alindi. Cocuklarin annelerine gebelik
doéneminde tkettikleri 8 fermente besin (yogurt, peynir, tarhana, tursu, kefir, salgam, boza, mayali ekmek)
tliketimi ve tiketim sikhi§i anket yontemiyle soruldu. Bulgular: AP’ li gocuklarin dogum haftasi ve anne yaslari
saglikli gocuklara gére daha dusuk bulunurken (p=0.044; p=0.045, sirasiyla), annenin sigara igme orani daha
yiksek bulundu (p=0.046). AP'li ve saglikli gocuklarin annelerinde gebelik doneminde fermente gida tiketimi
agisindan fark saptanmadi (p>0.05). Gebelik doneminde ev yapimi yogurt ve peynir tiketen annelerin
bebeklerinde AP gortime sikiigi azalmistir (p=0.036; p=0.014, sirasiyla). Ev yodurdu ve peyniri yiyen annelerin
bebeklerinde AP gériilme ayi ve sikiigi azalmistir (p=0.047; p=0.031, sirasiyla). Fermente gidalarin ginlik veya
daha nadir tliketiminin AP gelisimi ile iliskisi saptanmadi (p>0.05). AP’li gocuklar daha fazla probiyotik
kullanmaktadir (p=0.017). AP’li cocuklara probiyotik veren annelerin egitim dlizeyleri, aylik gelirleri ve anne
yaslari vermeyenlere gore anlamli yiksek bulundu (p=0.011; p=0.027; p=0.002, sirasiyla). Multivariate logistik
regresyon analizine gore tiiketilen fermente besin gesitliligi AP gelisme riskini arttiriken (odds ratio [OR]: 1.71
%95 guven araligi [GA]: 1.08-2.71) (p=0.02); tliketilen ev yapimi fermente besin cesitliligi (odds ratio [OR]: 0.474
%95 guven araligi [GA]: 0.277-0.812) (p=0.007) ve ileri dogum haftasi (odds ratio [OR]: 0.777 %95 giiven araligi
[GA]: 0.611-0.988) (p=0.04) AP gelisme riskini azaltmaktadir.

Sonug ve Tartisma: Ev yapimi yogurt ve peynir tilketimi AP gelisim sikhigini azaltirken hastali§in baslama yasinin
da azalmasina neden olmaktadir. Annenin gebeliginde sigara igmesi AP gelisimi ile iligkili bulundu. Ev yapimi
fermente gida ile beslenmek ve ileri dogum haftasina sahip olmak AP gelisimini azaltir.

Anahtar Kelimeler: AlerjikProktokolit,fermentegidalar, sigara, yogurt, peynir
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ENUREZIS NOKTURNA:TEK MERKEZ DENEYIMI

Berfin Uysal

Dortcelik Cocuk Hastanesi Cocuk Nefroloji Birimi Nilufer, Bursa

Giris ve Amag: Dogustan ya da kazanilmis santral sinir sistemi defekti olmayan 5 yasin (izerindeki ¢ocuklarda
istemsiz olarak uykuda gece altini i1slatma entrezis nokturna olarak tanimlanir. 6-12 yas arasi gocuklarda
insidansi %1,4-28 olarak belirtimektedir.Bu ¢alismada gece idrar kagirma sikayeti ile bagvuran olgular
degerlendirildi.

Gerec ve Yontem: 20 Aralik 2018'den 20 Aralik 2019 tarihine kadar Dértgelik Cocuk Hastanesi Cocuk Nefroloji
Poliklinigi'ne bagvurmus hastalarda eniirezis nokturna prevalansi, risk faktdrleri, uygulanan tedavi yontemleri ve
tedaviye alinan cevaplar retrospektif olarak degerlendirildi.

Sonuclar: Degerlendirmeye alinan 591 hastadan 37’si takipsiz kaldigi icin , 4'U yuksek saptanan aglik kan sekeri
degerleri nedeni ile galismaya dahil edilmedi. Gece idrar kagirma sikayeti ile basvuran, 193’0 kiz, 357'si erkek
olan hastalarin %29,6'sinda hem gindiiz hem gece iseme sikayeti ile eslik eden disfonksiyonel iseme
bulgularinin veya sekonder entrezis nokturna bulgularinin oldugu gérildi.Hastalarin  %70,4'U  primer
monosemptomatik endrezis nokturna olarak degerlendirildi.Primer monosemptomatik enlrezis nokturna tanisi ile
tedavisi dizenlenen olgulardan %38'inde sartlandirma-davranis tedavisi ile, %42’sinde sartlandirma tedavisi
sonrasinda baslanan desmopresin tedavisi ile, %13'inde oksibutinin tedavisi ile ve %13'inde ise desmopresin-
oksibutinin kombine tedavisi ile cevap alindigi gérulda.

Tartisma: Gece idrar kagirma sikayeti ile bagvuran gocuk hastalarda, genel gocuk polikliniginde alinacak ayrintili
anamnez ve yapllacak fizik muayene ile primer monosemptomatik enurezis nokturna tanisi konmali, tedaviye
direngli, sekonder gelisen ve disfonksiyonel iseme bulgularinin eslik ettigi hastalar gocuk nefroloji polikliniklerine
yonlendirilmelidir.
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Olgu Sunumu: Konjenital iktiyozis

Nurcan AY, tHakan AYLANGC, 2Selda ISIK ERMUTLU

1Canakkale Onsekiz Mart Qniversitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Deri Ve Ziihrevi Hastaliklari Anabilim Dali

GIRIS: Otozomal Resesif Konjenital iktiyozis(ARCI), sendromik olmayan iktiyozisin gesitli formlarini kapsar. ARCI
tanili yenidoganlarin gogu kollodiyon bebekler olmasina ragmen, klinik gériinimu ve siddeti; en siddetli ve siklikla
6lumctl olan harlequin iktiyozdan, lamellar iktiyoz (LI) ve (billoz olmayan) Konjenital iktiyoziform eritrodermiye
(CIE) kadar énemli 6iglide degisebilir. Gen testi ile tani kesinlestirilir. Burada klinigimizde yatan konjenital iktiyozis
tanili olgu sunulmustur.

OLGU: 29 yasindaki annenin 2. gebeliginden 2. yasayan olarak NSVY ile 3700 gr, APGAR 1. dk 8 / 5.dk 9 olarak
dogan kiz bebegi tim viicudunda yaygin soyulmalar gériilmesi tzerine ileri tetkik ve tedavi amaciyla tarafimiza
sevk edildi. Geldiginde olgunun tlim viicudunda ve sagl deride lameller soyulma, gbz kapaginda bilateral
ektropion, el ve ayak tabanlarinda ddem géruldi. Eritrodermi yaygindi. Oral mukoza tutulumu yoktu. Prenatal
donemde takipli, annede gebelikte hastalik dykistl yoktu. Anne baba arasinda akrabalik yoktu. Olgu igin
dermatoloji konstltasyonu istendi. Kollodiyon bebek ve konjenital iktiyozis ayirict tanilari igin genetik tani
konulmasi 6nerildi. Olgu icin oral retinoik asit tedavisi 1mg/kg/g doz olarak baglaniimasi planlandi. Olgunun
ailesine tedavinin etkileri anlatilarak aydinlatiimis onam alindi. Kuvdz igi nemlendirme ve cildi nemlendirmek igin
vazelinli karisim yaptirildi. insensible kayip fazla olacag! igin elektrolit takibi planlandi. Hastaya UVK agild1, uygun
mayi destegi ve cilt kaynakli olasabilecek bakteriyemiyi 6nlemek agisindan ampirik antibiyoterapi baglandi.
Hastanin ektropionu olmasi nedeniyle g6z hastaliklari konsUltasyonu istendi. Korneanin saydam oldugu,
olusabilecek g6z kurulugu igin tedavi onerildi. Hasta retinoik asit tedavisi aldigi icin ; lipit profili, kemik
mineralizasyonu gostergeleri, karaciger / bobrek fonksiyon testleri ve hemogram kontrolli tedavi baslamadan
once yapildi. Tedavinin 7. giininde ciltte diizelme gdrilen hastanin tedavisi glinasir olarak degistirildi. Tedavinin
12. giiniinde olgunun ozellikle kivrim bolgelerinde maserasyonlar olmasi ve ciltte lameller soyulmanin arttig
gorlldu. Retinoik asit tedavisi 0,5 mg/kg/g her giin verimeye baslandi. Kivrim yerlerine ézellikle antibiyotikli ve
cinko icerikli krem kullaniimasi 6nerildi. Olgunun dermatoloji takipleri devam etmek (izere taburculugu yapildi.

SONUC VE TARTISMA: Eritrodermi deride yaygin eritem ve eksfoliyasyon olarak ifade edilen ve neonatal
dénemde oldukga nadir gérulen bir durumdur. Neonatal eritroderminin ayirici tanisinda pek ¢ok hastalik vardir ve
gogunun kendine dzgu klinik bulgusu bulunmamaktadir.Hastamizda kollodiyon bebek ve konjenital iktiyozis
dlsundlerek retinoik asit tedavisi baglanmistir. Hastanin tedaviye yanit verdigi goriimastr.
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TUBERKULOZ MENENJIT OLGU SUNUMU

10lena Erkun, Aysegiil Pala, 2Siikrii Karakulluk¢uoglu, 30ner Ozdemir

1Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

2Sakarya Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Gocuk Saglig Ve Hastaliklari _

3Sakarya Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Allerji Ve Immiinoloji
Boltimi

GIRIS Tiiberkiiloz menenijit toplumda tiiberkilozun yayginigina paralel olarak genellikle primer infeksiyonun
komplikasyonu olarak ortaya cikip en sik 0-4 yas arasinda gérlllr. Tlberkiloz menenjitte olusan vasklitin
yerlesim ve uzanimina bagli olarak gesitli inme sendromlari olusabilir. Bazal ganglia ve ponsa giden perforal
damarlarin tutulmas! hareket bozukluklari olusturabilir yada beyin dokusu infarktlari seklinde gértilebilir. iskemik
hasar en siklikla bazal ganglia, serebral korteks, pons ve serebellum da olur. Tiberkiloz meneniit siklikla
meningoensefalit tablosuyla seyretmektedir. TUberkiloz meneniit akciger disi vakalarin %10-15 gibi bir oranda
nadir gorilmekte olup morbiditesi oldukga yiiksek, tanisi zor, bu nedenle tedavisine de genellikle geg
baslanildigindan mortaliteside ¢ok ytksektir. Tedavisi zor oldugu igin hastalarin yarisi zaten olir ve hayatta
kalanlar ise agir norolojik sekeller tagirlar.

OLGU 3 yasinda gocuk erkek hasta; ates, gegirilmis nébet, bilinci kapali olarak ¢ocuk acile getirildi. Hikayesinde
3-4 glndir ates, halsizlik, istahsizlik ile uyuklama hali yasadigi 6grenildi. Acilde tonik-klonik nébet gegirdi.
Yapilan muayenede genel durum kotd, biling kapali, ense sertligi mevcut, pupiller anizokorik ve dilate, bilateral
isik refleksi zayif olarak tespit edildi. Turgor azalmis, cilt ve mukoza kuru, KTA:123/dak, ates:38.7C, solunum:
34/dak, batin hafif distandiiydi. intravendz sivi, antibiyotik, antiviral tedaviye baglanarak gocuk yogun bakima
yatirildi. Laboratuvar incelemesinde: WBC: 24.400/mm3 , NEU: 22.200/mm3 , HGB: 11.4 gr/dl, CRP: 41 bulundu.
Beyin MR gorUntlleme: her iki paryetal ve temporal subkortikal beyaz cevherde intensite artimi ve kontrast
tutulumu saptandi. Lomber ponksiyon uygulanan hastanin BOS: glukoz 11mg/dl (kanda 90mg/dl), mikroprotein:
211mg/dl, TBC+Rif direngli M. tuberculosis kompleks DNA’si, kiiltirde M. tuberculosis Uremesi saptand.
Tlberk(loz deri testi (TDT) anerjik saptandi.

TARTISMA Vakamizda klinik bulgulardan uykuya meyil, ates, ense sertligi; laboratuvarda I6kositoz; BOS'ta
yuksek protein, distk glikoz, pleositiz; MR'da paryetal ve temporal b6lgede subkortikal hiperintens gorilmustar.
BOS'ta PCR ile M. tuberculosis DNA kompleks pozitif, M. tuberkulosis remesi olan hastaya tiiberkiiloz menenijit
tanisi konularak 4'lli tedaviye (izoniazid, rifampisin, pirazinamid, etambutol) baslandi. Takibinde hastamiz 22. giin
kaybedildi.

SONUG Tuberkiloz meneniit sinsi seyirli ve 6zgil olmayan bulgulari nedeniyle erken tani konulmasi ok zor bir
hastaliktir. Cocuk olgularda ates yiksekligi, beslenememe, kilo alamama, kusma, bas agrisi gibi spesifik olmayan
yakinmalar ve tuberkulozlu yetigkinle ile temas Oykisu bize mutlaka tiberkuloz menenjiti aklimiza getirmelidir.
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RINOSEREBRAL MUKORMIKOZ: BIR OLGU SUNUMU

10lena Erkun, 2Mehmet Fatih Orhan, 2Mustafa Biiyiikavei, *0Oner Ozdemir

1Sakarya Qniversitesi Tip Fakiiltesi, GCocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

2Sakarya Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Hematoloji Ve Onkoloji
Boltimi

3Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Allerji Ve immiinoloji
Boltimi

GIRIS Mukormikoz, Zygomycetes sinifinin Mukorales takimi kiif mantarlarindan Mucor, Rhizopus, Rhizomucor
veya Absidia'nin olusturdugu organ tutulumu ile karakterize invaziv fungal bir enfeksiyonudur. Cevreden
inhalasyon yolu ile alinan sporlar, burun veya paranazal sinuslarda yerleserek ézellikle diyabetik ketoasidoz,
hematolojik maligniteler, uzun sireli immiinosupresif veya kortikosteroid tedavisi alanlar, HiV gibi hastalarda
enfeksiyona neden olurlar. Diyabetik ketoasidoz (DKA) olgularinda yiiksek kan sekeri diizeyi ve asidoz damar
duvarinda tromboz ve dokularda nekroz yaparak, mukor turlerinin direkt yayiliminda kolaylastirici rol oynarlar.
Diabetik hastalarda en sik rinoserebral mukormikoz gortimesine ragmen, klinikte nadiren karsimiza giktigindan
burada ilging bir olgu sunulacaktir.

OLGU 17 yasinda kiz hasta DKA tablosuyla klinigimize basvurdu. DKA tedavisi ve takibinde bas agrisi, sol tarafta
dis agrisi, sol gbzde gdérme bulanikhdi, sol g6z hareketleri kisitliklari, sol yizde uyusma sikayetleri Uzerine
yapilan muayenede sol g6z kapag! ve sol zigoma 6demi, agrili sol g6z hareketleri ve kisitligi orbital selllilit'i
dustndirdiginden Goéz ve KBB bdliimlerince degerlendirildi. Orbital sellilit teshisi konulan hastamiza sistemik
ve topikal antibiyoterapi baglandi. Hastanin 7 yil 6nce diyabet mellitus (DM) tanisi aldigi,insilin kullandigi ve kan
sekerinin kontrolsuz oldugu ogrenildi. VA 54 kg (50 persentil), boy 156 cm (25-50persentil) idi. Laboratuvar
incelemesinde: WBC 17.100/mm3, ANS 12.600/mm3,CRP 136 gr/dl, kan sekeri 366mg/dl, Na 133mmol/lt
bulundu. Diger sistem muayene ve laboratuvar bulgulari normal degerlendirildi. Takip edilen hastanin 3.ncu
gunlnde zigoma 6demi, sol géz hareketleri kisithligi, pitozis, midriazis, olmayan 1sik refleksleri ile gelisen fasiyal
felg ise Goz, Noroloji ve KBB bolimlerince degerlendirildi. 2,3,4,5,6,7 nci kraniyal sinir paralizi, kavernoz siniis
trombozu, fungal enfeksiyon agisindan kraniyal ve orbital manyetik rezonans goérintilemesi (MRG) yapildi.
Antifungal ve antikoagulan tedaviye baglandi. KBB tarafindan maksiller sinlise cerrahi debridman yapildi ve
aspirat kultirinde Greme olmadi. Patoloji raporunda ise granulasyon dokusunda mantar ile uyumlu spor ve hif
yapisi saptanmistir. Kraniyal+orbital MRG’'de sol maksiller sinlisi tamamen dolduran, sol etmoid, frontal ve
sfenoid siniislerde mukozal bir kalinlasma tespit edildi. Retroorbital dokularda, kaverndz sinislerde patolojik
kontrast tutulumu mevcuttu. Hastaya, klinik, radyolojik goriintileme ve histopatolojik bulgulara gére rinoserebral
mukormikoz tanisi konuldu. Sistemik (liposomal amfoterisin B, posakonazol) ve topikal tedavilerine devam
edilmektedir.

SONUC Diabetes mellitus olan hastalarda rinoserebral mukormikoz enfeksiyonunun gelisebilecedi ve onun ciddi
komplikasyonu kaverndz sintisu trombozunun olabilecedi unutulmamalidir.

Anahtar kelimeler: DKA, rinoserebral mukormikoz
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Tedaviye Direncli Pnomoni Parapnomonik Apse Mi Yabanci
Cisim Mi ? : Olgu Sunumu

1Korhan Yavuz, 'Tolga Kasap, tHakan Aylang

1Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Canakkale

Giri: Akciger enfeksiyonlarinin sonucu olarak ortaya gikan kavitasyon ve santral nekroz; materyalin duvarla
cevrilmesiyle akciger apsesini olusturur. Akciger apseleri gocuklarda (yilda 100.000 bagvuruda 0.7 oldugu
tahmin edilmektedir) yetiskinlere gére cok daha nadir gérilmektedir.

Olgu: K.K. 4 yas erkek hasta, 2 hafta dnce baslayan ates nedeniyle dis merkeze bagvurmus, st solunum
yolu enfeksiyonu tanisiyla klaritromisin regete edilmis. 3 giin oral tedaviye ragmen ates ylksekliginin
devami ve yeni baslayan sag yan agrisi nedeniyle dis merkeze bagvuran hastaya pnémoni tanisiyla yatis
verimis ve iv seftriakson + klaritromisin tedavisi baglanmis. Hastanin ateslerinin devami ve Kklinik
durumunda kétlilesme nedeniyle tarafimiza sevk edildi. Fizik muayenesinde VI:37.1°C, KTA:109/dk,
DSS:28/dk, sP02:%97 Dinlemekle sad akciger orta zonda sesleri azalmisti. Sol akciger sesleri dogaldi ve
retraksiyonu yoktu. Diger sistem muayeneleri dogaldi. Olgunun laboratuvar degerleri WBC:20800 x10*3/uL
, Hg: 10,5 g/dL PLT: 1.380.000 x10*3/uL CRP:5 mg/dL, sedim: 67 mm/s Toraks BT'de sag orta zon
septasyon ve hava sivi seviyesi barindiran 64 x 50 mm boyutlu kaviter yapi saptandi. Ayrica plevral
eflizyon ve komsu akciger parankiminde pasif atelektazi saptandi. BT raporunda kist hidatik benzeri
gérinimden de bahsedildigi i¢in tedavisi albendazol+ vankomisint meropenem+ amikasin olarak
dlzenlendi. Hasta g6gUs cerrahisi bélimlne parapnémonik abse ve cerrahi drenaj agisindan konsllte
edildi. Absenin toraks duvarina fistiilize olabilecegi distnulerek cerrahi drenaj uygulanmadi. Kist hidatik
indirekt hemagliitinasyon testinin negatif gelmesiyle albendazol tedavisi kesildi. 10. glininde ates
yiksekliklerinin tekrar olmasi tzerine amfoterisin b eklendi. 22. giininde hastanin ateslerinin olmasi ve
vankomisin inflizyonu sirasinda dokintllerinin olmasi sebebiyle vankomisin ve amikasin tedavileri
stoplanarak teikoplanin baslandi. 24. giin amfoterisin B ye bagli hipopotasemi gelismesi nedeniyle stoplandi
ve klindamisin eklendi. Hastanin kontrol toraks BT'sine yapilan sanal bronkoskopide yabanci cisim
gorilmedigi, amfizemematéz lezyon varli§i ve bu lezyonun komsu bronsa basi yaptigi gorildi. Orta
segmenttteki atelektazi gértnimi ve ateslerinin devam etmesi nedeniyle 27. glininde USG esliginde
apseden ornek alinarak kultdrleri gonderildi. Aspirasyon orneginden gonderilen anaerob. aerob, tliberkuloz
ve mantar kultirlerinde Ureme olmadi. Yatiginin 44. glininde hastanin klinigindeki iyilesme ve kontrol BT
sinde apsede regresyon olmasi nedeniyle toplam tedavisi 6 haftaya tamamlanarak sifayla taburcu edildi.

Sonug ve Tartisma: Pnémoni komplikasyonu sonucu gelisen akciger apsesi, digsmeyen inatgi atesi olan
pnomoni tanili hastalarda akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Akciger apsesi, pndmoni, gocuk
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AKROFASIAL DiZOSTOZ OLGUSU

10lena Erkun, 2ibrahim CANER

1Sakarya Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Sakarya Universitesi Tip Fakdiltesi, Neonatoloji Bilim Dali

GIRiS:Nager Sendrom yada akrofasial dizostoz (NAFD) kraniofasiyal bolge ve ekstremite deformiteleri ile
karakterize, bransiyal ark sendromlarindan kalitsal bir hastaliktir. Asil neden birinci ve ikinci faringeal
(brankial) arkuslarin embriyonel dénemde normal gelisememesi sonucu olan bir malformasyondur. Cogu
vakada Nager Sendromu ailede rastgele ve sporadik ¢iksa da literatlirde otozomal resesif ve otozomal
dominant kalitimlardan da s6z edilmistir. Calismamizda solunum sikintisi nedeni ile yenidogan Unitesine
yatirilan mikrognati, malar hipoplazi, yarik damak, dusik ve displastik dis kulaklar, bagparmak ve radius
yoklugu kisa kol bulgulari ile Nager sendromu tanisi alan bir olgu sunulmustur.

OLGU:Sunulan olgu yeni dogan kiz hasta mikrognati, malar hipoplazi, ense sa¢ ¢izgisi normalin daha
altinda, yliz kemikleri hypoplazik, gézler antimongolloid yapida , kulak kepgeleri dustk, deforme ve
heliksleri tam gelismemis. Bas parmak ve radius yoklugu, kisa kollar. Damak ytksek ve yarik gortimustr.
Vakamizi mandibulafasiyal Treacher Collins ve diger benzer kraniofasiyal dizostoz sendromlarindan ayirt
etmek igin klinik prezentasyon sunmaya deger bulduk.

SONUC:Tiim akrofasiyal disostos (AFD) sendromlarinda diger tanilari dislamak i¢in molekler genetik test
yapilmasi tavsiye edilir. AFD tanisi konan bir kiginin akrabalari 6zellikle ebeveynler ve kardesler dikkatli bir
sekilde incelenmelidir. Prenatal tanida USG inceleme oldukca 6nemlidir. Anahtar kelimeler: Nager sendrom,
Akrofasiyal disostoz
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ASEMPTOMATIK SAG BOCHDALEK HERNISI ESLIK EDEN
DOWN SENDROMLU OLGU

!Olena Erkun, _Zibrahim CANER, 3Aybars OZKAN, “Aysegiil PALA, 5Tetyana SYROTENKO,
60ner OZDEMIR

1Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali

2Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dall

3Sakarya Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahi Klinigi

“Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Allerji Ve
Immiinoloji Bolimii

SMarmara Universitesi Tip Fakiiltesi Stajyer Doktor

6Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dall

GIRiS:Konjenital diyaframa hernisi (KDH) diyafragmada bir defektin oldudu kalitsal bir anomalidir.
Abdominal yapilarin diyafragmadaki konjenital defekten torakal kaviteye herniyasonudur. Akciger grafisinde
toraksta badirsak anslarinin gérilmesi biyik oranda tani koydurur. Diyafragma hernileri 6zefageal
hiatustan (hiatal), paradzefageal, retrosternal (Morgagni) veya posterolateral (Bochdalek) bdlgelerden
gelisebilir. Abdominal organlari fitiklasmasi ile toraks boslugunda akciger gelisimi icin yeterli alan kalmasi
nedeniyle akciger gelisiminde yetersizlik gortlebilmektedir. Bu nedenle yenidogan doneminde KDH ciddi
solunum sikintisi bulgu verilirken nadiren asemptomatik seyredip ge¢ donemde tani konulan vakalar
rastlanabilir. Bu galismada yenidogan doneminde Sag Bochdalek hernisi tanisi alan hastanin bulgulari ve
eslik eden semptomlarini tartigarak degerlendirmeyi amagliyoruz.

OLGU:Vakamizda yenidogan doneminde hi¢ solunum sikintisi semptomlari olmamasina ragmen akciger
oskiiltasyonunda bagirsak sesleri duyuldu. Kontrastli posteroanterior , sag lateral akciger grafisinde , toraks
MR'de sag hemitoraks orta ve alt kismini tamamen dolduran bagirsak anslarinin varligi bize sag
posterolateral herniyi diisiindirdu. Eslik eden Down sendromu ve kalpte komplet AVSD teshis koyuldu.

SONUG:Bochdalek diyafragma hernisi genellikle yenidogan déneminde agir solunum sikintisi bulgusu ile
seyretmesine ve siklikla sol tarafta izZlenmesine ragmen vakamizda asemptomatik ve sag taraftaydi. Eslik
eden Down sendromu, kalp defektleri de bulunmasina ragmen basarili bir sekilde tedavisi
yapilabilmistir. Anahtar kelimeler: Konjenital diyafragma hernisi, Morgagni, Bochdalek hernisi
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MAKROSEFALININ NADIR NEDENi: CANAVAN HASTALIGI

1Serkan Toker, 2Hakan Ozmen, 2Rabia Tutiinci Toker, 2Muhittin Bodur, 2Mehmet Sait Okan

1Uludag Qniversitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim
Dali

Giris: Makrosefali, bas gevresinin yas, cinsiyet ve Irk igin belirlenen normal standart degerlerin izerinde olmasidir.
Makrosefaliye neden olan hastaliklar:

1) Beyin omurilik sivisinda artisa yol aganlar,
2) Megalensefaliye, yani beyin kitlesinde artisa neden olanlar,
3) Kraniyum kalinliginda artisa neden olanlar,

4) Intrakraniyal boglugu dolduran kan, subdural sivi gibi ekstraserebral sivilar da artisa neden olan hastaliklar
olarak dért ana grupta siniflandirilabilir.

Canavan hastaligi (CH), makrosefaliye neden olabilen metabolik hastaliklardan biridir. Erken dénemde hipotoni,
ilerleyen dénemde spastisite, makrosefali, bas kontroliniin olmamasi, ilerleyici agir mental retardasyon ve
nobetlerle ortaya gikabilmektedir. Bu yazida, bas boyun kontroli olmayan hipotoni ve makrosefali ile Cocuk
Noroloji Klinigine bagvuran CH tanisi almig iki olgu sunulmustur.

Olgular:

Olgu 1: Sekiz aylik erkek olgu, ilk kez bes aylikken anne ile g6z temasi kuramama ve bas boyun kontrol
olmamasi nedeni ile bagvurdu. Prenatal ve natal 6ykustnde ozellik yoktu. Anne baba arasinda akrabalik yoktu ve
ailede bilinen genetik hastalik tariflemiyorlardi. Fizik muayenede, bas cevresi biylk, horizontal nistagmus
mevcut, hipotonik, bas boyun kontrolli yok ve derin tendon refleksleri artmis olarak bulundu.

Olgu 2: Dort yas erkek olgu, ilk kez 13 aylikken ndbet nedeni ile basvurdu. Prenatal ve natal dykiisiinde 6zellik
yoktu. Fizik muayenede makrosefalik, bas boyun kontrolli yok, hipotonik ve derin tendon refleksleri artmis olarak
bulundu. Néromotor geriligi nedeni ile pek¢ok hekime basvurusu vardi. Nobete yonelik antiepileptik tedavi
baslandi. Olgularda makrosefali ve hipotoni olmasi nedeni ile metabolik testleri génderildi ve Kranial Gortintlileme
yapildi. Olgularin  Kranial Gorintilemelerinde diffiz beyaz cevher tutulumu saptanmasi (lzerine MR-
spektroskopileri istendi, artmig N-asetil aspartik asit (NAA) piki saptandl, idrar organik asit analizi génderildi, idrar
organik asit analizinde de NAA artisi bulundu.

Tartisma: Bas gevresi 6lgtimi, gocuk muayenesinin 6nemli bir pargasidir. Makrosefali tespit edildiginde iyi alinmig
bir éyki, dikkatli bir fizik muayene ve istenecek ileri nérogérintlileme yontemleri ve metabolik testler ile ayirici
tani yapilmaktadir. Makrosefaliye yol agan nadir durumlardan biri CH'dir Klinik olarak CH; makrosefali, hipotoni,
irritabilite ve buna eslik eden beslenme bozukluklari ile karakterizedir.

Sonug: Makrosefali, hipotoni ve néromotor gelisme gerili§i olan hastalarda lokodistrofik hastaliklar da
distiniimelidir. Kraniyal MR spektroskopide NAA piki CH icin dnemlidir. Metabolik testler ve genetik analiz taniy
kesinlestirmektedir.
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Pediatrik Onkoloji Hastalarinda Nutrisyonel Durumun
Degerlendirilmesi

Muzaffer Coskun, 2Betll Berrin Sevinir

'Kestel Devlet Hastanesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Onkoloji Bilim Dali, Bursa

Giris ve Amag: Cocuk onkoloji hastalarinda malnitrisyon sik karsilagilan énemli bir sorundur, tani aninda veya
kanser tedavisi sirasinda gelisebilir. Bir cocuk malnitrisyonlu hale geldikten sonra tedavisi daha zor oldugu igin,
hastalar tanidan itibaren dikkatli sekilde degerlendirilmeli ve izlenmelidir. Bu calismada, ¢ocuk onkoloji
hastalarinda tani aninda ve tedavi sirasinda beslenme durumunun antropometrik élgtimlerle degerlendirilmesi
amagcland.

Gereg ve Yontem: Calismada 1 Subat 2018-31 Temmuz 2018 tarihleri arasinda Bursa Uludag Universitesi Tip
Fakiltesi Gocuk Onkoloji Poliklinigine basvuran ve yeni tani alan 1-17 yas arasi 43 kanserli cocuk hastanin
beslenme durumu tani aninda ve 6 aylik tedavi periyodu suresince antropometrik olctlerle degerlendirildi. Tani
aninda ve 6 ay boyunca aylik olarak hastalarin vicut agirligi, boy, orta kol gevresi ve subskapular, triseps deri
kiviim kalinligi dlgiimleri yapildi. Olglimlerden viicut agiri§i z-skoru, boy z-skoru, orta kol gevresi z-skoru,
subskapular ve triseps deri kivrim kalinligi z-skorlari, boya gére agirlik ve beden kitle indeksi degerleri bulundu.
Calismaya alinan hastalarin demografik, klinik 6zellikleri ve tedavi uygulamalari kaydedildi.

Sonug: Calismaya alinan 43 hastanin 26'si erkek (%60,5), 17'si kiz (%39,5) olarak saptandi. Calismadaki
hastalarin 11'i beyin tlméri (%25,6), 7'si kemik ve diger yumusak doku sarkomu (%16,3), 6'si néroblastom
(%14), 5'i non-Hodgkin lenfoma (%11,6), 4'i Hodgkin lenfoma (%9,3), 3'li Wilms timéri (%7), 3'l hepatoblastom
(%T7) ve 1’er nazofarengeal karsinom, renal karsinom, nut karsinom, endodermal sintis tumérd (%9,3) tanilarina
sahipti. Hastalarda tani aninda ve 6. ayda antropometrik Olgiimlere gore degisen %39,5 ile %45 arasinda
malnutrisyon oranlari tespit edildi. Antropometrik Olgimler aylik olarak tani gruplarina gore incelendiginde
oOzellikle beyin timorl ve sarkom tanili olgularda nitrisyonel parametrelerde yiiksek diizeyde bozulma saptand.
Antropometrik 6lctimlerin z-skorlari tani gruplari arasinda karsilastirildi ancak istatistiksel olarak anlamli farklilik
saptanmadi. Total parenteral nitrisyon(TPN) destedi almayan grupta, TPN destegi alanlara gére beden kitle
indeksindeki azalmanin alti aylik izlem boyunca daha fazla oldugu gozlendi(p=0,04). Beyin tiimorli hastalarda
araya giren notropenik sepsis ataklari sebebiyle kemoterapi siirelerindeki gecikmenin lenfomali olgulara gore
daha fazla oldugu saptandi(p=0,03).

Tartisma: Sonug olarak pediatrik onkoloji vakalarinda malin(trisyon erken dénemde taninmali ve daha da dnemlisi
gerekli beslenme destegiyle engellenmelidir. Bu calismada cilt kalinligi olctimleri ile boy, kilo, BKi degerleri
arasinda ntrisyonel durumun degerlendirilmesi agisindan fark olmadi§i gézlendi. Ozellikle beyin timéri ve
sarkom tanili hastalarda erken donemde beslenme destegi baslanmasi énerilmektedir.
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Boru Cicegine Bagli Tek Tarafli Midriasis: Olgu Sunumu

1Erbu Yarci, 2Ali Karatas

1Dértgelik Cocuk Hastaliklari Hastanesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari, Yenidodan Yogun Bakim, Bursa
2Dértgelik Cocuk Hastaliklari Hastanesi, G6z Sagli§i Ve Hastaliklari Bursa

Girig: Bilateral ve unilateral midriyazisin birgok nedeni vardir. Bahge diizenlemelerinde yaygin olarak kullanilan
boru ¢igegi (Datura suaveolens) tropan alkaloidleri igerir.

Olgu: 7 yasinda erkek hasta annesinin fark ettigi tek tarafli midriyazis ve sol gdzde yakin gérme zorlugu nedeniyle
acil servise getirildi. Sol pupil yaklasik 8 mm olup , sol gézde pupil refleksi ve akomodasyon refleksin negatifti.
Sag pupil 3 mm olup pupil refleksi ve akomodasyon refleksi pozitif olarak saptandi. Biyomikroskopik inceleme ve
norolojik muayenesi normal idi. Aileden alinan anamnezde bahgede oynadigi 6grenildi. Gérsel olarak boru
ciceginin resmi gosterilip bahgede olup olmadigi sorgulandiginda ayni gicekten evin bahgesinde oldugu teyit
edildi. Hastadan tam kan sayimi ve biyokimya tetkikleri istendi. .Normal olarak degerlendirildi. Giinlik kontrole
cagrilarak takip edildi. Anizokori maruziyetten 48 saat sonra diizeldi.

Sonug ve Tartisma: Boru gigegine topikal olarak maruz kalma tek tarafli midriyazise yol agabilir. Bu olgu, saglikli
cocuklarda akut anizokorinin ayirici tanisinda bitkisel ajanlara maruziyetin akilda tutulmasi gerektigini ve dogru ve
ayrintili bir anamnezin gereksiz tetkik ve midahelelerin énlenmesinde biyik dneme sahiptir. Ebeveynler ve
bahce tedarikgileri icin boru ¢icegi ve benzeri bitkilerin kullandiktan sonra olasi olumsuz etkiler hakkinda
farkindalik yaratimasi agisindan énemlidir.
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Hipotonik infantta Gériilebilen Nadir Bir Sendrom: Prader-Willi

IMesut Savas, 2Hakan Ozmen, 2Rabia Tiitlincii Toker, 2Muhittin Bodur, 2Mehmet Sait Okan

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Néroloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Prader-Willi Sendromu (PWS) paternal kromozom igindeki 15g11-q13 gen ekspresyonu kaybindan
kaynaklanan ve nadir gorillen genetik bir bozukluktur. PWS hipotalamo-hipofizer yetmezlige bagl endokrin
anomaliler ve davranigsal-bilissel zorluklarla karakterizedir. PWS'de intrauterin donemde fetal hareketlerde
azalma; 2 yasin altinda zayif emme ile hipotoni, 2-6 yas arasi genel gelisimsel gerilik ve 6 yas sonrasi hiperfaji ve
obezite gérilmektedir. Bu yazida solunum sikintisi ile bagvuran ve hipotoni ile PWS saptanan 4 aylik erkek
olguya yer verilmistir

OLGU: 40 yas annenin 3. yasayan ¢ocugu olarak 38. haftada 3160 gr. dogan olgu, postnatal solunum sikintisi
gelismesi tizerine yogun bakim Unitesine yatiriimigtir.

Anne-baba arasinda akrabalik bulunmamakta; prenatal takipli annede 8-10 adet/giin sigara kullanimi disinda bir
6zellik saptanmamisti.

Neonatal dénemde gegici yenidogan takipnesi nedeniyle izlenen olguda hipotonisite ve beslenme glgligi
saptanmis; metabolik testler olagan bulunmustur.

Hastanin hafif takipneik olmasi haricinde solunum sistemine ait baskaca patoloji gorliimemistir. Batin
muayenesinde ele gelen kitle ve organomegali saptanmamistir. Makrosefalisi olan olguda, gingiva hipertrofisi,
basini tutamama ve hipotoni gdzlenmis; derin tendon refleksleri ve moro refleksi bilateral zayif alinmistir.
Testislerin bilateral olarak inmedigi tespit edilmistir.

TUm abdominal, transfontanel ultrason ve kranyal MRG bulgulari olagan bulunmustur. Skrotal ultrasonda sol
testis inguinal kanalda izlenmis; sag testis ise izlenmemistir.

FISH analizinde 15g11-13 bélgesinde delesyon saptanmis ve Prader Willi Sendromu ile uyumlu bulunmustur.
VEP ile yapilan degerlendirmede on gorsel yollarda normal ileti saptanmustir.

BAEP ile yapilan degerlendirmede ileri derecede bulbopontin ileti yavaslamasi tespit edilmistir. TARTISMABadem
g0z, dar bifrontal alin capi, mikrognati, kiiglk agiz, asagiya dogru dénmis dudaklar, zayif sesle aglama ve
beslenme gugligi olan olgunun belirgin hipotonisinin mevcut olmasi, moro refleksi zayifigi ve genital
hipoplazisinin olmasi literatiirde belirtilen PWS’nun majér tani kriterleri ile uyumludur. Bu ¢alisma, hipotonisitesi,
beslenme problemi ve dismorfik yiiz gériniimi olan infantlarda PWS tanisinin mutlaka distintimesi gerekliligini
ortaya koymaktadir.. PWS’nun sit cocugu ve erken gocukluk déneminde motor mental gelisme geriligi ve morbid
obesitenin eslik ettigi, nadir gortlen bir sendrom olmasi nedeniyle 6nleyici ve koruyucu tedavilerin planianmasi ve
uygulanmasi agisindan hastaligin erken tanisi nem kazanmaktadir. Erken tani alan bebeklerde PWS’na bagli
komplikasyonlar dnlenebilir ve yasam boyu verilen bakimin kalitesinin iyilesebilir.Genel pediatristler, PWS'na
asina hale gelirlerse erken taninin gergeklesme olasiligi daha yiksektir.
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Olgu Sunumu: Hiperimmunglobulin D Sendromu

LHuriye CETIN, Hakan AYLANG

1Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

GIRIS: Hiperimmunglobulin D Sendromu 12.kromozomun uzun kolunda mevalonat kinazi kodlayan MVK geninde
mutasyon sonucu olusan yasamin erken evrelerinde baslayan otoinflamatuvar bir hastaliktir. Ender gortlen
otozomal resesif gegisli bir hastalik olup ve bugline kadar yaklasik 200 hasta tanimlanmistir.

OLGU: 7 yas kiz hasta tekrarlayan ates , karin agrisi ve bacak agrisi sikayetleriyle dis merkezden tarafimiza FMF
ontanisiyla sevk edildi. Hasta miadinda 3000gr agirik 50cm boy ile normal spontan vajinal yolla dogmus.
Babanin kuzenlerinde FMF tanisi meveut. Va: 20 kg (10-25p) Boy:123 cm (50-75p). Muaynesinde bilateral
submandibuler 2x1 ¢cm agrisiz mobil yumusak kivamli laplari mevcuttu. Alt ekstremite distalinde birka¢ adet
dokuntu skarr diginda diger sistem muayeneleri normaldi. Hastanin 10 ayliktan itibaren baglayan 40 dereceye
kadar ulasan, 5 gin stren 2-3 ayda bir tekrarlayan ates ataklari olmus. 3 yagindan sonra ise karin agrisi, kusma
ve bacak agrisi sikayetleri eklenmis. Atesi bazi ataklarinda yavas yavas titreme ile birlikte, bazi ataklarinda ise
aniden yukselmis, karin agrisi ve kusma eslik etmis ancak ishal olmamis. Yilda bir defa yiiksek ates nedeniyle
hastane yatisi olmus, tonsillit tanisiyla yatarak ve ayaktan sik sik tedavi almis. Agrili laplari olan hastada bacak
agrilari olup sislik, kizariklik,isi artisi eslik etmemis. Cildinde makulopaptiler lezyonlari ve agizda aftdz lezyonlari
olmus. Asidan sonra ataklar tetikleniyormus. Hastanin kan tetkiklerinde Sedimentasyon 10 mm/s, CRP 0,02
mg/dl, WBC 6.700uL, IGA 156 mg/dl, IGG 1170 mg/dl, IGM 180 mg/dl sonuglandi. Abdomen USG'si dogald.
Hastanin gonderilen genetik tetkik sonucunda MVK geninde 3. exonda c.155G>A(p.Ser52Asn) heterozigot
nikleotid degisimi saptandi. Cocuk Romotolojiye konsiilte edildi. Medikal tedavi baslanmayan hastaya
tonsillektomi dnerildi. Hastanin takibinde sikayetlerinin azaldigi gorGlda.

TARTISMA: Hiperimmunglobulin D sendromu nadir gérilen bir hastalik olmasina ragmen artmis serum IgD ve
MVK mutasyonu varligiyla birlikte tipik klinik gérintm tani koydurmaktadir. Ates ataklarinin 3-6 giin surmesi
,yasamin birinci yilindan baglayip siklik ve siddetin yagla azalmasi ayirici tanida yardimci bulgulardir.
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Kardiyak Rabdomiyom: Yenidogan Doneminde Tani Alan
Tuberoskleroz Kompleksi Olgusu

1Berna Ozcan, 2Fatma Kocael, 2Cansu Turan, 2Nilgiin Koksal

1Uludag Qninersitesi Tip Fakiiltesi ,Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali ,Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dall,
Bursa

GIRIS: Konjenital kalp timérleri oldukga nadir olup en sik gorileni rabdomyomdur. Postnatal higbir sikayet
olmayacag gibi, Ufiirim, aritmi ve kalp yetmezIigi gibi bulgular da olabilir.Yenidogan déneminde tiiberoskleroz
tanisi alan bu olgu nadir gorilmesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU: 25 yasinda anneden G2 P2 Y2 olarak 38 +1 haftalik gebeliginden C/S ile 2200 gram Apgar 9 -10 olarak
hastanemizde dogurtuldu, dogum sonrasi fetal rabdomyom stiphesi nedeniyle yenidogan yogun bakim tnitesine
yatirildi. Ozgegmisinde annenin diizenli takipte oldugu ve Bursa Sehir hastanesindeki takiplerinde 36.haftada
fetal kalpte ventrikul iginde yerlesimli noduler goriinimde ekojen solid lezyonlar mevcut olmasi tizerine tarafimiza
yonlendirilmis.Tarafimizca yapilan Fetal EKO da her iki ventrikiilde kalpte multipl rabdomyom saptandi. Fizik
muayenesinde her iki bacakta ve bel bdlgesinde hipopigmente lezyonlari ,g6glste sternum bodlgesinde
hemanjiomu mevcuttu. Diger sistem muayenelerinde 6zellik yoktu. Laboratuvar bulgularinda tam kan sayimi, kan
elektrolitleri, normal sinirlardaydi.Batin ultrasonografisinde, karaciger ve bobrek batinda sol bobrekte hiperkojen
ortasi hipoekoik lezyon (anjiyomiyolipom )mevcuttu. EKO'da: Sol ventrikil icerisinde 5-6 adet 6-7 mm gapinda
,5ag ventrikil igerisinde 1-1,5 cm gapinda 3 adet rabdomiyomla uyumlu gértiniim izlendi. Kranial MR da her iki
serebral hemisferde kortikal ve ependimal tuberler gorildi.Abdomen MR da her iki bébrekte ¢ok sayida kistik
lezyon tepit edildi. Hastanin EEG'si cekildi, sol hemisifer frontotemporal bélgede organizasyon bozuklugu
saptandi. Multiple rabdomyomla ve kranial MR’da subepandimal tliberleri ile olasi tliberoskleroz agisindan takibe
alindi. Hasta suan 2 ay 15 glnluk ndrolojik gelisimi normal olup giinde 3-4 kez gdzlerde yukari bakma, viicutta
kasiima seklinde 3-4 sn siiren nobetleri olmasi lzerine tedavisine dnce fenobarbital ardindan klonazepam
tedavisi eklendi.

TARTISMA: Tiberoskleroz otozomal dominant gegisli beyin, deri basta olmak Uzere bébrek, goz, kemik ve kalbi
etkileyen norokutanoz bir hastaliktir .Cogu zaman kardiyak kitlelerden tiiberoskleroz tanisina gidilmektedir.leriki
yaslarda en sik bulgusu myoklonik tarzda konvulziyon ve mental geriliktir . Sorumlu tutulan iki timor stipresor gen
vardir.Kalp timérleri yenidogan déneminde oldukga nadirdir.En sik gérilen kalp timori rabdomyomdur . Kalp
rabdomyomlari genellikle tiberoskleroz ile iligkilidir. Antenatal ileri diizey ultrasonografi ve fetal ekokardiyografinin
rutin gebelik takibine girmeye baslamasiyla prenatal rabdomyom tanilari artmistir.

SONUGC: Fetal hayatta saptanan rabdomyomlarin tliberosklerozun erken bir bulgusu olabilecegi akla gelmeli ve
tlberosklerozun diger kriterleri arastiriimalidir.Her zaman aile dykisu olmayacagl spontan mutasyonlarin sik
olabilecegi de unutulmamalidir.
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Kedi Miyavlama Sendromu

1Giinel Abdulaliveva, 2Hakan Ozmen , 3Lamiya Aliyeva, 2Rabia Tiitiincti Toker, 2Muhittin
Bodur, 2Mehmet Sait Okan

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Néroloji
Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Genetik Anabilim Dall, Bursa

GIRIS-AMAC: Kedi miyavlama sendromu 5.kromozomun 5.kolunun parsiyel delesyonu sonucunda olusur.1 Bu
olgu sunumunun amaci hastalarin tanisini zamaninda koyarak olasi komplikasyonlarinin 6nlenmesi, hastalarin
hayat kalitesinin arttiriimasidir.

OLGU: Ug yasinda kiz olgu, Gocuk Néroloji Poliklinigine néromotor gelisim geriligi etyolojisi arastirimak iizere
kabul edildi. Olgunun 6zgegmisinden 32 yasindaki annenin 2. gebeliginden, 34 haftalik olarak prematir eylem
nedeni acil C/S ile 2250 gr dogurtuldugu, solunum sikintisi nedeni ile hastanede Yenidogan Yogunbakima tedavi
aldigr ogrenildi. 6,5 aylik basini tuttugu, 15 aylikken desteksiz oturmaya basladigi, 27 aylikken ylrimeye
bagladigi 6grenildi. Iki yagindan beri Cocuk Ruh Sagligi ve Hastaliklari tarafindan hiperaktivite nedeniyle izlendigi
ve risperidon kullandi§i 6drenildi. Hasta dizenli fizik egzersiz programina alindi. Genetik analiz sonucu ile
hastaya Kedi miyavlama sendromu tanisi kondu. Soygeg¢misinden; aralarinda akrabalik olmayan saglikli anne
babanin 2. ¢ocugu oldugu, 16 yasinda saglikli kiz kardesinin oldugu &égrenildi. Fizik Muayene: Vicut Agirligi:
19,5kg (91,31p) Boy: 107 cm (82,12p) Bas Cevresi: 49,5cm (33p) Genel durumu iyi, biling agik, sendromik yliz
gorintmu (hipertelorizm, strabismus, kulak kepgeligi) mevcut. Stereotipik hareketleri mevcut. Bagimsiz mobilize
olabiliyor YUrlyls ataksisi mevcut, iki- ¢ kelimelik cimleler kurabiliyor, ancak mentalitesi yasitiarina gére geri
izlenimi veriyor. Géz dibinde sagda optik disk hipoplazisi mevcut.Laboratuar ve Gorintileme: BERA: beyin sapi
isitsel yollarda bilateral periferik ileti yavaslamasi raporlandi. Genetik Analiz: periferik kandan kisa sureli hiicre
kdltlrd sonrasi ile yapilan kromozom analizinde 5.kromozomun p15.1 bandindan terminal bélgeye kadar
delesyon oldugu tespit edilmistir.

TARTISMA-SONUC: Dismorfik yuz gortinumlu, gelisim geriligi, konjenital kalp hastaliklari olan gocuklarda
laringomalazif/inspiratuar stridor gérldugi halde cri-du-cat sendromu ayirici tanida diistndilebilir.

KAYNAKLAR:

1.Yurdakék M Yurdakok Pediatri Glines Tip kitap evleri Ankara 2017 Hacettepe Universitesi Cocuk Saghg
Enstitlisti Midtirti Tip Fakiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklar

2. Koseoglu Seggin C, Ozdede M, Gulsahi A. Kromozomal Sendromlar (Down, Cri du Chat, Turner, Frajil X).
Oztung H, editdr. Oral ve Maksillofasiyal Bolgeyi Etkileyen Sendromlar. 1. Baski. Ankara: Ttrkiye Klinikleri; 2018.
p.36-42.

3. P Cerruti Mainardi, C Perfumo, A Cali, G Coucourde, G Pastore, S Cavani, F Zara, J Overhauser, M Pierluigi,
F Dagna Bricarelli Clinical and molecular characterisation of 80 patients with 5p deletion: genotype-phenotype
correlation. Med Genet 2001;38:151-158

4. https://criduchatturkiye.com/cdc-nedir/

5. Kenneth Lyons, MD Elsevier Saunders California Professor of Pediatrics Chief, Division of Dysmorphology
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Unutmadim Aklimda: Tularemi

2Eda Gl Ozcan, 1Taylan Celik

1Canakkale On Sekiz Mart Qniversitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Gocuk Enfeksiyon Bilim Dali
2Canakkale On Sekiz Mart Universitesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

GIRIS: Tularemi, Francisella tularensis'in neden oldugu zoonotik bir infeksiyon hastalijidir. Canakkale'nin Gan
ilcesinde yasayan ve tarafimiza 2019 yilinda 1 ay arayla bagvuran 2 farkli olgu ile tularemiyi tartismak istedik.

OLGU 1: 17 yas erkek hasta, 1 ay 6nce sag servikal bdlgede 4x2 cm boyutunda agrili lenfadenopati saptanmis.
Dis merkezde baslanan amoksisilin-klavunik asit ve sonrasinda tularemi én tanisiyla gentamisin antibiyoterapisi
sonras! lenfadenopati boyutunda gerileme olmamasi Uzerine tarafimiza bagvurdu. Hastanin bu dénemde ates
yuksekligi, kilo kaybi ve gece terlemesi olmamis. Fizik muayenesinde sag SCM 6nlinde 3x4 cm LAP disinda ek
patoloji saptanmadi. Olgunun labaratuvar tetkiklerinde ézellik yoktu. Tularemi IgM 1/320 pozitif saptanan hastaya
glanduler tularemi tanisi ile ciprofloksasin baslandi. Tedavinin 13. gliniinde abse formasyonu gelismesi nedeniyle
drene edildi, abse Kkilltiirlinde bakteri iremesi olmadi. Ciprofloksasin tedavisi sirasinda saj SCM 6niinde abse
formasyou tekrar gelisen hastanin lenf nodu eksize edildi. Hastanin tedavisine ciprofloksasin kesilip doksisiklin ile
devam edildi, tedavinin 14 giin verilmesi planlandi. Patoloji sonucunda grantlamatéz nekrotik lenfadenit saptandi.
Eksizyon ve doksisiklin tedavisi sonrasinda hastanin sikayetleri geriledi.

OLGU 2: 10 yas erkek hasta, 5 gun siren ates, eslik eden bogaz agrisi, bas agrisi ve eklem agrisi nedeniyle dis
merkeze bagvurmus. Hastaya akut tonsillofarenjit tanisiyla amoksisilin-klavulonik asit tedavisi baslanmis,
sikayetlerinin devam etmesi nedeniyle intramuskuler seftiriakson verilmis. Tarafimiza bagvurdugunda bogaz
agrisi, yutkunmada gugliik sikayeti olan hastanin atesi gerilemisti. Fizik muayenesinde orafarenks hiperemik,
tonsiller hipertrofik, diger sistem muayeneleri dogaldi. Olgunun labaratuvar tetkiklerinde 6zellik yoktu. Bogaz
kultirinde Ureme saptanmadi. Tularemi IgM 1/160 pozitif saptanan hastaya orafarengeal tularemi tanisi ile
doksisiklin tedavisi baslandi, 14 giine tamamlandi. Tedavi sonrasinda hastanin sikayetleri geriledi.

TARTISMA: Betalaktam tedaviye yanit vermeyen tonsillofarenjit veya lenfadenopatisi olan hastalarla
karsilasildiginda, tularemi icin endemik bélgede yasama veya seyahat dykisi alinmali ve tularemiden stphe
edildigi takdirde numuneler alinmali ve hizli bir sekilde tedavi baslanmalidir.
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TEKRARLAYAN TONSILLIT ILE BASVURAN BIR HIV OLGUSU

IMeltem Turan, !Meltem Eryilmaz, 2Edanur Yesil, 2Solmaz Celebi, 2Cansu Turan, 2Beyhan
Bulbul, 2Mustafa Hacimustafaoglu

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

Girig:Tonsillit olgulari gocuk polikliniklerine en sik bagvurulardan birisidir. Her ne kadar bakteriyel etkenler
tonsillitte sik karsilagilan etken olarak disuntlse de viral etkenler etyolojide yiksek gogunlugu olusturmaktadir.
Tonsillitte viral etkenlere bakildiginda HIV %1’den daha distk oranda etken olarak goriilmektedir. Bu sunuda sik
gegcirilen tonsillit ve servikal lenfadenopati ile bagvuran 17 yasinda erkek olguda HIV pozitifligi saptanmasina
dikkat ¢ekilmesi amaglanmistir.

Olgu:Sik tonsillit gecirme 6ykusu olan 17 yasinda erkek hasta boyun bdlgesinde sislik palpe edilmesi (izerine
kulak burun bogaz polikliniginden tarafimiza yonlendirildi. Hasta 4 yildir senede 3-4 kez tonsillit gecirmektedir.
Fizik muayenesinde sol posterior servikal bélgede 0,5x0,5 cm mobil lenfadenopati disinda bagka Ozellik
saptanmadi. Ozgegmisinde 2 yil dncesinde disinde abse gelismesi nedeniyle dis tedavisi olma Gykisu ve 4 yil
oncesinde gegici dovme yaptirma hikayesi mevcuttu. Hastanin yapilan tetkiklerinde IgG: 1700 (N:639-1,349
mg/dl), CD4: %14 ve CD8: %54 (CD4/CD8<1) saptanmasi, CD4 lenfopeni ve hipergamaglobulinemisi olmasi
Uzerine gonderilen anti-HIV testi pozitif saptandi. Bunun Uzerine gonderilen HIV RNA sonucu ise 147,364
kopya/ml olarak sonuclandi. Bulas sekli sorgulandiginda anamnezinde kan transflizyonu olmadigi ve cinsel aktif
olmadi§i 6grenildi. Iki sene oncesinde dis operasyonu gegirdigi ancak kan transfiizyonu almadigi 6grenildi.
Hastaya antiretroviral tedavi (elvitegravir, kobisistat, emtrisitabin, tenofovir kombinasyonu) baslandi. Kontrol viral
yuki 3 ay sonra 82 kopya/ml saptanan tedavi sonrasi tekrar tonsilit gegirmeyen olgu gocuk enfeksiyon poliklinigi
tarafindan takibe alindi.

Sonug:Tonsillit gocukluk gaginda sik karsilasilan gocuk polikliniklerine de sik bagvuru sebeplerinden birisidir. HIV
ile infekte bireylerin %25-75'inde, virisin alinmasini izleyen 1-6 hafta icerisinde ortaya ¢ikan nonspesifik
belirtilerin hakim olmasi sebebiyle genellikle HIV infeksiyonundan bagimsiz oldugu dusintlen bir Klinik tablo
ortaya ¢ikmaktadir. Akut retroviral sendrom olarak adlandirilan bu dénemde; ates, noneksudatif tonsillofareni,
lenfadenopati bulgulari, artralji, miyalji ve letarji gibi sistemik semptomlar mevcuttur. Akut retroviral sendromun
insidansi net olarak bilinmemekle birlikte, HIV ile infekte bireylerin yarisinda veya Ugte ikisinde bu donem
bulgularina rastlamak mumkindur. Adolesan bu olgumuzda da tekrarlayan tonsillit ile bagvuran olgularda HIV
enfeksiyonunun da akilda bulundurulmasi gerektigi vurgulanmigtir.

Kaynaklar: HIV-AIDS Istatistik. T.C. Saglik Bakanligi Halk Saghgi Genel Miidiirligti Bulasici Hastaliklar Dairesi
Baskanligi. https://hsgm.saglik.gov.tr/. Erisim Tarihi: 03.02.2020.Sitgi M, Somer A. "Cocuklarda HIV
Enfeksiyonu." Cocuk Dergisi 16.2 (2016): 53-59.

Anahtar kelimeler: HIV , tonsillit, cocuk
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PRE B ALL TANISI ILE TAKIPLI BIR HASTADA GELISEN
LEGIONELLA PNOMONIiSI SONRASI ECMO TEDAVIS|
BASARISI: OLGU SUNUMU

1Aytiil Temuroglu, 2Gllcan Yavuz, Melike Sezgin Evim, 1Adalet Meral Giines

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Hematoloji Bilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

GIRIS: ECMO (extracorporeal membrane oxygenation) belirli bir siire icin, kalp ve akciger fonksiyonlarini
desteklemek amaciyla yapilan viicut digi dolasim velveya solunum destegidir. ilk olarak 1950’lerde
kardiyopulmoner bypass i¢in gelistiriimis cihaz daha sonra yillar i¢erisinde ileri boyutlara taginmistir. Burada pre b
ALL tanisi ile takip edilen protokol 1 tedavisi esnasinda legionella pnémonisi olan ve pnémoniye sekonder gelisen
kalp yetmezIigi klinigi gelisen hastanin ECMO tedavisi sonrasi klinik seyri ile ilgili bir olgu sunulmustur.

OLGU: 3 yas 10 aylik kiz olgu viicudunda morluk sikayeti ile yapilan kan sayimiinda l6kosit:2960 hemoglobin:5,8
platelet:30,000'di. Periferik yaymasinda;% 3 comak,% 27 parcali,% 36 lenfosit,% 15 monosit,% 13 atipik,%2
metamyelosit,% 2 myelosit gorlldi. Yapilan kemik iliginde % 80 L1 morfolojisinde blast mevcuttu. Akim sitometri
sonucunda:Pre B ALL markerlari pozitifti.Hastaya pre B ALL tanisi konularak kemoterapisi baslandi. 15. giin
kemik iligi remisyondaydi.Tedavinin 28.glinlinde ates yuksekligi ve takipnesinin gelismesi nedeniyle
degerlendirilen akciger grafisinde sag akciger orta zonda lober pnémoni saptandi. Antibiyoterapisi baglandi.
Takibinde solunum sikintisi ve oksijen ihtiyaci olan hastaya cekilen bilgisayarli tomografide pnémoninin ilerledigi
gozlendi. Tedavisi degistirilerek genis spektrumlu antibiyoterapiye gegildi. Ayni giin iginde hizla genel durumunda
kétlilesme olan hastada pnémoniye sekonder kalp yetmezIigi gelisti. Bilateral akciger parankim infiltrasyonu ve
akciger 6demi saptanan hasta yogun bakim izleminde entlibe edildi, destek tedavileri baglandi.Hastanin trakeal
aspirasyon 6rneginden kiltir ve solunum pcr érnegdi gonderildi. Hasta kardiyovaskiler cerrahi ile dederlendirilerek
ameliyathane kosullarinda ECMO cihazina baglandi. Hastanin kan gazi , ACT (active clothing time), NIRS(near
infrared spektroskopi ) trombosit ve hemoglobin degerleri yakin takip edildi. Gerektiginde transflizyonlari yapildi.
Heparinizasyonuna dikkat edildi. Hafif kanamalar diginda komplikasyon yasanmadi. Degerlendirilen solunum pcr
tetkikinde Legionella Pnémoniae saptanan hastanin antibiyoterapisi tekrar diizenlendi. izleminde genel durumu
daha iyi olan ve kan gazinda belirgin dizelme saptanan, akciger parankiminde havalanma artisi olan hasta
tedavinin 10. gininde ECMO'dan ayrildi. 14. giiniinde ekstlbe edildi, ekstubasyondan 3 giin sonra oda
havasinda izlenen hasta klinige devredildi.

SONUC VE TARTISMA: Extracorporeal life support organization (ELSO) 2019 verilerine gére yenidoganlarda
ECMO destegi ile survival %73'lere pediatrik hastalarda ise %59lara ulasmistir. Gelecekte gok daha gelismis
cihazlarla survival oraninin artmasi beklenmektedir. Sonug olarak glinimizde ECMO, direngli septik soktaki
secilmis hasta grubunda ve tecrubeli ellerde Umit vaad eden bir tedavi yontemi olarak gérulmektedir.
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KAUDAL REGRESYON SENDROMU

1Begiim Ozqiirbiiz, tHakan Ozmen, 1Rabia Tiitlincii Toker, IMuhittin Bodur, !Mehmet Sait Okan

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,Bursa

Girig: intrauterin dénemde KRS(kaudal regresyon sendromu) kaudal kanaldan koken alan kaudal vertebra, néral
tlip, Urogenital-sindirim sistemleri ve alt ekstremitelerin gelisimsel bir anomalisidir. Kaudal regresyon olgularinin
cogu sporadik veya gestasyonel diyabet ile iliskilidir. Biz fibula yoklugu,bilateral alt ekstremite
kontraktirti,paraplejik,umblikal herni,lumbosakral vertebra ve sakrum yoklugu ile karakterize bir olguyu
tanimladik.

Olgu: 41 yas diabetes mellituslu anneden (gravida 6,parite6,abortus 0) 6. gebeliginden 39 haftalik iken 2710gr c/s
olarak dogdu. Annenin gebeligi takipliydi. Anne ve baba akraba degildi. Aile 6ykustinde annede diabetes mellitus
mevcuttu. 1k bes gocudu saglikliydi. Anne gebeliginde insilin kullanmisti. Olgu gocuk néroloji poliklinigine
basvurmustu. 4aylik erkek hastanin fizik muayenesinde 2tane sad bas parmak , bilateral alt ekstremite
kontraktlrd, disuk kulak, torakal ve sakral gamze, umblikal herni, sol inmemis testis, sol bas parmakta sinesi ve
bilateral moro refleksi varliyi mevcuttu. Hastanin karyotipi 46,XY olarak tespit edildi. Radyolojik incelemede |,
torakal orta alt diizeyden itibaren alt torakal lomber ve lomber vertebralar izlenmemektedir.(agenezi) Batin
ultrasonografiside normal saptandi. Olgu etyoloji agisindan arastirildi. Galaktozemi ve biyotidinaz aktivitesi,
G6PDH testi,idrarda redilktan madde, tirozinemi ve kistik fibrozis agisindan normal sonuglandi. Goz
muayenesinde katarakt, embriyotakson ve mikroftalmi yoktu. Olgudan génderilen Torch tetkiklerinde anti-Toxo
19G, anti-Cmv 1gG, Ebv Vca 19G pozitifligi saptandi. Paraplejik olan olgudan SMA, konjenital miyotoni ve
konjenital muskuler distrofi genetik testleri génderildi. Olgunun bakilan periferik yaymasinda atipik hiicre yoktu.
Olgudan fanconi aplastik anemisi agisindan DEB testi ve hemoglobin elektroforezi génderildi. Kronik
granilomat6z hastalik agisindan nbt génderildi. Yapilan transtorasik ekokardiyografisinde kigtik sekundum ASD,
hafif IAS anevrizmasi mevcuttu. Nérolojik acidan da olguya vep,bera,denver testi yapildi. Vep testi normal iken
bera testinde iimli bilateral periferik ileti yavaslamasi mevcuttu.

Sonug ve tartisma: Etiyoloji ve patojenik mekanizmasi aydinlatilamamakla beraber maternal diabet, genetik
yatkinlik ve vaskiiler hipoperfiizyon neden olarak dustniimektedir. Olgumuzda ise fibula yoklugu,bilateral alt
ekstremite kontraktirl,paraplejik,umblikal herni,torakal ve sakral gamze,lumbosakral vertebra ve sakrum yoklugu
mevcuttu.Mevcut bulgular ile olgu KRS olarak degerlendirildi. Prenatal tani, ultrasonografi ile 20. gebelik
haftasinda vertebral agenezi nedeniyle spinada ani kesilme ve alt ekstremitelerin kurbaga bacagina benzer
pozisyon gérintiisi ile mimkandr.
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Klinigimizdeki Ulseratif Kolit Hastalarinin izlem Sonuglari

IEnes Turan, Taner Ozgiir, XK. Nil Kaptan, 1Tanju B. Ozkan

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Gastroenterolojisi BD

GIRIS VE AMAG: Ulseratif Kolit hastaligi (UK) rutin takibinde remisyon ve alevienmelerle seyreden kronik bir
hastaliktir. Etyolojisi net degildir. Ancak hastalik immn aracili olup, gen mutasyonlarinin olusturdugu genetik
yatkinlik ve bu yatkinlik ile beraber gevresel faktdrlerin tetikledigi inflamatuar olaylar sonucu ortaya ¢ikmaktadir.
Ulseratif kolitte (UK) tipik olarak kanli ishal, gece diskilamasi ve karin agrisi gibi belirtiler 6n plandadir. Belirtiler
her yasta ortaya cikabilir; fakat hastalik baslangici en sik geg ergenlik-erken erigkinlik doneminde gériilmektedir.
Tedavide enteral nutrisyon, aminosalisilatlar, kortikosteroidler ve imminmodulatorlerden, bazen de biyolojik
ajanlardan faydalanimaktadir. Bu calismanin amaci klinigimizde Ulseratif Kolit tanis ile takip edilen hastalarin
izlem sonuglarini degerlendirmektir.

GEREC VE YONTEM: Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Gastroenteroloji béliimiinde, 2012 - 2020 yillari
arasinda Ulseratif Kolit hastaligi tanisi ile takip edilen olgularin basvuru sikayetleri, fizik muayene bulgulari,
laboratuvar, gortintlileme verileri, tedavileri ve varsa gegirdigi operasyonlar retrospektif olarak degerlendirildi.

SONUGCLAR: Ulseratif Kolit tanil 40 hastanin yas ortalamasi 15,17 + 2,91 yil ve hastalarin 13' (%32,5) kiz, 27’si
(67,5) erkekti. En sik bagvuru sikayeti kanl digkilamaydi (n:36, %90). Tedavide hastalarin 1'i hari¢ digerleri
mesalazin almis olup, 14'li (%35) steroid, 11'i (%27,5) azatiopurin, 3 (%7,5) olgunun biyolojik ajan aldigi gértldu.
Takip edilen hastalardan 1 tanesine, verilen medikal tedavilere yanit vermemesi nedeniyle total kolektomi
uygulandi. Hastalarin 9 tanesinde ekstraintestinal bulgular mevcuttu. Yapiimig olan labaratuar tetkiklerinden
kalprotektin ile sedimentasyon (esr) arasinda anlamli korelasyon saptandi (r=0,43, p=0,005). Tani aninda PUCAI
skorlari yliksek hesaplanmis olan hastalarda yillik atak sikli§inin daha fazla oldugu saptandi (p=0,005)

TARTISMA: Mevcut tani olanaklarinin artmasi ve cevresel faktorlerin degismesiyle birlikte Ulseratif Kolit
hastaliginin ginimizde gorulme sikhigi giderek artmaktadir. Tedavisi zahmetli ve uzun olan bu hastalikta
cocukluk caginda ézellikle nutrisyonel durum, blyime ve gelismenin iyi takip edilmesi; bununla birlikte hastalik
ataklarinin engellenmesi ve gelisebilecek komplikasyonlarin iyi yonetilmesi de ana hedeflerdendir.
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AKUT KARACIGER YETMEZLIGI ILE BASVURAN GOLYAK
HASTALIGI VE OTOIMMUN HEPATIT BIRLIKTELIGI

1K.Nil Kaptan, ‘Taner Ozgiir, Enes Turan, Tanju B. Ozkan

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Gastroenterolojisi BD

GIRIS: Colyak hastaligi genetik olarak yatkin kisilerde glutene maruziyet sonrasi aktiflesen kronik immun bir
hastaliktir. Otoimmun hepatit ise karaciger antijenlerine karsi immun toleransin kayboldugu genetik, immunolojik
ve cevresel faktorlerin etkili oldugu diisiintilen kronik inflamatuar bir hastaliktir. Iki hastalik nadiren bir arada
gorulebilir ve ciddi karaciger hasarina yol acabilir.

OLGU: Daha 6nceden bilinen sistemik hastalik dykisU olmayan 8 yas kiz hasta akut karaciger yetmezIigi tanisi
ile tarafimiza yonlendirildi. Bagvurudan 10 glin 6nce karin agrisi nedeniyle tek doz parasetamol kullanim éykisi
vardi. Hastanin ilerleyen ensefalopati tablosu ve karaciger fonksiyon testlerinde progresif bozulmasi mevcuttu.
Fizik muayenesinde; konfiize, huzursuz, ajite ve soluk gdrinimde idi, pupil refleksinde bilateral zayiflama, derin
tendon reflekslerinde bilateral artis saptandi. Hasta Evre 2 hepatik ensefalopati kabul edildi. Karin muayenesinde
hafif batin distansiyonu saptanirken karaciger ve dalak nonpalpable, traube agikti. Diger sistem muayeneleri
dogaldi. Rutin laboratuvar tetkiklerinde Hb: 9,6 gr/L, beyaz kan hicreleri ve trombosit sayisi normal sinirda idi ,
Eritrosit sedimantasyonu 2 mm/saat, total serum bilirubini: 8,7 mg/dL, direkt bilirubin: 6,2 mg/dL, ALT: 540 UIL,
AST: 616 UL, GGT: 185 U/L, albiimin: 2,4 gr/L, INR: 6,1 , Amonyak: 234 pg/dL idi. Yogun bakim takibinde
hastaya sodyum benzoat , N-asetil sistein, K vitamini, laktuloz tedavisi baslandi. Ensefalopati tablosu ilerleyen ve
INR degeri yilksek olan hasta icin acil organ ¢agrisi yapildi; bekleme siirecinde 4 kez plazmaferez uygulandi.
Takibinde ensefalopati tablosu gerileyen, karaciger fonksiyon testleri diizelmeye baslayan hastanin karaciger
nakil plani iptal edildi. leri tetkiklerinde serum IgG 21 griL, ANA (+), anti- doku transglutaminaz IgA: 328 U/ml , ,
IgA: 2,3 gr/L, HLA DR3-DQ2 (+) idi. Abdominal Ultrasonografisinde parankim ekojenitesinin heterojen artisi ve
batin iginde 3 c¢m serbest sivi vardi. Kraniyal BT: normaldi. Karaciger dokusunun histopatolojik incelemesi
otoimmiin hepatit ile uyumluydu. Hastaya gélyak hastaligi ve otoimmun hepatit tanilari konularak Prednisolon (1
mg/kg/guin), azatiyopurin (1mg/kg/giin) ve glutensiz diyet baslandi. Sikayetleri tamamen gerileyen hastanin
takibine devam edilmektedir.

SONUG VE TARTISMA: OiH hastalarina ¢élyak taramasi yapilmasi gerektidi gibi, colyak hastalarinin serum
aminotransferazlari da dizenli araliklarla kontrol edilmelidir. Serum aminotransferazlari normal Ust sinirin 5
katindan fazla yikselmis vakalar otoimmun ve genetik yatkinlik agisindan ileri tetkik edilmeli, tetikleyici bir faktor
varliginda fulminan karaciger yetmezIigi tablosu gelisebilecegi unutulmamalidir.
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SIKLIK KUSMA SENDROMLU BIR OLGU

1Tanju Meteris, 2K. Nil Kaptan, 2Enes Turan, 2Taner Ozgir, 2Tanju B. Ozkan

1Bursa Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sadl Ve Hastaliklar AD
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Gastroenterolojisi BD

Giris : Kusma, mide igeriginin zorlu bir sekilden disari atilmasi durumudur. Siklik kusma sendromu (SKS): Roma
IV éIgltlerine gore; 6 ay icerisinde 2 veya daha fazla sayida, saatlerce veya glnlerce siiren yogun bulanti ve
tekrarlayan kusma ataklarinin varligi, ataklarin birbirine benzer 6zellikte olmasi, sagligin normale déndugu
haftalar veya aylarca stiren ataklar arasi dénemlerin varligi, tibbi dederlendirmeler sonucu bu belirtilere yol
acacak altta yatan bir nedenin bulunamamasi olarak tanimlanmaktadir. Cocuklarda yaklasik %2 sikliginda
bildirilmektedir.

Olgu: On (¢ yasinda erkek hasta 4 yasindan bu yana kusma, karin agrisi, beslenememe sikayetiyle bagvurdu.
Oncelerde 6 ayda 1-2 defa olan yaklagik 24 saat siren, sik sik olan kusma yakinmalari 1-2 giinde azalip
geciyorken son 1 yildir ortalama ayda bir defa olan karin agrisi ile baslayip 1-2 saat sonra arka arkaya kusmaya
ve sonrasinda tamamen normal yasantisini surdirdugind belirtiliyor. Bu yakinmalarla gocuk gastroenteroloji
klinigine yatirilarak tetkik edilmis. Fizik muayenesinde vital bulgulari stabildi. Halsizlik diginda norolojik sistem
muayenesinde; ense sertligi ve meningeal iritasyon bulgulari yoktu. Patolojik refleksleri olmayan hastanin kranial
sinir muayenesi ve diger sistem muayeneleri de dogaldi. Laboratuar tetkiklerinde; beyaz kire 11420/mm?,
hemoglobin 16gr/dl, Htc %46, trombosit 491.000/mm3, CRP 2mg/dl , sodyum 135 mmol/L, potasyum 3,39
mmol/L, klor 96 mmol/L , AST 14 , ALT 9 diger biokimyasal parametreler ve idrar tetkiki normal sinirlardaydi.
Hastaya yapilan gastroskopi, kolonoskopi, batin usg ve kranial MR'da patoloji saptanmadi. Gastrointestinal
sistem biopsi drneklerinde patoloji saptanmadi. Metabolik hastaliklar yéniinden tarandi ve patoloji saptanmadi.
Kusma etyolojisi igin yapilan biitin tetkiklerinde ve fizik muayene bulgularinda herhangi bir patoloji saptanmayan
hastaya siklik kusma sendromu disundlerek uygun intravendz sivi , ondansetron baslandi. Hastamizin tedavi
sonrasinda hizla diizeldigi goraldu.

Sonug ve Tartisma : Siklik kusma sendromunun gurCltili bir klinik ile baslayip dogru miidahale sonucu tamamen
normal bir yagamla devam eden bir hastalik olmasindan dolay! tekrarlayan kusma ataklari olan hastalarda siklik
kusma sendromunun dusUntlmesi 6nemlidir. Hizla ayirici tanisinin yapiimasi ayrica gok sik doktora bagvuran ve
cesitli ilaclar kullananlarda gereksiz ila¢ kullanimini ve tedavi maliyetini dustrecegini distinmekteyiz. Hastaligin,
hastanin yasam kalitesini onemli dlglide distrdigi g6z 6nlne alindiginda taninin 6nemi daha da ortaya
¢ikmaktadir.
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influenza'll Hastalarin Tiir Yas Ve Aylara Gore Degerlendiriimesi

1Gulce Akgun, Canan Kandan, 1Yahya Bahadir

10zel Pedmer Tip Merkezi, Bursa

Amag: influenza A ve B virtisleri yiiksek morbidite ve moralite ile sonuglanabilen solunum yolunun 6énemli
enfeksiyonlarindan sorumlu etkenlerdir. Her yil diinyada ¢ocuklarin yaklasik %20’sinde semptomatik influenza A
ve B enfeksiyonlari gelismektedir. Bu galismada cocuk polikliniginde gézlem ve tedavileri yapilan influenza A ve B
virislerine bagli solunum yolu enfeksiyonlarinin yas, tir ve ay bazinda dagilislarinin degerlendiriimesi amaglandi.

Gereg ve Yontemler: 01.10.2019-31.01.2020 tarihleri arasinda kurumumuz gocuk poliklinigine sikayetleri ve fizik
muayeneleri sonucu influenza bulgular ile bagvuran hastalara nazal suriintli érneginde immunokromatografik
yontemle A ya da B antijenleri pozitif ¢ikan hastalar ¢alismaya alind.

Bulgular: Tip merkezimize 01.10.2019-31.01.2020 tarihleri arasinda influenza bulgulari ile 630 hasta bagvurmus
olup 396 hastada influenza antijeni tespit edilmistir. Bu influenza’li hastalarin tiiriine gére dagiiminda 320’sinde
A, 76'sinda B virlsU tespit edilmistir. Vakalarin aylara gore dagiiminda Ekim ve Kasim aylarinda vaka
saptanmamig; Aralik ayinda 49 hastadan 12’si infuenza A, 1'i influenza B; Ocak ayinda 564 hastadan 308'i
influeza A, 75'i ise influenza B olarak tespit edilmistir. Hastalarin 0-24 ay arasinda 61 influenza A , 9'u influenza
B; 2-5 yas arasinda 163" influenza A, 32'si influenza B; 5 yasindan biyiik gocuklarin 96'sinda influenza A,
35'inde influenza B tespit edilmis ve antiviral tedavi (oseltamivir) , analjezik ve antipiretikler baslanmigtir. Bu
vakalarin 49'u gozlem altina alinmig antiviral tedaviye ek intravendz sivi tedavisi, analjezik ve antipiretikler
uygulanmistir.

INFLUENZA'NIN YAS VE AYLARA GORE DAGILIMI
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Sonuglar: influenza’nin Ocak ayinda vakalarin en st seviyeye ulagtigi belirlenmistir. influenza B, 2 yasindan
biyuk ¢ocuklarda daha fazla gorimustir. Ailelere ortam hijyeni, ellerin yikanmasi, odanin havalandiriimasi ve
(mumkiinse) maske kullanimi anlatiimasi ile diger bireylere bulasma durumu en aza indirgenmistir.
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Yardimei Ureme Teknikleri Ve Cocukluk Cagi Kanserleri

1Gokalp Rustem Aksoy, *Mehtap Ertekin, tAytiil Temuroglu, 2Sabiha Isik, Betul Sevinir

1Bursa Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Onkolojisi BD
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD

Giris: Infertilite tedavisinde yardimci Gireme teknikleri bitiin diinyada giderek daha fazla uygulanmaktadir. in vitro
fertilizasyon (IVF) ve diger yardimer iireme yontemleri (YUT) ile dogan bebeklerde yarik damak, anorektal
anomaliler, 6sefagus atrezisi gibi bazi konjenital malformasyonlarin arttigina ait gézlemler bildirilmistir. Bu
bebeklerde spontan gebelikten doganlara oranla timor sikliginin da artmasi mimkinddr. 2018-2019 yillarinda
YUT ile dogan dort hastanin merkezimizde pediatrik timér tanisi almalari nedeniyle konu dikkat cekici
bulunmustur.

Olgular: Merkezimizde 2007-2019 yillarinda kitle ile bagvuran bir yasindan kiigiik bes hastada, IVF ve YUT
kullanildigi anamnezi alinmigtir. Bu dénemde tani alan toplam hasta sayisi 1351 olgudur. Hastalarda anne yas|
34y (24-43y), baba yasI 34 y (28-44 y) bulunmustur. Bu hastalardan Ugl erkek, ikisi kiz bebeklerdir. Gebelik
sireleri 30-39 hafta arasinda degigmis olup dort olgu prematuredir. Onkolojik tani yas! iki ay ile 22 ay arasinda
degismistir ( ortanca yas 11 ay). Hastalarin higbirinde konjenital anomali saptanmamistir. U¢ olguda
intrabdominal kitle, birer olguda bag-boyunda ve santral sinir sisteminde timor mevcuttur.

Histopatolojik tani iki hastada rabdomiyosarkom, birer hastada noroblastom, hepatoblastom ve koroid pleksus
papillomu olarak belirlenmistir. Rabdomiyosarkom tanisi alan iki hasta tek, diger (¢ hasta ikiz gebelikten
dogmuslardir

Sonuglar ve Tartigma: Merkezimizde aileden Gykii alinabilen YUT ile dogan hasta orani %0.37 olarak
gbzlenmistir. Literatirde hepatoblastom sikliinda artma riski bildiriimis olup hastalarimizdan sadece birinde
primer karaciger timori gérilmustir. Rabdomiyosarkom, néroblastom ve koroid pleksus papillomu tanimlanan
hastalar dizigotik ikiz esidir. Veriler YUT ile dogan bebeklerin timér agisindan yakin degerlendiriimesini gerektirir.
Cok merkezli kayit ve izleme yapilmalidir.
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Kolestaz ile Belirti Veren Bir ACTH Direng Sendromlu Olgu

1Durmus Dogan, 2Sema Arayici, Cisem Dilbaz Akyuz, 4Tilay Guran

1Canakkale 18 Mart Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Endokrinoloji
2Eskisehir Sehir Hastanesi, Neonatolaji

3Canakkale 18 Mart Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji

Giris :Yenidogan dénemi kolestazinin nadir bir nedeni izole kortizol eksikligidir. Bu duruma neden olan nadir bir
nedende ACTH direng sendromudur.

Olgu: Aralarinda akraba evliligi olmayan saglikli anne ve babanin 2. gebelik 2 canli dogum olarak c/s ile 3130 gr
sorunsuz dogmus. Posnatal 12. saatte beslenememe ve kan sekeri diisikligiu nedeniyle izlenen hastanin
takiplerinde direkt hiperbiluribinemisi gelismis. Beslenmesi yeterli olmayan ve tekrarlayan kusmalari olan hasta
direkt hiperbiliribinemi tetkik nedeniyle Canakkale 18 Mart Universitesi YDYB (initesine 14 giinliik iken kabul
edildi. Hastanin direkt hiperbiliiriribinemisine yonelik tetkiklerinde kortizol :0,054ug/dl ACTH>1250 saptandi.
Kolestaza yonelik diger tetkiklerinde ise patoloji bulunmadi.Tekrarlayan ACTH ve kortizol 6lgtimlerinde de benzer
sonuglar geldi. 17 hidroksiprogesteron <0,01 ng/dl, Dihidroepiandrostenedion-siilfat <15 mcg/dL olan olgunun
standart ACTH uyarl testine yanitinda kortizollin yikselmedigi saptandi. Elektrolit degerlerinde bozulma olmadig
ve renin aldosteron degerlerinin normal oldugu gortldd. Haricen kiz ve kuskulu genitalyasi olmayan olgunun
karyotipi 46XX saptandi. Hastada klinik ve laboratuvar degerleriyle 6n planda ACTH direng sendromu dlistnaldd.
Hastaya 30 mg/m2 hidrokortizon tedavisi baslandi. Takiplerinde direkt hiperbilirubinemisi diizeldi, stregelen
kusmalari geriledi, kan sekerleri normoglisemik seyretti. Genetik analizinde MC2R geninde c. 476 C>A
(p.Thr159Lys) homozigot mutasyon saptandi.

Sonug: Yenidogan doénemi kolestazinda bir ¢ok nadir neden arastirilirken kortizol eksikligi de akla gelmelidir.
Mineralokortikoid eksikligi olmayan primer adrenal yetmezlik saptanan olgularda ACTH Diren¢ Sendromu
dlsundlmelidir.
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immiinsuprese Hastada ishal Etkeni Olarak Cryptosporidium

2Aytiil Temuroglu, Sinem lrez, 2Melike Sezgin Evim, 3Edanur Yesil, 2Adalet Meral
Giines, SMustafa Hacimustafaoglu, 3Solmaz Celebi

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Hematoloji Bilim
Dall, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon
Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

Giris:Cryptosporidium spp. Ozellikle immunsupresyon durumunda klinik veren ve genellikle su kaynakli bulasi
gorilen bir enfeksiydz ishal etkenidir. Bu olguda kemoterapi siirecinde Cryptosporidium ishali gelisen bir hastanin
tedavi yonetimi ve klinik izlemi sunulmustur.

Olgu:8 aydir pre B ALL tanisi ile takip edilmekte olan ve kemoterapi alan 6 yas erkek hasta Protokol-2de
deksametazon ve ayaktan kemoterapi almakta iken ates yiksekliginin eglik etmedigi karin agrisi,kusma ve bas
agrisi sikayetiyle cocuk acil servise basvurdu. Hasta bagvurusundan bir giin 6nce ayaktan vinkristin ve
doksorubisin kemoterapilerini almisti. Hastaya hidrasyon basland, yatiginin ikinci gtiniinde ates ytiksekligi ve bol
sulu, yesil renkli glinde 3000ml ye varan ishal sikayeti gelisti. Hastanin gaita 6rneklerinde adeno-rotavirus
saptanmadi, mikroskobisinde 6zellik yoktu. Ishalin tedavilere yanitsiz olmasi lizerine gaitada Clostridium difficile
calisildi, pozitif sonuglandi. Tedavisi seftazidim ve metronidazol olarak diizenlendi. Bu siirecte WBC:6,92
ANS:4,68 CRP:32 mg/L idi. Hasta agir dehidrate ve halsiz goriinimdeydi, beslenemeyen hastaya TPN baglandi.
Hastanin izleminde tedaviye ragmen 3000 ml ye varan ishallerinin ve kusmasinin devam etmesi Uzerine gaitadan
parazit ve Cryptosporidium calisildi, Cryptosporidium pozitif olarak sonuglandi. Bu stirecte tedavi igin
nitazoksanid yurtdigi bagvurusu yapildi, ilag temin edilene kadar gegen sirede azitromisin tedaviye eklendi.
izleminde ishalleri 5500 ml ye kadar artis gdsteren hastaya yakin diirez takibi ve sivi replasmani
yapilmaktaydi.Hastanin Cryptosporidium pozitifligi saptanmasinin 20.giiniinde nitazoksanid bagslandi. Hastanin
nitazoksanid sonrasi ishal miktarinda belirgin azalma gérGldi. Uzun stredir oral alimi olmayan hasta nazogastrik
ile drip beslenmeye basladi. Drip beslenmenin ikinci giiniinde batin distansiyonu gelisen hastanin grafisinde
hava-sivi seviyelenmeleri mevcuttu. Beslenmeyi tolere edemeyen hasta NG dekomprese izleme alindi, yapilan
tetkiklerinde tifilit saptanmayan hastanin batin distansiyonunun gerilemesinin ardindan minimal(20 cc/saat)
baslanan beslenme her glin 10 cc/saat kademeli olarak artirilarak maksimum oral alima ulagildi, TPN bu siregte
azaltilarak kesildi. Hastanin nitazoksanid 22.glinde gaitada Cryptosporidium tetkiki negatiflesti, gaitasi kivami ve
miktari normale dond, kati gida ile oral alima gegildi. Bu slregte kemoterapi protokoli de tamamlanan hasta
basvurudaki viicut agirligina ulagmis olarak taburcu edildi.

Sonug ve Tartisma:Cryptosporidium spp. Ozellikle immunsuprese hastalarda ciddi genel durum bozuklugu ve
dehidratasyonla seyredebilmesi nedeniyle uzun streli ve tedaviye yanitsiz ishallerde dlstnllmelidir. Tedavisinde
ve izleminde sivi resusitasyonunun ve beslenme dlizenlemesinin dnemi buyuktr.
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Notropeninin Eslik Ettigi MDAS Eksikligi: Olgu Sunumu

LSinem lrez, ?Fatih Cicek, 2Siikrii Gekig, 2Sara Sebnem Kilig Giiltekin

1Uludag Qniversitesi Tip Fakdltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Immunoloji Bilim
Dall, Bursa

Giris: Bircok viriise kars! konak bagisikliginin baglatiimasinda Melanom Farklilagmasi ile iligkili Protein 5 (MDAS5)
rol oynamaktadir. MDAS, ¢ift sarmalli (ds)RNA viral replikasyon aracilarinin veya yan drtnlerin hiicre igi sitozolik
sensorleri olarak islev gorir,bOylece virls replikasyonunu inhibe edebilir ve hicresel immun yanitiari
duzenleyebilir. Bu nedenle MDA5 eksikliginde Rhinovirus ve RSV gibi etkenlerle viral st ve alt solunum yolu
enfeksiyonlari sikliinda artig goraltr.

Olgu: 7 yas 6 aylk kiz hasta nétropeniates ylksekligi ve okstrik sikayeti olmasi (zerine Klinigimize
yatirildi.Hastanin ~ 6zgegmisinde sik tekrarlayan Ust ve alt solunum vyolu enfeksiyonlari gegirme
oykust,nétropeni retrofaringeal abse ve adenoviral gastroenterit nedeniyle hastane yatis Oykileri ve sik
antibiyotik kullanimi mevcuttu.Aile dykisinde anne baba arasi akrabalik olmayip,annenin ilk gebeligi 9.gebelik
haftasinda disik ile sonuglanmisti. Hastanin muayenesinde orofarinks hiperemik, tonsiller hipertrofik,diger
sistem muayeneleri dogaldi. Tam kan sayiminda l6kosit:0.84K/uL, absolli nétrofil sayisi:0.109K/uL, C-reaktif
protein:29,2 mg/l olarak sonuglandi. Tekrarlayan ndtropeni etyolojisi arastirilan hastanin kemik iligi aspirasyonu,
immunglobulin degerleri ve lenfosit alt gruplari normal olarak sonuglandi, anti nétrofil otoantikoru, HAX1 ve ELA2
gen mutasyonlari negatif sonuclanan hasta benign nétropeni olarak takip edilmekteydi. Alinan solunum PCR
orneginde influenza A ve HIN1 pozitif olarak saptandi,oseltamivir ve sefuroksim tedavisi dlizenlendihasta
tedavisi tamamlanarak taburcu edildi.Sik viral (st ve alt solunum yolu enfeksiyonlari ile yatis Oykileri olan
hastadan immun yetmezlik arastirimak tzere génderilen genetik analizinde MDAS eksikligi saptandi.Hastaya
0,6g/kg intravendz immunglobulin tedavisi baglanildi.

Sonug: MDA5 eksikligi sik viral nedenli Ust ve alt solunum yolu enfeksiyonu gegiren hastalarda distnulmesi
gereken bir immun yetmezIlik nedenidir.Hastamizda eslik eden nétropeni de saptanmig olup daha 6nce literattre
sunulan MDAS5 eksikligi vakalarinda notropeni bildirilmemistir.
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PNOMONIDEN RASITiZME BiR YOLCULUK

1Sena Berra Tatar, 1Esra Aykutlu, 2Benhur S. Getin

1Erciyes Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari A.D., Kayseri
2Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 A.D., Gocuk Enfeksiyon B.D., Kayseri

Girig: Rasitizm, tlm dinyada cocuklarda gérilen en yaygin metabolik kemik hastaligidir ve enfeksiyon,
inflamasyon ve karsinogenezis ile iligkili oldugu bildirilmistir ve akcigerler de rasitizmden etkilenen organlardandir.
Biz bu birliktelige vurgu yapmak icin, pndmoni ile izlenilen ve takiplerinde ragitizm tanisi alan gégmen bir st
cocugunu takdim ediyoruz.

Olgu: Solunum sikintisi nedeniyle acil servise getirilen bir yasinda gé¢men kiz hastanin fizik muayenesinde
bilateral krepitan ralleri ve takipnesi mevcuttu. Akciger grafisinde iki tarafli bronkopnémoni ile uyumlu opasite
artislarina ek olarak; kostakondral bilegskeye uyan bolgelerinde simetrik yerlesimli, duzgun sinirli ve yuvarlak
sekilli ragitik tesbih ile uyumlu genislemeler (Resim 1-A), el-bilek grafisinde de metafizlerde diizensizlik (Resim 1-
B) mevcuttu. Serum kalsiyum 8,7 mg/dL, fosfor 2,3 mg/dL, alkalenfosfataz 1069 U/L (normal: 35-269 u/L),
parathormon 457 pg/mL(normal 15-65 pg/mL) ve 25-Hidroksi vitamin D3 diizeyi 7 ng/mL (normal 15-65 ng/mL)
tespit edildi. Pnomoniye yonelik ampsilin-sulbaktam baglanirken, rasitizme yonelik de 5000 IU oral D vitamini ,
oral kalsiyum ve fosfor soliisyonu baglandi. Verilen D vitamini tedavisine yanit olarak izlemde kalsiyum ve fosfor
degerlerinde kademeli artis gorulmesiyle hastada D vitamini direngli rikets tanisi diglanmis oldu; nutrisyonel D
vitamini eksikligi distnldd.

Tartisma ve sonug: Onemli referans calismalarda asemptomatik D vitamini eksikligi olan gocuklarda (<10 ng/mL)
alt solunum yolu enfeksiyon (ASYE) sikhiginin 11 kat arttidi ve enfeksiyon belirtilerinin iskelet sistemi
bulgularindan 6nce ortaya cikabilecegi gésterilmistir. Az gelismis veya yogun gd¢ alan (lkelerin 6nemli
komorbiditelerinden birisi olan rasitizm; ASYE saptanilan, dykide ve muayenede nutrisyonel gerilik bulgulari olan
hastalarda mutlaka ayrici tanida distnilmelidir. G6gUs duvarinda rasitik tesbihler, tipik iskelet anormallikleri ve
serum kalsiyum - fosfor dizeylerindeki dusuklukler D vitamini eksikligi agisindan uyarici bulgulardir. Vitamin
destegine ragmen elektrolit dizeylerinde dlzelme olmayan olgularda D vitamini direnci olabilecedi de
unutulmamalidir.
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YENIDOGAN SARILIGI ILE YATIRILAN HASTADA SAPTANAN
HEREDITER SFEROSITOZ; BIR OLGU SUNUMU

2Meltem Karabay, 10lena Erkun, 3Mehmet Fatih Orhan, 2ibrahim Caner

1Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Adapazari.

2Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Neonatoloji BD, Adapazari.
3Sakarya Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Gocuk Hematolojisi Ve Onkolojisi
BD, Adapazari.

GIRIS VE AMAG: Herediter sferositoz (HS) eritositlerin membran proteinlerinde (spektrin, ankirin, bant 3 ve
protein 4.2) yapisal bozukluk sonucu gelisen, eritrosit yikimi ile seyreden kalitsal bir hastaliktir. HS'nin klinik
spektrumu; hidrops fetalisli siddetli fetal anemiden, asemptomatik klinige kadar farkli tabloyla seyredebilir. Bu
sunuda yenidogan sarilikli bir olguda tespit edilen HS irdelenmigtir.

OLGU: 25 yasindaki anneden sezaryenle dogan 3770 gr erkek bebek; postnatal onuncu guntinde Rh uyusmazIigi
nedeniyle ikinci kez yatirildi. Fototerapi dizeyinde sariligi vardi. Fizik muayenede genel durumu orta, vital
bulgulari stabil, cildi sari ve soluktu. Diger sistem muayenelerinde patolojik bulguya rastlanmadi. Laboratuar
tetkiklerinde; anne kan grubu ORh (-), bebek 0 Rh (+), direkt Coombs negatif, total bilirubin 20.7 mg/dl, direkt
bilirubin 2.9 mg/dl, Hbg:9 gr/dl, HCT 22.7%, MCHC 39.7 gr/dl, MCH 34 pg, MCV 85 fl, RDW 21.4%, ferritin 779
ng/ml, retikiilosit 14.9%, haptoglobulin 0.01 g/L, periferik yaymada (PY) bol sferosit mevcuttu. Hastaya fototerapi
verildi. Hastadan tekrar alinan daha detayli anamnezinde bebedin annesinin on yasinda iken HS nedeniyle
dalaginin alindi§i égrenildi. Hastada da HS dusUnilerek gocuk hematolojiye danisildi ve folik asit baslandi.
Bebegin altinci ayinda bakilan ozmotik frajilite artma egiliminde idi ve Herediter Sferositoz tanisi aldi.

SONUC VE TARTISMA: HS klinik olarak sarilik, anemi, splenomegali, laboratuvarda sferositoz, retiklositoz;
eritrosit indekslerinde, MCHC ve RDW'de artma; osmotik frajilite de artma; Coombs testi negatifligi ile taninir.
Ancak HS'li yenidoganlarda sarilik en sik gorilen bulgu olup triadin diger iki bulgusu olan anemi ve splenomegali
nadirdir. HS'li yenidoganda sarilik kan degisimi gerektirecek kadar belirgin olabilir. Belki de bu ylizden gogu
zaman yuksek bilirubin seviyesini guvenli bir araliga diisirmeye odaklanildigindan HS akla gelmeyebilir. HS
tanisi koymanin ilk adimi ayirici tanida distunmektir. HS'li yenidoganlarin yaklagik 2/3'Gnde HS'li bir ebeveyn
vardir. Ebeveyn gocukken splenektomiye maruz kaldigini unutmakta ve yenidogdan icin sorun olabilecegini
dlsunmedigi igin s6ylemeyebilmektedir. Aldigimiz ilk anamnezde bu bebedin annesi de bize dalaginin alindigini
sOylememisti. Ancak tekrar alinan detayli anamnezde splenektomisi ve HS tanisi hakkinda bilgi vermisdi. Bu
nedenle bebeklerin yakinlarindan mutlaka detayll anamnez alinmasi gereklidir. Yenidoganda belirgin
hiperbilirubinemi varsa aile dykusu dikkatli bir sekilde alinmali, kirmizi kan hiicresi indeksleri degerlendirilmeli ve
PY yorumu yapilarak HS tanisi igin gézden gegiriimelidir.

Anahtar Kelimeler: Sarilik, Herediter Sferositoz, Ozmotik Frajilite
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Serotip Y'ye Bagh Fatal Meningokoksemi: Olgu Sunumu

1IEmre Giirbiiz, 1Ceren Baylan, 2Edanur Yesil, 2Cansu Turan, 2Solmaz Celebi, 2Mustafa
Hacimustafaoglu

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiltesi, GCocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali

Giris: Invaziv meningokokal hastaliklar cocukluk gaginda énemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Neisseria
meningitidis etkenine bagli ani baslangicl, hizli seyirli, mortalitesi yuksek, bulagici hastaliklar ortaya ¢ikar. Bu
sunumda ates yuksekligi, kusma ve ciltte dokintli nedeniyle bagvurup, meningokoksemi tanisi konan olgu
sunulacaktir.

Olgu: 8 yasinda kiz hasta 6nceki giin baslayan ates yuksekligi, 2 defa kusma ve ertesi giin cildinde mor renkli
dokunti farkedilmesi Uzerine dis merkezden parenteral seftriakson tedavisi uygulanarak meningokoksemi 6n
tanisi ile acil servisimize yonlendirildi. Yogun bakima alinan hastanin tim vicudunda yaygin ekimotik lezyonlari
mevcuttu. Bilinci konfiize, uykuya meyilliydi. Kalp tepe atimi 170/dk, alt ekstremitelerde sogukluk ve kapiller
dolum zamaninda uzamasi vardi. Kan basinci sok sivisi veriimesine ragmen 90/50 mmhg élgllen hastaya inotrop
tedavileri baglandi. Koagulopatisi nedeniyle lomber ponksiyon yapilamadi. Kiiltirleri gonderildi. Sefotaksim
antibiyoterapisi menenijit dozundan baslandi. Gelis tetkiklerinde WBC:6290/mm?, HGB:13,7g/dl, PLT:89400/mm?,
CRP:125,7 mg/l, Prokalsitonin:>100 mcg/l, INR:3,3 saptandi. izZleminde bilinci giderek kapanan, agrili uyaranlara
yanit vermeyen hasta entlibe edilip mekanik ventilator destegine alindi. Anurisi geligen, kreatinin degerleri
ylkselen hastaya kateter takilarak devamli hemodiyaliz ve plazmaferez baglandi. DokUntlleri artan, periferik
dolagimi bozulan hastaya perlinganit inflizyonu baslandi. Sol plevral efiizyon gelisen hastaya toraks tupt takild.
Ekokardiyografisinde kalp fonksiyonlari normal degerlendirildi, hafif pulmoner stenozu mevcuttu. Karaciger
fonksiyon testlerinde yiikseklik nedenli n-asetilsistein inflizyonu baglandi. Halk saghgi midrligine génderilen
numuneleri sonucunda Neisseria meningitidis serogrup Y pozitifligi saptandi. Hipotansif seyretmeye devam eden
hastanin inotrop tedavileri olan noradrenalin, adrenalin, dopamin ve dobutamin maksimum doza ¢ikildi. Akciger
grafilerinde bilateral ARDS goriinimu gelisen, 1sik refleksi kaybolan hastanin glaskow koma skoru:3’e geriledi.
Yatisinin 10. glnunde kardiyak arrest gelisen hasta resUsitasyona yanit vermeyerek ex oldu. Hasta ile
temaslilara kemoproflaksi ve asisi olmayan ¢ocuklara asilma onerildi.

Tartigma: Neisseria meningitidis zorunlu insan patojeni olan gram negatif bir diplokoktur. invazif meningokokal
hastalik bakteriyemi, menenijit, meningokoksemi seklinde karsimiza ¢ikabilir. Bu durumlara sok tablosu eglik
edebilir. Taniyi Klinik olarak dogrulamak zordur ve gogunlukla Klinik gidisat ile tani koyulmaktadir. Bu nedenle
meningokoksemiden stiphelenmek tedaviye baslamak igin vyeterlidir. Plazmaferez tedavisinin organ
disfonksiyonunu diizelttigini ve mortaliteyi azalttigini gosteren galismalar mevcuttur.
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AKUT GLOMERULONEFRIT VE INFLUENZA A:H1N1

LEda Odakir, ‘Eda ODAKIR, tismail DURSUN, 'Aynur Gencer Balarban

\Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,Kayseri

Girig: Akut enfeksiyéz glomerilonefrit (AGN) mikroskobik hematiiriden acil diyaliz gerektirebilecek bobrek
yetmezligine kadar degisen spektrumda bulgu veren ve streptokoklar basta olmak Uizere birgok enfeksiydz ajanin
neden oldudu, ¢ogunlukla kendini sinirlayan nefrit tablosudur. Bu yazida nadir gérilen influenza enfeksiyonuna
ikincil gelisen akut glomerdlonefrit tanisi alan bir olguyu takdim ediyoruz.

Olgu: Daha dnce saglikli olan iki yasinda erkek hasta, bir glindiir olan ates ve kola-cay renkli idrar yapma
yakinmalari ile bagvurdu. Eslik eden 6dem, hipertansiyon mevcut degildi. Hastada yiksek ates ve st solunum
yolu enfeksiyonu semptomlari mevcut idi. Bobrek fonksiyon testleri normal olan hastanin hipokomplementemisi
tespit edildi. Anamnezde gegirilmig solumum yolu hastaligi olmamasl, bogaz kiiltiriinde Greme saptanmamasi ve
aktif tst solunum yolu hastaligi (USYH) olmasi Uzerine etyolojiye yonelik génderilen multiplex per ¢alismasinda
INFLUENZA A:H1N1 saptandi. Bu nedenle olguya influenza A: HIN1 ilikili akut glomerilonefrit tanisi konuldu.
Konservatif tedavi ile spontan remisyona girdi.

Sonug ve Tartisma: Genellikle kis aylarinda ciddi epidemi ve pandemilere yol agan influenza A: HIN1
enfeksiyonu aligilmis solunum sistemi bulgulari disinda akut bébrek hasari, ciddi fakat geri déntstmlG bir AGN ile
karsimiza gelebilir. Bu nedenle makroskopik hematiiri VE USYH ile ortaya ¢ikan hipokomplementeminin eslik
ettigi olgularda ayirici tanida influenza etken olarak akla gelmelidir.
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TEKRARLAYAN BOBREK TAS! ILE TAKIPLI OLGUDA
HIPERKALSEMi VE PARATIROID ADENOMU

1Tugba Altunkaynak, 2Yasemin Denkboy, 2Erdal Eren, 20zgecan Demirbas, 20Omer Tarim, 2Halil
Saglam, 3Arif Giirpinar

1Bursa Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Endokrinoloji BD
3Bursa Uludag Universitesi Tip Fakltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali

GIRIS: Kalsiyum, fosfor ve magnezyum, viicudun bitiinliigii ve hiicre iglevleri igin énemli minerallerdir. Serum
kalsiyum duzeyleri; serum albiimin, kreatinin, parathormon (PTH), fosfat ve pH duzeyleri ile iligkilidir.Bu olguda
hiperkalsemi saptanip paratiroid adenoma tanisi konulmustur.

OLGU: Bilinen bagka bir hastaligi olmayan iki yildir tekrarlayan bobrek tagsi ile takipli olan aralikli makroskopik
hematri sikayeti olan 17 yasinda kiz olgu kontrolde kalsiyum degerinin 13,2 mg/dl saptanmasi (izerine
hiperkalsemi etyolojisi agisindan tarafimiza yénlendirildi. Baska sikayeti olmayan hastanin 6zgegmis ve
soygecmisinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde 6zellik saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerinde paratiroid hormon
yuksekligi (348 ng/L), kalsiyum yiksekligi (12,6 mg/dL) ve fosfor dustklugi (2,1 mg/dL) tespit edilen hastanin
alkalen fosfataz 176 U/L, 25-OH Vitamin D 10 ng/L olarak gordldi. Primer hiperparatroidi 6n tanisiyla istenen
paratiroid sintigrafisinde paratiroid adenomu ile uyumlu sintigrafik bulgular saptandi (Resim1). Paratiroid
adenomu tanisiyla gocuk cerrahisi tarafindan histopatolojik tani ve tedavi amagli sol paratiroid adenom eksizyonu
ve timektomi operasyonu yapildi. Hastanin operasyon sonrasinda bakilan kalsiyum 9,8 mg/dl, fosfor 3,9 mg/dI,
parathormon 39,5 ng/L olarak gérldu. Hastanin histopatolojik degerlendirme sonucu paratiroid adenomu olarak
rapor edildi. Normokalsemisi saglanan hasta poliklinik kontrolu planlanarak taburcu edildi.

SONUG: Primer hiperparatiroidizm (PHP) serum parathormon seviyelerinde ytkseklik ile seyreden bir endokrin
patolojisidir. PHP nedenleri siklik sirasina gére paratiroid adenomu (%80-90), paratiroid hiperplazisi (%10-20) ve
paratiroid malignitesidir (%1). PHP, asemptomatik hiperkalsemi en sik rastlanan durum iken, semptomatik
hastalarda iskelet sistemi, driner sistem ve gastrointestinal sisteme ait semptomlar gortlebilir. Bobrek
fonksiyonlarinin geri dénusumli sekilde bozulmasi sonucu hipertansiyon, bobrek taslari, polidipsi ve politiri
gorllebilir. Nefrolitiazis veya urolitiyazisle birlikte hiperkalsiiriye sik rastlanir. Olgumuzun da sol bobreginde 8*12
mm tasl saptanmis ve daha énce tas kirma islemi uygulanmisti. Paratiroid adenomlarinda cerrahi en etkili tedavi
secenegidir. Burada tekrarlayan bobrek tasi ile takipli hastalarda kalsiyum metabolizma tetkiklerinin mutlaka
gorllmesi gerektigini boylelikle altta yatan nedene yénelik tedavi uygulanabilecegini vurgulamak istedik.
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PARATIROIDEKTOMI YAPILAN INFANTIL DIRENGLI
HIPERKALSEMi: CASR GEN MUTASYONU

!Tugba Altunkaynak, 20zlem Kara, 3Yasemin Denkboy, 3Erdal Eren, 30mer Tarim, 3Halil
Saglam, “Irfan Kingtioglu

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligji Ve Hastaliklari AD,
2T.C. Saglik Bakanli§i Bursa Yiiksek lhtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi
SBursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Endokrinoloji BD,

“Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Cerrahisi AD

GIRIS: Kalsiyum algilayan reseptér (CaSR), plazma membraninda yer alan G protein yapisinda bir reseptordiir.
CaSR, hicre diginda kalsiyum diizeyi degisikliklerini algilayarak homeostazini idame ettirir. Burada nadir
gorilmesi nedeniyle; 15 glnlikken kalsiyum yiksekligi saptanip CaSR gen mutasyonu bulunan hasta ile ilgili
tecriibemizi aktarmak istedik.

OLGU: Antenatal takipleri normal olan bilinen bir hastaligi olmayan postnatal 15. gliniinde besleneme, emmeme
ve uyku hali sikayetleri gelisen olgunun tetkiklerinde kalsiyum 26 mg/dl, fosfor 2,3 mg/dl, parathormon 901 nglL,
250H vitamin D: 8.7 pg/L olarak saptanmasi (zerine hiperkalsemiye yonelik pamidronat (0.5 mg/kg/doz),
sinakalset 0,4 mg/kg/giin , Joule solusyonu 2*0.5 cc, furosemid 2 mg/kg 2*1 olarak baslandiktan sonra
hiperkalsemi sebat etmesi lzerine 31 gunliikken ileri tetkik ve tedavi amaciyla tarafimiza yonlendirildi.
Soygegmisinde anne-baba arasinda 1.derece kuzen akrabaligi mevcuttu.Tarafimiza basvurusunda fizik
muayenesinde genel durumu ve aktivitesi orta-iyi; hafif dehidrate gériiniimde, turgoru orta derecede bozuktu.
Tetkiklerinde hemogram normal iken, biyokimyada kalsiyum 19,1 mg/dL , fosfor 1,6 md/dL, 25-OH vitamin D 14,2
ug/L, parathormon 1965 ng/L olarak gorildii. Uriner sistem ultrasonografisinde nefrokalsinozis lehine destekleyici
bulgular saptanan hastanin tiroid ve paratiroid ultrasonografileri normal olarak yorumlandi. Paratiroid sintigrasinde
fonksiyone paratiroid adenomu yada hiperplazisi ile uyumlu sintigrafik bulgu saptanmadi. Klinik takibinde yakin
monitdrize izlem ve aralikli EKG gekilerek izlenen hastanin tedavisinde 3000 cc/m2 iv hidrasyon, sinakalset
pamidronat ve joule sollisyonu idame edildi. Kalsiyum ve fosfor diizeyleri yakin takip edildi (Sekil1). Direngli
hiperkalsemi nedenli CASR mutasyonu agisindan genetik ¢alisma istendi. 3. kromozomda CASR gen bélgesinde
delesyon saptanan ve tim medikal tedavilere ragmen kalsiyum ve parathormon diizeylerinin ylksek seyreden
olguya cocuk cerrahisi tarafindan total paratiroidektomi ve bir paratiroid bezinin 1/3'inin 6n kola
ototransplantasyonu yapildi. Klinik takibinde normokalsemi saglanan hasta ayaktan izleme alindi.

SONUGC: Cocukluk caginda hiperparatiroidizim nadir olarak gériimesine karsin kalsiyum dizeyini algilayan
reseptorin (CASR) genindeki mutasyon sonucu adir hiperparatiroidizim ve hiperkalsemi gorilebilmektedir. Bu
olgularda hipokalsiiri beklenirken hastamizda nefrokalsinozis saptanmisti.lyi bir anamnez, dikkatli bir fizik
muayene, hedefe yonelik laboratuvar tetkiklerinin analizi ve genetik ¢alisma ile altta yatan patolojinin saptanmasi
ve erken midahalenin 6nemi fazladir.
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Malignite Ayirici Tanisinda Tiiberkiiloz Lenfadenit Olgu Sunumu

1Tugba Altunkaynak, *Cansu Turan, 2Edanur Yesil, 2Beyhan Biilbil, 2Solmaz Celebi, 3Betll Berin
Sevinir, 2Mustafa Hacimustafaoglu

luludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall,
2uludag Universitesi Tip FakiltesiGocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dall,
8Uludag Universitesi Tip Fakltesi Cocuk Hematoloji Ve Onkoloji Bilim Dall,

GIRIS: Yizeyel lenf nodlarinin tiiberkillozu gocuklarda ekstrapulmoner tiiberkilozun en sik formudur. Giincel
vakalarin ¢ogu M.tuberculosis ile enfeksiyondan sonraki 6-9 ay icinde olusur ancak bazi vakalar yillar sonra da
gorlebilmektedir.

OLGU: Bilinen sistemik hastalik 6ykust olmayan 15 yasinda kiz olgu bir aydir devam eden sag boyunda sislik
sikayeti ile dis merkeze basvurmus. Lenfadenit 6ntanisiyla amoksisilin-klavunat regete edilmis. Bir haftalik tedavi
sonras! sikayetlerinin devam etmesi nedeniyle yapilan ultrasonografide sag posterior servikal zincirde 22x12 mm
capinda hiluslarr ayirt edilemeyen bir kismi nekrotik alanlar igeren, belirgin hipoekoik, heterojen gortnumlu
lenfadenopati (LAP) gdrtilen hasta 04.12.2019'da lenfadenopati agisindan hastanemiz ¢ocuk onkoloji boliimine
yonlendiriimis. Hastanin 0zgegmisinde Ozellik yok; soygegmisinde annede kist hidatik nedeniyle operasyon
oykusu ve anneannesinde tlberkuloz tanisiyla tedavi gorme Oykusu mevcuttu. Hastanin anneannesinin hastamiz
dogmadan tiiberkiiloz tedavisi aldigi 6grenildi. Hastanin fizik muayenesinde sag on servikal bélgede 3*2 cm
boyutunda olan agri, kizariklik, 1s1 artiginin eslik etmedigi sislik mevcuttu. Bakilan tetkiklerinde tam kan sayimi ve
biyokimya normaldi; crp negatif ve sedimentasyon 52 mm/sa olarak gorildli. Hastanin bakilan CMV, EBV, hepatit
markerlari, HIV, toksoplazma, Bartonella Hanselea serolojisi negatif olarak gérildi. Hastaya 05.12.2019'da gocuk
cerrahisi tarafindan eksizyonel biyopsi yapildi. islem sirasinda ply gelmesi iizerine apse materyalinden direkt
baki, nonspesifik kiltir, M. Tuberculozis PCR ve AARB calisldi. M. Tuberculozis PCR ve AARB pozitif saptand!.
Hasta cocuk enfeksiyon hastaliklari klinigine devir alindi. Hastanin yara yeri kiltlrlerinde treme olmadi.
Tlberkdlin deri testi 2021 mm(1) olarak Olctildi. Cekilen akciger filminin normal oldugu gorildu.Hastaya
tliberkiiloz lenfadenit tanisiyla dértlli antitiiberkiiloz tedavi; izoniazid, rifampisin, pirazinamid, ethambutol
baslandi. Tedavisi diizenlenen hastanin ailesi tarama amagcl verem savas dispanserine yonlendirildi. Sikayeti
olmayan hasta poliklinik kontrolli planlanarak taburcu edildi. Hastanin apse kiltlriinde mikobakteri tremesi
gorllmedi. Hastanin patoloji sonucunda nekroz iceren grantlomatdz iltihap saptandi. Hastanin halen
antitberkiloz tedavisi devam etmekte olup klinik bulgularda tam regresyon saglanmistir.

SONUG: Tuberkiloz birgok hastalikla karistirilabilir. Ttberkiloz adenit tanisi igin énemli bir ipucu enfeksiyoz
tlberkilozu olan bir erigkinle epidemiyolojik bir baglantinin olmasidir. Ayrim yapmanin yolu etkilenen dokunun
kiltiriiniin yapiimasi olabilir. Bu olgu sunumu ile lenfadenopati etyolojisinde pek ¢ok hastaligin akilda tutulmasi
gerektigi ve tiberkiiloz lenfadenitin de bunlardan biri oldugunun énemi vurgulamak amagclanmistir.
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YENIDOGAN DONEMINDE SOLUNUM SIKINTISI ILE GELEN
SUBGLOTTIK STENOZ OLGUSU

2YAKUP CANITEZ, INIL SENA EFiL, 2SUKRU GEKIG, 2FATIH GICEK, 2YASIN KARALI, 3HAKAN
COSKUN, 2NIHAT SAPAN

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Gogls Ve Alerji Hastaliklari Bilim Dali, Bursa
3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Ve Bogaz Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Trakeal stenoz, konjenital veya edinsel bir nedene bagl olarak trakeanin daralmasidir. Hastalar
cogunlukla stridor ve nefes alip vermede zorluk yakinmalari ile bagvururlar. Cocukluk ¢aginda gériilen edinsel
trakeal stenozlarda altta yatan sebep siklikla entiibasyon dykistdlr ve stenoz genelde subglottik seviyede yer
alir. Bu yazida yenidogan doneminde solunum sikintisi gelismis olup entiibasyon Oykist mevcut olan ve
subglottik stenoz tanisi alan bir olgu anlatilmistir.

OLGU: 29 ginlik kiz hasta tarafimiza solunum sikintisi ve aglama sonrasi morarma olmasi nedeniyle bagvurdu.
Miadinda, normal vajinal yol ile dogan hastanin postnatal 1. giunde solunum sikintisi, takipne ve asidozu
gelismesi Uzerine entlibe edilip 21 glin yogun bakimda izlenme dykist mevcuttu. Soygegmisinde anne ile baba
arasinda 1.5 derece kuzen evliligi vardi. Hastanin fizik muayenesinde subkostal cekilmeleri ve inspiratuvar
stridoru saptandi. Kan gazinda pH : 7,32 pCO2 : 56,3 HCO3 : 26 laktat : 19 olarak saptanan hasta klasik CPAP’te
yogdun bakima yatirildi. Hastanin endoskopik muayenesinde subglottik bdlgede %70 darlik tespit edildi ve balon
dilatasyonla dilate edildi. Operasyon sonrasi hastanin inspiratuvar stridoru geriledi ve saturasyonu %100 olarak
izlendi.

SONUC VE TARTISMA: Hayatin erken doneminde baslayan girdltilli solunum, tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlari ve havayolu obstriiksiyonu bulgulari solunum yollarinin yapisal ve fonksiyonel anomalilerini
diisiindiirmelidir. Oncesinde entiibasyon dykiisii olan olgularda subglottik stenoz akilda bulundurulmalidr.
Entiibasyon siresinin uzunlugu stenoz gelisme riskini artirmakla beraber kisa sreli entiibasyonlarda bile gelisen
stenoz olgulari bildirilmistir. Stridorun eslik ettigi tekrarlayan solunum problemi olan hastalarda tani, siklikla fizik
muayene, radyolojik yontemler ve olgumuzda oldugu gibi endoskopik baki ile konulabilir. Semptomlarin varliinda
stenoz 6n tani olarak akla gelmedigi takdirde olgularda morbidite belirgin artar.
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TACI Mutasyonu Olan Hastalarin Degerlendirilmesi

2Slikrii Cekig, 2Fatih Cicek, 2Yasin Karali, 1Esra EImas, *Orhan Gorikmez, 4Sehime Giilsiin
Temel, 2Sara Sebnem Kili¢ Giiltekin

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Saghgi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Immunoloji Bilim
Dall, Bursa

3Yliksek [htisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Bursa

4Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Tibbi Genetik Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: TACI proteini, timér nekroz faktori(TNF) benzeri reseptor ailesinin bir tiyesidir ve T hiicresinden bagimsiz
B hiicresi antikor yanitlarini,izotip degisimini,homeostazi kontrol eder ve imminoglobulin Uretimine aracilik
eder.TACI'deki varyantlar, CVID hastalarinin % 10'unda tanimlanmistir ve ¢ogu heterozigottur.Farkl kliniklerle
basvuran TACI mutasyonlu bes hastamizi sunmayi amagladik.

METOD: Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Immiinoloji Kliniginde takip edilen 5 TACI
mutasyonlu olgu alindi.Olgularin verileri retospektif olarak dosya kayitlarindan incelendi.

SONUG: Olgularin kiz erkek orani 1,5 (3/2) idi ve yagslari (4,25- 48 yil), tani yaslari (4-47 yil) arasinda
degismekteydi. Olgularin biri hari¢ hepsinin ebeveynleri arasinda akrabalik iliskisi mevcuttu. Dért olguda
tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar ve bir olguda nedeni bilinmeyen ates vardi. Olgularin dérdiinde otoimmin
hastalik, bir olguda anterior hipofiz yetmezligi ve mikrosefali, bir olguda néromotor retardasyon vardi.
Endokrinolojik bulgulari olan olguya hipofiz yetmezIigi ve degisken immun yetmezlik(DAVID sendromu) tanisi
konuldu. Olgularin laboratuvar verileri tablo 1’de gésterilmistir. Ttm olgular IVIG (3 haftada bir), bir olguda
rituximab, iki olguda trimetoprim-sulfametoksazol, bir olguda azitromisin kullanildi. Bir olgu akciger
komplikasyonlari nedeniyle hayatini kaybetti. Diger olgularin takibine devam edilmektedir.

TARTISMA: TACI gen mutasyonlari yaygin degdisken immun yetmezlige (CVID) neden olabilen nadir genetik
defektlerdir. TACI eksikligi ciddi enfeksiyonlar, otoimminite, lenfoproliferasyon, ndrolojik ve endokrinolojik
anormalliklerle seyredebilir. Bu nedenle sadece immunologlar tarafindan degil, endokrinologlar ve nérologlar
tarafindan da bilinmelidir.
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APLASTIK ANEMI TABLOSU ILE TANI ALAN NADIR BIR OLGU
SUNUMU: MECOM SENDROMU

1Bergen Yavuz, 2Aytiil Temuroglu , 2Melike Sezgin Evim, 2Adale Meral Giines

LULUDAG UN/\(ERS/TES/ TP FAKUéTESI', GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANAB/L_/M DALI
22ULUDAG UNIVERSITESI TIP FAKULTESI, GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANABILIM DAL,
COCUK HEMATOLJI BILIM DALI, BURSA

Cocuklarda kalitsal kemik iligi yetmezIigi sendromlari nadir gérilen bir grup hastaliktan olusur. Kemik iliginde
etkilenen klon sayisina gore hasta sitopeni veya pansitopeni tablosuyla gelebilir. Etkilenen gen defektine gore
sadece kemik iligi etkilenebilece@i gibi bagka anomaliler de eslik edebilir. Kalitsal kemik iligi yetmezligi
sendromlari arasinda en sik Fanconi anemisi(FA) gérilmekle birlikte konjenital diskeratosis, Schwachman-
Diamond sendromu ve konjenital amegakaryositik trombositopeni gibi hastaliklar bu grup iginde sayilabilir. Bu
grup hastaliktan hicbirisi yenidogan dénemde pansitopeni ile gelmez kemik iligi yetmezIigi ilerleyen dénemde
ortaya ¢ikabilir. Kalitsal kemik iligi yetmezIligi sendromlarinda rutin gen taramasi onerilmemektedir ancak ek
anomaliler varliginda 6nerilmelidir. Sendromik goriintlist ve aplastik anemiyle bagvurup MECOM sendromu tanisi
alan bir olguyu sunduk.

OLGU: 13 yas erkek hasta 2017 mayis ayinda vicutta morluk sikayeti ile dis merkeze basvurmus. Tetkik edilen
hasta aplastik anemi tanisi konarak transflizyon programina alinmis. Hasta 1 sene sonra takip igin tarafimiza
bagvurdu. Soygecmiste anne baba arasinda akrabalik yoktu. Ailede bagka hematolojik hastaligi olan yok.
Hastanin fizik muayenesinde viicut agirligi :44,7kg(25-50p), boy:154 cm (25-50p), hafif pektus karinatum mevcut,
sag kolda supinasyon anomalisi, lordozu mevcut, sol ekstremiteler sag ekstremitelere gdre daha hipertrofik, sag
bas parmakta klinodaktili var, ayak parmaklarinda 2. ve 3. parmaklar 1. parmaga gére daha uzundu. Hastanin
tetkiklerinde Hemoglobin elektroforezi : normal , kemik iligi MDS ve AML paneli :negatif, PNH: negatif, DEB testi:
negatif , Fanconi ve Schwahman Diamond genetik : Negatif , batin USG : sag bobrek agenezisi,EKO : biklspit
aorta, orta dereceli AY, hafif AS mevcut olarak sonuglandi. Takibinde 1 yil iginde transflizyon ihtiyaci artmasi
uzerine tarafimiza génderilen hastanin konjenital malformasyonlarinin ve radioulnar sinostozisinin olmasi
nedeniyle whole exom taramasi gonderildi. MECOM geninde heterozigot patojenik varyant tespit edildi. Uygun
dondr taramasi sonras! hastaya hematopoetik kok hiicre nakli yapildi. izlemi devam etmektedir.

SONUGC: MECOM associated sendrom radioulnar synostosis ve amegakaryocytic thrombocytopenia (RUSAT) ve
iskelet, kalp ve bobrek anomalileri bazen igitme kaybi ile karakterize kalitsal kemik iligi yetmezligi
sendromlarindandir. Pansitopenisi veya sitopenisi olan, ek olarak radioulnar sinostozisi olan hastalarda akilda
tutulmalidir.
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Akut Dissemine Ensefalomiyelit Etiyolojisinde Rhinovirls: Olgu
Sunumu

LHuriye CETIN, 2Turgay COKYAMAN

1Canakkale Onsekiz Mart Qniversitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Canakkale
2Canakkale Onsekiz Mart Universitesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Néroloji BD,
Canakkale

GIRIS: Akut Dissemine Ensefalomiyelit (ADEM), merkezi sinir sisteminin multifokal tutulumuyla seyreden akut
baslangigli, inflamatuar ve demyelinizan bir hastaligidir. Asilamalar, bazi enfeksiyon ve otoimmun hastaliklar
etiyopatogenezde rol oynamaktadirlar.

OLGU: 20 aylik kiz hasta 2 glin énce baslayan burun akintisi, kusma ve subfebril ates sikayetlerini takiben
orofasiyal otomatizma ve jeneralize tonik klonik ndbet nedeniyle dis merkez acil servise bagvurmus. Rektal
diazem ve ardindan 10 mg/kg fenitoin yiiklemesi ile ndbetleri sonlandirilmis. Universitemize sevk edilen hastanin
fizik muayenesinde GKS:5(E2M2V1), opistotonik postiirde, sa§ gbzde pitozis, sol gbzde disa bakis kisithligi
mevcuttu. Yutma disfonksiyonu, hiriltili solunumu olup bulber paralizi bulgulari izlendi. Babinski yaniti bilateral
ekstensor, ense sertligi pozitif, papil 6dem saptanmadi. Beyin omurilik sivisi (BOS) incelemesinde protein 27,5
mg/dl, glukoz 72 mg/dl, es zamanl kan sekeri:102 mg/dl, hlcre sayimi: 155 hiicre/mm3 bulundu. Oseltamivir
émg/kg, seftriakson 100mg/kg/g,asiklovir  30mg/kglg ve fenobarbital 5mg/kg/giin  idame tedavileri
baslandi.Yatiginin 2.gliniinde dis merkezde cekilen kraniyal MR'Inda mezensefalon, pons ve talamuslarda
belirgin olmak (izere bilateral serebral ve serebellar hemisferlerde gok sayida yamasal T2 hiperintens, monofazik
gorinimde lezyonlar saptandi ve bazi lezyonlarda da difiizyon kisithligi mevcuttu. ADEM tansi ile hastaya 1gr/kg
dozda 2 gin IVIG tedavisi verildi. Yatisinin 3.gininde kliniginin kétlilesmesi Gzerine hastaya metilprednizolon
30mglkg/g'den 5 glin pulse steroid tedavisi verildi ve 3 haftada streoid tedavisi azaltilarak kesildi. Hastanin kan ve
BOS kiltirlerinde Greme olmadi. BOS latex aglitinasyon testi ve HSV-PCR negatif sonuglandi. BOS'da
oligoklonal bant negatif bulundu ve otoimmun ensefalit paneli negatif sonuglandi. Tim tetkikleri negatif bulunan
hastanin solunum yolu viral panel sonucunda rhinovirls tespit edildi. Hastanin ADEM etiyolojisi agisinda
asllanma 6ykusu yoktu. Yatisinin 11.gininde gekilen kraniyal MR’inda ilkine kiyasla 6dem alanlarinin sayisinda,
boyutunda ve sinyalinde azalma izlendi. Hastanin takibinde bas tutma ve desteksiz oturmasi yeniden saglandi,
sag gbzde pitozis ve sol gozde disa bakis kisitlligi geriledi.

SONUC VE TARTISMA: ADEM etiyolojisinde bazi enfeksiyon ajanlari ve asilar yer almakla birilikte olgularin
onemli bir kisminda spesifik bir faktér bulunamamaktadir. Olgumuzda ADEM etiyolojisine yonelik yapilan
tetkiklerden yalnizca rhinovirus pozitifligi saptanmis ve literatiirde rhinovirus ilsikisi nadiren bildirilen bir durum
olmasi dolayisiyla sunulmustur.
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PRIMER CILT TUBERKULOZLU BIR OLGU SUNUMU

1Esra Elmas, 2Beyhan Bulbil, 2Cansu Turan, 2Edanur Yesil, 2Solmaz Celebi, 2Mustafa
Hacimustafaoglu

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon
Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Tiiberkiiloz tim diinyada énemli bir salik sorunudur.Tiiberkiiloz,en sik akcigerleri etkilese de tiim doku
ve organlarda enfeksiyona neden olabilir. Tberkiilozun nadir gériilen bir formu olan deri tiiberkiilozu,primer ve
sekonder olarak iki grupta siniflandirilabilir.Primer enfeksiyon, daha sik gocuk ve genglerde gérilirken sekonder
enfeksiyon reaktivasyon veya reenfeksiyon sonucu ortaya gikabilir.Deri tliberkUlozunda en sik gorilen form lupus
vulgaris olmakla birlikte skrofuloderma ve tlberkiilozis kutis verriikoza (TKV) da gérilebilir.Deri tiberkiilozunda
etken M.tuberculosis,M.bovis nadir olarak da M.bovis'in attenue susu Bacillus Calmette-Guerin(BCG)'dir.Ozellikle
kronik lezyonu olan olgularda basilin gosterimesi ve kultirde Uretilmesi zordur. Tani gogunlukla Klinik ve
histolopatolojik bulgulara dayanir.

OLGU: Bilinen sistemik hastalik dykisi olmayan 16 yasinda kiz hastanin yaklasik 2 ay 6nce sol el 5.parmakta
apse benzeri lezyonu olusmus ve lezyon giderek biyimis.Ortasi siyah nekrotik etrafi kizarik ve cillten kabarik
hale gelmis.Bir hafta sonra sol kol medial epikondil Ustiinde de kizariklik ve Isi artisi olan 2x2cm boyutunda sislik
olusmus.Hastanin yapilan ultrasonunda sol dirsek medialinde cilt altinda 2,5x2,5cm boyutunda yogun igerikli sivi
koleksiyonu izlenmis ve dirsek eklemiyle baglantisi segilememis.Sol el 5.parmak proksimal interfalangeal
eklemde de benzer sekilde 11x6mm boyutunda yogun igerikli sivi koleksiyonu saptanmis.Multipl abseleri olan
hastanin ailesinde tiberkUloz éykust yoktu.Ciplak elle et temasi yoktu.Cocuk cerrahisi tarafindan abse direnaji
yapllan ve kiltiirleri génderilen hastaya oral amoksisilin klavulonat tedavisi baslandi.Dermatoloji tarafindan
dirsekten biyopsi aldi.izlemde antibiyoterapisinin 13.gliniinde sol aksillar bolgede 4x3cm boyutlu yeni lezyon
saptanmasi (izerine tedavisine azitromisin eklendi.Dis merkeze kedi tirmi§i igin érnek gonderildi,negatif olarak
sonuglandi.PPD, iki yonli akciger grafisi ve batin usg planlandi.NBT %98 olarak sonuclandi.Hastanin PPD’si
20x20mm olarak okundu.PAAC grafisi ve batin usg normaldi.Alinan biyopsi materyalinin patoloji
raporu’Nekrotizan granilomatdz iltihap;olguda nekroz alanlarinda nétrofiler ve nlkleer kirintilar
mevcuttur.Oncelikle tiiberkiiloz agisindan degerlendiriimesi ayirici tani icine yersinia,klamidia ve atipik
mikobakteri enfeksiyonlari ile kedi tirmigi hastaliginin alinmasi 6nerilir’olarak raporlandi.Lezyonda mikobakteri
kiltlir gonderilerek dortli antituberkildz tedavi(izoniazid,rifampisin,pirazinamid,,etambutol)baslandi.Aile taramasi
yapildi ve 6zellik saptanmadi.Tedavi sonrasi hastanin sikayetleri belirgin olarak geriledi.

TARTISMA VE SONUG: Kronik deri lezyonlarinin ayirici tanisinda tiiberkiiloz, sarkoidoz, lenfositoma kutis,
diskoid lupus eritematozus, tersiyer sfiliz, lepra, blastomikozis ve diger derin mikotik enfeksiyonlar, lupoid
leishmaniasis ve kronik vejetatif piyodermalar yer almaktadir . Tiberkiiloz insidansi ve prevalansinin yiiksek
oldugu Ulkemiz gibi gelismekte olan llkelerde, kronik deri lezyonlarinin ayirici tanisinda mutlaka olmalidir.
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Kronik Urtikerli Cocuklarda Prognoza Etki Eden Faktorlerin
Arastiriimasi

1S(ikrii Cekig, 1Yakup Canitez, 'Yasin Karali, INihat Sapan

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilim Dali, Bursa.

Girig: Kronik Urtiker ¢ocuklarda erigkinlere gore nadirdir. Cocukuk ¢adi kronik drtikerinde, hastaligin seyrini
etkileyen faktorlerle ilgili yeterli veri bulunmamaktadir.

Amag: Bu calismada kronik drtiker tanili olgularin remisyon durumlarinin ve remisyona etki eden faktorlerin
arastirlmasi amaglanmistir.

Metot: Olgulara kronik Urtiker tanisi EAACI/GA(2)LEN/EDF/WAO kronik (rtike kilavuzuna gére konuldu. Veriler
geriye donuk dosyalari incelenerek elde edildi.

Bulgular: Calismaya 120 kronik drtiker tanili olgu alindi. Olgularin kiz/erkek orani 0,76 (52/68) idi. Hastalarin
yaslari medyan 153,5 ay (minimum: 34, maksimum:216), rtiker baslangi¢ yaslari medyan: 97,5 ay (minimum:6,
207 ay) ve dtiker slreleri medyan:22 ay (minimum:4, maksimum:138 ay) idi. Otolog serum testi 55 olguda
(%65,5) olguda pozitifti. Baslangic UAS7 skorlari ile remisyon arasinda iligki yoktu. Remisyona giren hastalarda
IgG dizeyi (medyan:959 mg/dl, minimum:490, maksimum:1620) girmeyenlere gére (medyan:1160 mg/dl,
minimum: 587, maksimum:1460) anlamli olarak yuksekti (p=0,002). Baslangic UAS7skoru 15'in altinda olanlarda
(medyan:116mg/dl, minimum;78, maksimum:290) (stiinde olanlara (medyan:123 mg/dl, minimum:68,5,
maksimum:197) gére C3 diizeyi anlamli olarak dlstikti (p=0,04). Baslangic UAS7 dizeyi 15'in altinda olanlarda
lgG dlizeyi, 15'den yiiksek olanlara gore yiksekti (p=0,051). Diger laboratuvar bulgulari ile remisyona girme
arasinda analamli iliski saptanmadi.

Sonug: Calismamizda IgG dlizeyi yiiksek hastalarda remisyon oraninin daha distk, C3 diizeyi yiksek hastalarda
urtiker siddetinin daha yuksek oldugu tespit edilmistir.
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Primer Immiinyetmezliklerde Radyasyon Duyarliliginin
Arastiriimasi

1Siikrii Gekig, 2Huzeyfe Huriyet, 2Melika Hortoglu, 3Candan Demir6z, 2Tolga Gavas, “Sara Sebnem
Kilig

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Alerji Bilim Dali, Bursa.

2Uludag Universitesi, Fen Fakiiltesi, Molekiiler Biyoloji Ve Genetik Bilim Dall, Bursa
3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyasyon Onkolojisi Ana Bilim Dall, Bursa.
“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk immiinoloji Bilim Dal, Bursa.

Girig: Primer immin yetmezlikler, tekrarlayan enfeksiyonlara, malignitelere ve otoimmuin hastaliklara karsi artan
duyarlilik ile karakterize nadir gorilen hastaliklardir. ATM geni DNA cift ipligideki kirilmalarda onarim yolunun ana
duizenleyicisidir. STAT3, hasarli DNA'nin etkili bir sekilde onarimi igin gereklidir. ZNF341, STAT3 ekspresyonunun
pozitif bir regulatéridir. Son zamanlarda, ZNF341'in fonksiyon kaybi mutasyonlarinin STAT3 benzeri fenotipi
acikladigi agiklanmistir. Su ana kadar STAT3 eksikliginde radyasyon duyarliliinda bir artis oldugunu gosteren
hicbir insan galismasi yapiimamistir.

Amag: Bu calismanin amaci AT, STAT3 eksikligi ve ZNF341 eksikligi olan hastalarda radyasyon duyarliligini
arastirmaktir.

Yontem: Dort AT, 3 ZNF341 eksikligi ve 1 STAT3 eksikligi ve 3 sadlikli kontroll olan hasta calismaya dahil edildi.
Radyasyon duyarliigi Comet testi ile degerlendirildi.

Bulgular: Kadin / erkek orani AT'de 1/2, ZNF341'de 3/0, STAT3 eksikliginde 1/0 ve saglikli kontrollerde 3/0 idi.
Yaslar 10-38 yil arasinda degismeydi. Malignite, ZNF341 eksikligi olan sadece bir birey olarak tespit edildi.
Hastada nazal mukozal PNET ve sekonder tiroid papiller kanser vardi. Kuyruklu yildiz (Comet) testi, STAT3,
ZNF341 eksikligi ve AT'li hastalarda saglikli kontrollere kiyasla DNA onariminda bozulma oldugunu ortaya
koymustur.

Sonug: AT, STAT3 eksikligi ve ZNF 341 eksikligi olan hastalarda bozulmus DNA onarimi saptandi. AT'nin yani
sira doktorlar STAT3 eksikligi ve ZNF 341 eksikligi olan hastalarda artan radyasyon duyarliiginin farkinda
olmalidir.
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Atipik Prezentasyon lle Bagvuran Tiiberkiiloz Menenijit Olgusu

1Merve Deniz Baskaya, 2Cansu Turan, *Edanur Yesil, 3Beyhan Biilbul, 3Solmaz Celebi, 3Mustafa
Hacimustafaoglu

1Uludag Universitesi Cocuk Hastaliklari Ve Sagligi

2Uludag Universitesi Gocuk Hastaliklar1 Ve Sagligi, Gocuk Enfeksiyon Bilim Dali, Bursa

3Uludag Universitesi Tip Fakltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Bilim
Dall, Bursa

Giri: Tiberkiiloz (TB), tiim doku ve organlari tutabilen bir hastaliktir. Ulkemizde akciger disi tiiberkiilozlar tiim
olgularin %35 ini olusturmaktadir. Cocukluk ¢agi tiberkiilozlarinda ise bu oran yaklasik birbirine esittir. Klinik
tablolar, yayilan basil yiikd, basilin virilansi ve konagin bagisiklik sistemine bagli olarak degisiklik gosterebilir.

Olgu: Daha 6nce bilinen sistemik hastalik 6ykisi olmayan 7 yas erkek olguya, bas adrisi sikayeti ile dis merkez
bagvurusunda akut sinizit disuntlerek oral sefdinir tedavisi verilmis. Olgunun sikayetlerine 2 glin sonra gérmede
bulaniklik eklenmesi (izerine yapilan gdz muayenesi dogal saptanmis ve gocuk nérolojiye yonlendirilmis. Olgu dis
merkezde vyatirilarak tetkik edilmis. Psddotlimér serebri distinilen olguya asetazolamid tedavisi baslanarak
taburcu edilmis. Sikayetlerinde artis olan olgu hastanemiz acil servisine bagvurdu. Fizik muayenesinde gérmede
bulaniklik olmasi disinda ¢zellik yoktu. Hastanin 6zgegmisi ve soygegmisinde 6zellik yoktu. Sedimentasyonu
33mm/sa olarak sonuglandi. Olgunun kranial MR'1 gekildi, 6zellik gérilmedi. Olgu psédotimér serebri dn tanisiyla
takibe alindi. Hastanin dis merkezde baglanan asetazolamid tedavisi idame edildi. 2mg/kg dan iv prednol 3 glin
sonrasinda 1mg/kg dan idame edildi. Bogaltici LP yapildi. BOS glukoz 65mg/dl, protein 22.3mg/dl, LDH 13UI/L,
kloriir 123 meg/L olarak sonuglandi. BOS direkt bakisinda Eritrosit : 330 / mm? - Lokosit : 10 / mm3, Tlberkuloz
acisindan gonderilen tetkiklerinde ARB(+), ve BOS PCR'da Mycobactrium tuberculosis saptandi. BOS adenozin
deaminaz degeri :0,1 IU/L olarak sonuglandi. iki yonlii akciger grafisi normal olan hastanin oksiriik, balgam
cikarma, gece terlemesi gibi sikayetleri yoktu. Yapilan PPD’si 22 mm(1) 6lctildu. TlberkUloz menenijit tanisi alan
hastaya pirazinamid, izoniazid, rifampisin, etambutol dértli antitiiberkiloz tedavi baglandi. Hastanin
antitberkiloz tedavisinin 12. giiniinde gérme fonksiyonlari snellen testiyle efektif olarak daha iyi oldugu tespit
edildi. Hastamiz bize acil bagvurusunun 20. giinlinde antitliberkiloz tedavisi 12 aya tamamlanmasi planlandi.
Verem savas dispanserine yonlendirilerek taburcu edildi.

Tartisma: Tuberkiloz tim organlari tutabilen sinsi ve agir ilerlemesi nedeniyle kontroll zor bir hastaliktir. Akciger
disi tiberkilozlar gocuklarda eriskinlere gére daha siktir. Alinan bos 6rnegi: berrak ya da bulanik, eksuda vasifta
protein orani yuksek glukozu dlstik. ARB sayisi dustk, yayma pozitifligi %5-37 kiltir pozitifligi ise %40-80 dir.
BOS ADA degeri 6,5-11,4 U/L esik degerinde %50- 80 duyarlidir. BOS bulgularinin normal olmasi TB menenjitini
dislamaz, goriintiileme yardimei olarak kullanilabilir. Onemli olan hastaligin akla gelmesi testlerin ivedilikle
yaplimasidir.
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SSRi INTOKSIKASYONU SONRASI GELISEN
HIPOFIBRINOJENEMI: OLGU SUNUMU

LEmre Karaagag, Tugba Arkin, 'Siileyman imamoglu, 2Melike Sezgin Evim

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hematoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Selektif serotonin reuptake inhibitoreleri (SSRI); depresyon, obsesif kompulsif bozukluk gibi hastaliklarda
siklikla kullanilan bir antidepresan grubudur. Bu grup icerisinde fluoksetin, paroksetin, sitalopram, essitalopram,
sertralin ve fluvoksamin yer almaktadir. SSR'lar trisiklik antidepresanlardan farkli olarak genis doz araligina
sahiptir. Bu nedenle intihar riski olabilen hastalarda da tercih edilmektedir. Yan etki olarak gastrointestinal
sikayetler, seksuel disfonksiyon, alerjik reaksiyonlar, ajitasyon, huzursuzluk, uykusuzluk gérulebilmektedir.Bu
yazida SSRI ile intihar girisiminde bulunan iki vakada gelisen hipofibrinojenemi anlatilacakir.

OLGU-1: Epilepsi tanisiyla gocuk nérolojiden takipli 16 yas erkek hasta; essitalopram 10 mg tabletten 12 adet
aldiktan sonra acil servisimize bagvurdu. Bilinci agik, koopere ve oryante hastanin, vitalleri stabil, herhangi bir
semptomu mevcut degildi. Fizik muayenesinde patolojik bulgu saptanmadi. Elektrokardiyografisinde aritmi yoktu,
tam kan sayimi, kan gazi, kardiyak markerlar ve kan biyokimyasi normal olarak sonuglandi. Koagulasyon
tetkiklerinde fibrinojen:106 mg/dl, PT:12,8 sn, aPTT :25,4 sn, INR:1,1, D-dimer:0,20 mg/L sonuglandi. izleminde
hipofibrinojenemisi derinlesen hastanin fibrinojen diizeyi<65 mg/dl ye kadar geriledi. 2 Unite taze donmus plazma
verildi. Kontrol fibrinojen deg@eri 120 mg/dl olarak sonuglandi. 24 saat izlenen hastada herhangi bir ek patoloji
saptanmadi ve taburcu edildi. 3 giin sonraki kontrollinde fibrinojen degeri 221 mg/dl olarak sonuglandi.

OLGU-2: Depresyon tanisiyla ¢ocuk psikiyatriden takipli 17 yas kiz hasta; sertralin 50 mg tabletten 28 adet
aldiktan sonra acil servisimize bagvurdu. Bilinci agik, koopere ve oryante hastanin vitalleri stabil, herhangi bir
semptomu mevcut degildi. Fizik muayenesinde patolojik bulgu saptanmadi. Elektrokardiyografisinde aritmi yoktu,
tam kan sayimi, kan gazi, kardiyak markerlar ve kan biyokimyasi normal olarak sonuglandi. Koagllasyon
tetkiklerinde fibrinojen:221 mg/dl, PT:12,2 sn, aPTT:24,1sn, INR:1,1, D-dimer:0,35 mg/L sonuglandi. Takibinde 6
saat sonra bakilan fibrinojen diizeyi 122 mg/dl ye geriledi. 1 Unite taze donmus plazma verildi. Kontrol fibrinojen
degeri 206 mg/dl olarak sonuglandi. 24 saat izlenen hastada ek patoloji saptanmadi, taburcu edildi. 2 giin sonraki
kontrollinde fibrinojen degeri 190 mg/dl olarak sonugland.

TARTISMA VE SONUG: Literatiirde SSRi'larin terapétik aralikta kullanimiyla, koagiilapati arasindaki iliskiyi
arastiran calismalarda farkli ve birbirine zit sonuglar gériimektedir, toksik dozdaki etkileriyle ilgili arastirmamiz
dahilinde calismaya rastlanmamistir. Toksik dozda SSRIi kullaniminin gocuklarda hipofibrinojenemi ve buna
sekonder koagiilopati yapabilecegini gostermesi bakimindan énem arz eden bu vaka sunumuna gére SSRI
toksitesi olan gocuklarda koagulopati olasiligi géz ardi ediimemelidir.
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SIK TEKRARLAYAN HISILTI ILE GELEN BIR KARDIYAK
ANOMALI OLGUSU

2Yakup Canitez, . Tansu Ondes, 2Siikrii Gekig, 30zlem Mehtap Bostan, 3Tugberk Akga, “Isik
Senkaya Signak, 2Nihat Sapan

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, BURSA
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar1 Ve Alerji Bilim Dali, BURSA
3Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, BURSA

4“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Kalp Damar Cerrahisi Anabilim Dali, BURSA

Giris :Solunum sistemi hastaliklari tlim diinyada ve (lkemizde gocuklarin en sik doktora bagvuru ve hastaneye
yatis nedenidir. Ozellikle tedaviye direncli hirilti altta yatan kronik bir hastaligin ilk belirtisi olabilir. Bu olguda ilging
olan durum daha iki aylikken baglayan oksurik,hiriltili soluma ve sik yineleyen st solunum yolu enfeksiyonlari
nedeniyle birgok saglik kurulusunda sagaltim almig olmasina karsin yakinmalarinin gegmemesidir.Bu sunuda
uzun sireli hisilti sikayetiyle sik hastaneye bagvuran alti aylik erkek olguda kardiyak anomali saptanmasina
dikkat ¢ekilmesi amaglanmistir.

Vaka :Alti aylik erkek hasta 2 aylikken karin agrisiyla bagvurdugu dis merkezde grade 4-5 VUR saptanmig
operasyon planlanan hastada higilti olmasi tzerine operasyon plani ertelenmis.4 aydir higilti sikayetiyle hem
yatirilarak hem de ayaktan tedavi almis hastanin 6zgegmisinde 36 hafta dogmus soy gegmisinde anne baba
birinci derece akrabaymis. Fizik muayenesinde 6ksUrlk,bilateral ral ve ronkisleri vardi. Labaratuarda ézellik
yoktu.Kistik fibrozis agisindan gen analizi gonderildi.Laringomalazi ve trakeomalazi agisindan tetkik
edildi.Vaskuler ring agisindan eko ile degerlendirilen hastada sag arkus aorta aberrran sol subklavien arter
gorulen hastada BT anjio planlandi.BT anjio da aberran sol subklavian arter ile birlikte eslik eden sag aortik ark
anomalisi izlendi sag ana brons sag pulmoner arter dali ve torasik dizeyde inen aorta arasinda kalibrasyon
kaybina ugradi§i gérildi.Kalp damar cerrahisi tarafindan opere edildi.Hastanin ayaktan takiplerinde sikayetlerinin
geriledigi goraldi.

Tartisma :Solunum sistemi hastaliklari tim dinyada ve (lkemizde cocuklarin en sik doktora basvuru
nedenidir.Aorta ile ilgili konjenital varyasyonlar olduk¢a azdir.En sik gérilen varyasyon sol aortik ark eglikli
aberran sag subclavien arter bulunur.Sag arcus aorta anomalisi genel poptlasyonda binde bir siklikta gérilen
ender bir anomalidir.Siklikla belirti vermeyen rastlantisal olarak gortilmekle birlikte bazi olgularda en sik rastlanan
yakinma trakea ve 6zofagusa olan basiya baglidir. Trakeaya basiya bagli solunum gtigliigl gibi yakinmalar en sik
cocukluk gaginda ortaya ¢ikar ve astimi animsatir.Sonug olarak daha iki aylikken semptomatik olmasi nedeniyle
ilging bulunarak sunulan olgumuzda gdstermektedir ki infantil doneminde sagaltimi basarilamayan solunum yolu
enfeksiyonlar ender vaskiiler patolojilere de neden olabimektedir. infantil déneminde ki bu olgumuzda gegmeyen
hisilti ile bagvuran olgularda kardiyak anomalilerinde akilda bulundurulmasi gerektigi vurgulanmistir.
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TROMBOSITOPENI ILE TANI ALAN NADIR BIR OLGU SUNUMU:
KABUKI SENDROMU

2Aytiil Temuroglu, 10zge Kudu, 2Melike Sezgin Evim, 2Adalet Meral Giineg

12-Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi Ve Hastaliklari AD,Bursa, Tiirkiye
21-Uludag Universitesi Tip Fakdltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklart AD,Cocuk Hematoloji
BD,Bursa, Turkiye

GIRIS: Kabuki make-up sendromu (KMS) mental retardasyon, gelisme geriligi ve multipl anomalilerle birlikte
seyreden, nedeni bilinmeyen nadir goriilen bir sendromdur. Olgular i¢in en énemli bulgular; tipik ytz gérinimd,
psikomotor ve dil alanlarindaki gerilik, parmak ucu yastikciklarinin kabarik olmasi ve klinodaktilidir.Hiperaktivite,
solunum yolu enfeksiyonlari ve/veya otit siktir. Baglica bulgulari yiiz goriinimi ve anatomik anormallik olmaksizin
beyin islevlerindeki bozukluktur. Ayirt edici yUz bulgulari alt lateral gozkapaklarinda disa donukluk, kaslarin yay
seklinde olmasi ve yan Ugte bir kisminin seyrek veya daginik olmasi, burun ucunun basik olmasi ve belirgin
kulaklardir. Menoraji sikayeti ile bagvurusunda trombositopeni ve anemisi, hafif mental retardasyonu olan Kabuki
make up sendromlu olguyu sunduk.

OLGU: Acil servisimize , ilk adet kanamasinin uzun siirmesi sikayeti ile basvuran 13 yas kiz hastanin, fizik
muayenesinde tasikardi ve strabismus , nistagmus saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin ve trombosit
dustkligu olan olgu, bisitopeni etyolojisi arastiriimasi ve destek tedavisi amaciyla klinikte izleme alindi. Hastanin
klinik izleminde trombositopenisinin devam etmesi ve dismorfik bulgular (fizik muayenesinde; yiiksek
damak;hipertelorizm,basik burun koku,genis burun kanatlari ,hafif mikrognati , dis anormallikleri, hafif kifoz ve
skolyoz ,ellerde donuklik, 1 .meta- karpofalengeal eklemde hiperekstansiyon, ayak 2.ve 3. parmaklarinda diga
doniklik ) géz énine alindiginda Kabuki make up sendromu 6n planda distndldi. Tibbi genetik tarafindan
yapilan tim genom analizinde KMT2D ¢15760_15769del geni mutasyon saptanmis olup , hastalia dair patolojik
varyant olarak kabul edilmistir. Olgunun multidisipliner yaklagim ile tedavisi ve poliklinik tizerinden izlemi devam
etmektedir.

SONUG: Dismorfik bulgularla birlikte mental retardasyon olan trombositopenili olgularda altta yatan sendromik
durumlar arastirimali ve KMS de akla getirimelidir. Yaklasik 32.000 vakada bir yenidogan etkilenmektedir.
Agiklanamayan trombositopenili hastalara farkli agidan yaklasmak gerektigini diistinmekteyiz.
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Nadir Bir Agir ilag Reaksiyonu, Toksik Epidermal Nekroliz; Olgu
Sunumu

2Slikrii Ceki¢, INurten Kahraman Akyel, 2Fatih Cicek, 3Serkan Yazici, 2Yakup Canitez, 2Nihat
Sapan

1Gocuk Saglig Ve Hastaliklart ABD
2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Alerji BD
3Dermatoloji ABD

Girig: Toksik epidermal nekrolizis (TEN) ve Stevens Johnson sendromu ciddi tip 4 ilag reaksiyonlari olarak
karsimiza cikabilir. Hastalikta; deri, gbz, mukozalar ve birden ¢ok sistem tutulabilir. TEN’den sorumlu olan
ilaglarin baginda antikonvilzanlar ve antibiyotikler gelmektedir.

Olgu: On bes yasinda erkek hasta, 1 giin 6nce baslayan ates, halsizlik, agiz i¢inde yaralar, gozlerde kizariklik,
sulanma, govde ve bag-boyun bolgesinde daha yogun olmak Gzere tim vicutta dokintl, govde ve Ust
ekstremitede degisik ¢aplarda gok sayida biilldz lezyonlar ile bagvurdu. Oykiistinde 4 giin 6nce (st solunum yolu
enfeksiyonu nedeniyle azitromisin ve soguk alginligi ilaci (parasetamol, fenilefrin hidroklorir ve klorfeniramin
iceren) kullandigi 6grenildi. Fizik muayenede, genel durumu két, tim viicutta hedef benzeri deri lezyonlari, viicut
ylzeyinin %30" dan fazlasini etkileyen ylz, govde ve boyunda degisik evrelerde gok sayida bil ve agiz
mukozasinda ulsere lezyonlar vardi. Nikolsky fenomeni pozitifti. Laboratuvarinda lékosit sayisi: 1530/mm3
(notrofil %72, lenfosit: % 20), Hb:14gr/dl, Hct:40,6, trombosit sayisi: 105300/mma3, eritrosit sedimantasyon hizi:
18mm/sa, C-reaktif protein: 64,1mg/l, AST: 91 IU/L, ALT: 42 IU/L seklindeydi. Hastaya mevcut klinik ve
laboratuvar verilerine dayanilarak TEN tanisi konuldu. Metil prednizolon, intravenéz immunglobulin (iVIG),
siklosporin, deri lezyonlarina yonelik topikal tedaviler ve diger destek tedavileri uygulandi. Uygulanan tedavi
sonras! yakinmalari kontrol altina alind!.

Tartisma ve Sonug: ilaglara karg! olusan reaksiyonlar basit makiillerden hayati tehdit eden SJS ve TEN’e kadar
degisebilmektedir. Azitromisine karsi TEN nadir olarak bildirilmistir. Tedavide; sistemik steroid, iViG ve siklosporin
gibi immunsUpresif ajanlar kullanilabilmektedir. Hastalarin géz, deri, bobrek gibi gesitli organlarda gelisen
komplikasyonlar ve sekel degisiklikler yonunden izlemi onemlidir.
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HIPERINSULINEMIK HIPOGLISEMI OLGUSUNUN
PANKREATEKTOMI SONRASI IZLEMI

Yasemin Denkboy Ongen, 'Erdal Eren, 10zgecan Demirbas, 2Fatih Celik, 3Ali Topak, 2frfan
Kirigtioglu, *Halil Saglam, 1Omer Tarim

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligji Ve Hastaliklari AD, Cocuk Endokrinoloji BD,
BURSA

2Bursa Uludag Universite_si Tip Fakiiltesi, Gocuk Cerrahisi AD, BURSA

3TC SBU Bursa Yiiksek Ihtisas EAH, Tibbi Genetik, BURSA

GIRIS: Konjenital hiperinstilinizm yenidogan ve infantile dénemde direngli ve tekrarlayan hipogliseminin en sik ve
tedavisi en zor nedenidir. Konjenital hiperinsulinizm yol agan birgok gen tanimlanmistir. izlemde yonetimi en zor
olan grup potasyum ATPaz kanal defektleridir. Blylk ¢odunlugu diazoksit tedavisine yanitsiz olup izlemde
pankreatektomi gerekebilmektedir. Burada konjenital hiperinsilinizm ile izlenen direncli hipoglisemi nedenli totale
yakin pankreatektomi uygulanmis olgunun operasyon éncesi ve sonrasi izleminden bahsededilecektir.

OLGU: Prenatal dykustnde ozellik saptanmayan 37 haftalik olarak dogan olgunun anne yaninda 3. saatinde
ndbet gecirmesi nedeniyle bakilan tetkiklerinde serum glukozu 22 mg/dl dlglilmesi Uzerine alinan tetkiklerinde
insilin 288 wU/mL (N <2 pU/mL), kortizol 8 ug/dL saptandi. intravendz (iv) dekstroz tedavisi baslanan olgunun
hipoglisemisinin tekrarlamasi tzerine alinan kontrol tetkiklerde serum glukoz 37 mg/dL, insulin 206 pU/mL olarak
goruldi. Olguda yiiksek dekstroz tedavisi altinda hipoglisemi tekrarlamasi ve insulin ylksekligi saptanmasi
nedenli konjenital hiperinsulinizm disunilerek diazoksit tedavisi baglanip izlemde maksimum doz diazoksit (15
mg/kg/giin) tedavisine ragmen hipoglisemisi devam etmesi (izerine somatostatin ve steroid tedavileri baglanmisti.
Tim tedavilere ragmen hipoglisemi ataklari devam etmesi Uzerine tarafimiza ileri tetkik ve tedavi amaciyla
yonlendirilen olgunun Ik degerlendirmesinde diazoksit 15 mg/kg/giin, somatostatin 20 mcg/kg/giin, iv dekstroz
infizyonu 12.5 mg/kg/dk, iv prednol 1 mg/kg/gin olarak almaktaydi. Hipoglisemi devam etmesi (izerine
somatostatin dozu 30 mcg/kg/glin olarak arttirildi. Cocuk cerrahisi ile birlikte degerlendirilen diazoksit tedavisine
yanitsiz, maksimum doz tedavilere ragmen hipoglisemisi devam eden hastaya totale yakin pankreatektomi
yapilmasina karar verildi. Operasyon sonrasi kan sekerleri stabil giden ve tim tedavileri kesilen hastanin 6 saat
sonrasinda hipoglisemisi tekrarladi. Kademeli olarak dekstrozlu mayisi arttirilan olgunun tedavisine gunler iginde
hipoglisemisinin devam etmesi (izerine sirayla somatostatin, nifedipin, glukagon ve hidrokortizon tedavileri
eklendi. Yakin kan sekeri takibi saglanmasi igin strekli glikoz élglim sistemi (Medtronic Guardian Connect CGM,
Ca ABD) takildi. Genetik calismasi yapildi. Beslenme arttirilarak kademeli olarak dekstrozlu mayinin kesilmesi
planlandi. Somatostatin ve glukagon tedavisi intramuskuler olarak idame ettirildi.

TARTISMA VE SONUGC: Konjenital hiperinstlinizmi olan olgular genellikle dogum sonrasi ilk saatler veya ilk
gunler icinde hipoglisemi ile karsimiza gelir. Olgulmuzda totale yakin pankreatektomi sonrasi hipogliseminin
devam etmesi Uizerine somatostatin, glukagon, nifedipin ve hidrokortizon tedavileri diizenlenerek ve sik besleme
yapilarak normoglisemi saglanmaya calisiimistir. Direncli hiperinsulinemik hipoglisemi tedavisinde normoglisemi
saglamak igin yeni nesil ajanlara ihtiyag vardir.
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Boy Kisaligi ile Bagvuran Hipofofatemik Rikets Tanisi Alan Bir
Olgu

10zgecan Demirbas, ‘Erdal Eren, Yasemin Denkboy Ongen, Halil Saglam, \0mer Tarm

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligji Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS: Hipofosfatemik rikets bobrekten fosfor kaybi nedeniyle ortaya c¢ikan bir hastaliktir. Dokuzuncu
kromozomun uzun kolunda (9934) bulunan SLC34A3 geninde fonksiyon kaybina yol agan mutasyon sonucunda
hiperkalsiurik hipofosfatemik rikets olusur. Biz burada uzun yillar nefrokalsinozisi olan 8 yasinda iken boy kisaligi
nedeniyle bagvurusunda tani alan bir olguyu sunmayi1 amagladik.

OLGU:Sekiz yasinda kiz olgu boy kisaligi nedeniyle basvurdu. Akraba olmayan anne babadan term olarak
dogmus ve 1 yasinda iken idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle cekilen ultrasonografisinde nefrokalsinozis goriimus
ve hiperkalsitiri saptanarak hidroklorotiazid tedavisi baglanmisti. Olgunun muayenesinde agirlik 18 kg (-2,97SDS)
boyu 114 cm (-3,23 SDS) genu valgum deformitesi vardi ve diger sistem muayeneleri dogaldi. Hedef boyu 156
cm (-1,09 SDS) idi. Hastanin tetkiklerinde tam kan sayimi, kreatinin, AST, ALT normaldi. Kalsiyum:10,1 mg/dl,
fosfor:2,7 mg/dl, Alkalen fosfataz: 230 mg/dl, PTH:10,8 ng/L olarak bulundu. Tibiiler fosfor reabsorbsiyonu %52
idi. idrar kalsiyum/kreatinin orani 0,68 idi. Takvim yagi 8 yas iken kemik yas! 7 yas ile uyumlu ve ulna metafizinde
dizensizlik ile osteopeni dikkat ¢ekmekte idi. Kemik dansitometrisinde Z skoru -2,56 SDS bulundu. Renal
ultrasonografisinde bilateral nefrokalsinozis vardi. Olguya hipofosfatemik rikets tanisi ile fosfor tedavisi 50
mg/kg'dan baslandi. Genetik incelemede SLC34A3 geninde p.Val334Ser (c.1000_1003delGTGC) mutasyon
saptandi. Fosfor tedavisi ile olgunun boy uzama hizinda artis gdzlendi ve rikets bulgularinda kismi gerileme
oldu. TARTISMA:SLC34A3 geninde fonksiyon kaybina yol agan mutasyon sonucunda hiperkalsitirik
hipofosfatemik rikets olusur. Bu gen bdbrekte sodyum fosfat co-transporter tip II-C proteinini kodlar ve bu
proteinin fonksiyon kaybi hiperfosfattiri ve hipofosfatemi ile sonuglanir. Hipofosfatemiye cevap olarak bébrekte 1
alfa hidroksilasyon artar ve 1,25(OH)D vitamini dizeyinin artigi bagirsaktan kalsiyum emiliminin artisi ile
sonuglanir. Bunun sonucunda hiperkalsitiri ve nefrokalsinozis gelisir. Hipofosfateminin diizeltiimesi ile idrarda
kalsiyum atilimi da normale doner. Tedaviye yanit ¢ok iyidir. Rikets bulgulari dlizelir ve biyime hizinda artis olur.
Olgumuzda da fosfor tedavisi ile boy uzama hizinda artis ve boy SDS artisi g6zlendi. Ayrica hiperkalsilride
dizelme olmasi hastaligin tanisinin erken donemde konulmasinin &nemini géstermektedir. Hiperkalsitirik
hastalarda fosfor dustikliginiin dikkate alinmasi tanisal anlamda degerlidir.
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MILLER-DIEKER

1Ayse Oztiirk, 2Muhittin Bodur, 2Rabia Ttlincu, 2Hakan Ozmen

1Bursa Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Néroloji Anabilim Dali

GIRIS: Miller Dieker sendromu ; insidansi bilinmeyen mikrosefalidar alin,pakigrihipoplastik erkek
genitalya,tekrarlayan nobetler ve agir mental gerilikle karakterize LIS1 genindeki delesyondan kaynaklanan
lizensefali sendromudur.Bu sunuda 2 aylikken gozle takip edememe sikayetiyle gelen yapilan tetkiklerde miller
dieker tanisi alan olgudan bahsedilmistir.

OLGU: 28 yas anneden 39+1 gebelik haftasinda G2P2Y2 olarak sezaryen ile 3610 gram olarak dogan hastanin
solunum sikintisi olmasi sebebiyle bir giin yenidogan yogun bakim Unitesinde takip edilmis. Bir haftalikken total
bilirubin dlizeyi 15 oldugu igin bir giin fototerapi almis.prenatal Gykistinde patolojik bulgusu yoktu.Ailesi
tarafimiza gézle takip edememe nedeniyle basvurdu.Muayenesinde bas gevresi persentili < 3 idi.Hastadan
VEP,BERA,EEG, planlandi.BERA ‘da bilateral bulbopontin ileti yavaslamasi,EEG'de fronto-temporal bolgede
ortaya cikan disritmi varligi izlenmistir.Kranial MR'da lizensefali lehine bulgulari olmasi dolayisiyla genetik
tetkikleri gonderildi.Sitogenetik FISH analiziyle 60 hiicre degerlendirilmis analiz edilen hlcrelerde 17p13.3
bolgesinin delesyonu gozlenmistir.

SONUG: Milier-Dieker sendromu;nadir gérllen tanisi ge¢ konan néronal migrasyon defektidir.Hastamizda tipik
yiz gériinimii(genis alin,kisa burun,bitemporal gukur kiiglik gene,disa bakan burun deligi),mikrosefali,tekrarlayan
pnomoniler,epilepsi ve agir mental gerilik klinik ozellikleriyle birlikte kranial MR ve genetik sonucuyla tani
konulmustur.Sut cocuklugu déneminde géz takibi olmayan hastalarda mikrosefali eslik ediyorsa akla gelmelidir.
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PARAPNOMONIK EFUZYON ILE KARISAN MASIF
HEMOTORAKS: OLGU SUNUMU

LElif YAVAS, *Edanur YESIL, 2Solmaz GELEBI, 2Cansu TURAN, 2Beyhan BULBUL, 2Mustafa
HACIMUSTAFAOGLU

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Adélesan cagda gériilen ciddi torasik kifozun en sik sebebi idiyopatik hiperkifozdur. Hastaligin tedavisinde
konservatif yaklagimlarla beraber cerrahi tercih edilebilmektedir. Bu sunumda kifoz nedeniyle opere olmasindan
10 giin sonra ates, 6kslrlk ve yan agrisi yakinmasi ile bagvuran ve parapnémonik eflizyon ile karisabilecek
hemotoraks komplikasyonuna dikkat ¢ekilmesi amaglanmistir.

OLGU: Bilinen bir hastaligi olmayan 15 yasinda olgu ortopedi ve travmatoloji tarafindan kifoz nedeniyle diizeltme
operasyonu yaplildiktan 10 glin sonra ates, Oksuriik, nefes darligi, balgam ¢ikarma, gégus sol yaninda agri
sikayetiyle cocuk acil poliklinigine basvurdu. Yapilan tetkiklerinde WBC:53.730/mm3, AGS:46,300/mm3,
HGB:7.1gr/dl, MCV:63,5 RBC:4,21 RDW:19,5 PLT:851.100/mm3, CRP:16.2 mg/dl ve toraks ultrasonografide sol
plevral aralikta, multiseptal, yaklagik 7 cm boyutunda efiizyon saptanan hasta yakin tarihte yapilan operasyon ve
mevcut hastane yatis Oykisi géz o6nlnde bulundurularak parapnémonik efiizyon dustn(lip piperasilin-
tazobaktam ve vankomisin antibiyoterapileri baglanarak gocuk enfeksiyon klinigine yatirildi. Yatigini takiben
Girisimsel Radyoloji tarafindan Ultrasonografi esliginde sol plevral araliktan yaklasik 500 cc mayi drene edildi ve
kateter yerinde birakilarak mayi serbest drenaja alindi. Sivi gorinimi hemorajik olup, mayi eksuda
karakterindeydi. Sivinin gram boyamasinda bol eritrosit diginda ézellik gérilmeyip kiltirlerinde Greme olmadi.
izleminde progresif hemoglobin diistiklligii olan ve miikerrer eritrosit siispansiyon replasmani intiyaci duyulan ek
girisim gerekmeden efiizyon spontan gerileyen yan agrisi yakinmasinin post operatif ilk giin baglamis oldugu ve
acil bagvurusuna kadar disik molekdler agirlikli heparin kullandigi dgrenilen olguda hemotoraks distndldd.
Cekilen torakal bilgisayarli tomografide de T9 vertebra seviyesinde solda vertebra korpusu pedinkiil diginda vida
goruntilenmis olup vidanin akciger/plevra ile iliskili oldugu géruldi. Olgu cerrahi girisime bagli hemotoraks olarak
degerlendirilip yakin zamanda operasyon hikayesi olmasi ates ve akut faz reaktanlarinda yikselme olmasi
nedeniyle ampirik antibiyotik tedaviye 14 giin devam edildi. izlemde kanamasi devam etmeyen ve efiizyonu
zamanla rezoliisyona ugrayan olguda ortopedi revizyon igin cerrahi girisim diisiinmedi. izlemde atesi ve klinik
yakinmalari gerileyen olgu ¢ocuk enfeksiyon ve ortopedi poliklinik kontroliine ¢agirilarak taburcu edildi.

SONUGC: Adélesan ¢agda gorilen idiyopatik hiperkifoz olgularinda cerrahi tedavi sonrasi hemotorks,
pnoémotoraksi parapnémonik eflizyon gibi pulmoner komplikasyonlardan kaginilmaya calisilsa da operasyon
sonrasi gogis agrsi, solunum sikintisi gibi semptomlarin varliginda pulmoner komplikasyonlar gelismis
olabilecegi akla gelmelidir.
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AKUT KARACIGER YETMEZLIGI ILE BASVURAN NADIR BIR
VAKA

!Kasim Bozgeyik, 10zgecan Demirbag, 'Erdal Eren, INil Kader Kaptan, ‘Taner Ozgiir, 'Tanju
Basarir Ozkan, 1Halil Saglam, *Omer Faruk Tarim

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

GIRIS ve AMAC: Wolcott-Rallison sendromu (WRS) neonatal ve ya erken baglangich instilin bagimli diyabet,
blyime geriligi, epifizyal displazi ve karaciger yetmezIigi gibi farkli sistemik hastalik tablolarinin eslik ettigi
otozomal resesif gegisli nadir bir hastaliktir. Bu olgu sunumunda WRS ile izlenen ve akut karaciger yetmezIigi
nedeni ile izledigimiz bir olguyu sunuyoruz.

OLGU: On dort yasinda erkek olgu acil servise karin agrisi ve tekrarlayan kusma sikayetleri ile bagvurdu.
Oykustinden akraba olmayan anne babadan term 3800 gram dogdugu, 15 aylikken diyabetik ketoasidoz ile
diyabet tanisi aldigi, 4 yasinda ilk kez karaciger yetmezligi nedeniyle hastane yatisinin oldugu, sonrasinda
aralikl transaminaz yikseklikleri , hiperpotasemi nedeniyle hastane yatislarinin bulundugu, 6 yasindayken iskelet
displazisi bulgulari varliginin belirginlesmesi ile olguya genetik inceleme yapilarak EIF2AK3 geninde mutasyon
saptanarak WRS tanisi konuldugu &grenildi. Olgunun bagvurusunda fizik muayenesinde vicut agirhg 33,9
kilogram, boyu 133 cm; boy ve agirlik -2SD altinda, genel durumu diiskiin, bas boyun muayenesinde postnazal
akintisi mevcut, submental 2x1 cm agrili lenfadenopatileri mevcut, solunum sistem ve kardiyovaskiler sistem
muayenesi normal degerlendirildi. Batin muayenesinde istemli hassasiyeti mevcut olup, barsak sesleri dogal
olarak aliniyordu. Nérolojik muayenesinde mental gerilik mevcuttu. Ekstremite muayenesinde iskelet displazileri
ve kollarda lipodistrofileri (enjeksiyona bagli) gorlliyordu. Testis volimi bilateral 10 ml, evre 3 puberte ile
uyumlu olarak saptandi. Laboratuar bulgularinda tam kan sayimi normal degerlerde, biyokimyasinda glukoz 621
mg/dL , AST 2242 U/lt , ALT 1719 U/lt, kreatinin 1.57 mg/dL, potasyum 5.6 mmol/lt, sodyum 129 mmol/lt, INR
1,5 goriimesi Gzerine insulin tedavisi diizenlenerek ve N-Asetil-Sistein inflizyonu baslanarak, K vitamini
uygulamasi sonrasinda klinigimize yatisi yapildi. Yatisinin 6. ginlinde kan sekerleri regile olan, transaminaz
dlzeyleri gerileyen hasta olasi acil durumlar hakkinda bilgi verilerek taburcu edildi.

TARTISMA ve SONUC: Wolcott-Rallison sendromu  otozomal resesif olarak aktarilan EIF2AK3 ve ya PERK gen
mutasyonu sonucu endoplazmik retikulumda hatali katlanmis proteinlerin yol agtigi stres nedeni ile hastaligin
tutulumuna gore tekrarlayan hepatik yetmezlik, pankreatik , SSS de, kardiyo-respiratuar anomalihipotiroidi,
nétropeni, tekrarlayan enfeksiyon ve epifizyal displazi ile gidebilen bir hastaliktir. Hastaligin gidisatinda ataklar
kendiliginden sinirlanmakta olup, yakin klinik izlem gerektirmektedir.
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SENKOP NEDENI OLARAK KATEKOLAMINERJIK POLIMORFIK
VENTRIKULER TASIKARDI

LEnes in, 2Abdiisselam GENC, 2Tugberk AKGA, 20zlem Mehtap BOSTAN, 2Ergiin GiL

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, GCocuk Kardiyoloji Bilim
Dall, Bursa

GIRIS: Katekolaminerjik polimorfik ventrikiler tagikardi (KPVT) altta yatan kalp hastaliji olmadan egzersiz veya
stres sonrasinda senkop ve ani 6lime neden olan bir ventrikller tagikardi nedenidir.

OLGU: 15 yasinda ve bilinen sistemik hastaligi olmayan erkek olgu, okulda otururken bir anda gézlerde kararma
ve bayiima ile gocuk acile bagvurdu. Hastanin ablasinda 10 yil dnce kardiyak arrest sonrasi norolojik sekel kalma
oykist mevcuttu. Hastanin fizik muayene, laboratuvar tetkikleri, elektrokardiyografi ve ekokardiyografisinde
patoloji saptanmadi. Holter monitdrizasyonunda aktivite ile baskilanmayan ¢ok sayida izole unifokal VES, 4 adet
couplet VES saptandi. Efor testinde KTA >120 atim/dk oldugunda polimorfik ézellikte VES'lerin basladi§i ve
hemen arkasindan ventrikiler tasikardi ataginin oldugu géruldi. Olguya propranolol tedavisi 2 mg/kg/gin
dozunda baglandi. KPVT tanisi alan hastanin genetik incelemesinde CASQ2 geninde c.421-14G>A
(rs139281637) heterozigot varyant (NM_001232.3) ve RYR2 geninde ¢.7202G>T (p.Arg2401Leu) heterozigot
varyant (NM_001035.2) saptandi. Hastanin senkop ataklarinin devam etmesi ve kontrol holter
monitdrizasyonunda aktivite ile baskilanmayan cok sayida izole unifokal VES ve couplet VES'lerinin sebat etmesi
uzerine, propranolol dozu 4 mg/kg/gin’e gikarildi. Hastaya video aracili torasik cerrahi ydntemi ile sempatektomi
uygulandi ve ICD implantasyonu yapilmasi planlandi.

SONUC: KPVT'de semptomlar siklikla 7-12 yas arasinda ortaya ciksa da 4. dekatta tani alan olgular vardir.
Egzersiz stres testi en énemli tanisal testtir. Tedavi ediimeyen olgularin %30'u en az bir kez kardiyak arrest,
%80'i bir veya daha fazla senkop atagina maruz kalabilecegi gibi, ani kardiyak dlim KPVT'nin ilk belirtisi olabilir.
Tedavide, semptomatik tiim hastalara beta-blokér (propranolol, nadolol) baslanir. Tedaviye ragmen semptomlari
devam eden ve gen mutasyonu olan hastalara ICD implantasyonu ve bilateral sempatektomi yapilir. Sonug olarak
egzersizle tetiklenen senkop ataklari olan hastalarda KPVT kesinlikle akla gelmelidir.
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SENKOP ILE BASVURAN BIR KATEKOLAMINERJIK
POLIMORFIK VENTRIKULER TASIKARDI OLGUSU

INebahat Zeynep Ozaslan, *Omer Varol, 2Abdiisselam Geng, 2Tugberk Akga, 20zlem Mehtap
Bostan, 2Ergun Cil

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dali, Bursa

GIRIS: Cocuklarda en sik nérokardiyojenik (vazovagal) senkop goriilmekle birlikte, altta yatan pek ok kardiyak
ve norolojik hastalik senkopa yol agabilir. Kalp hastaligi olmadan, egzersiz veya stres sonrasinda senkopla gelen
hastalarda katekolaminerjik polimorfik ventrikiler tasikardi (KPVT) tanisi mutlaka akla gelmelidir.

OLGU: Son 1 aydir aralikl gdgus agrisi tarifleyen 15 yasinda erkek hasta, egzersiz sonrasi evde baygin olarak
bulunmus. Allesi tarafindan acil servise goétlrllen hasta kardiyopulmoner arrest olarak degerlendirilip
resisitasyon uygulanmis. Yanit alinan hastanin yogun bakim izleminin 1. guiniinde sustained VT gelismesi sebebi
ile kardiyoversiyon uygulanmis. Ozgegmisinde Ozellik saptanmayan hastanin soygegmisinde anne ve baba
arasinda 1. derece akrabalk mevcuttu. Hastanin izlemi sirasinda 14 yasindaki kiz kardesinde oruclu oldugu
donemde ani kardiyak arrest gelistigi ve eksitus oldugu égrenildi. Olgunun fizik muayene, EKG, ekokardiyografi
ve kardiyak enzimleri igeren tetkikleri normal saptandi. Holter monitérizasyon ve koroner anjiografisinde ézellik
gorilmeyen hastadan aritmi etyolojisine yonelik genetik analiz agisindan tetkikleri génderildi. Norolojik sekel
agisindan cekilen EEG’si normal olup kraniyal MR'da frontal ve temporal bélgede hipoksiye sekonder degisiklikler
saptandi. Efor testinde KTA 130 atim/dk Uzerine ciktiginda multifokal VES'ler, KTA 150 atim/dk (zerine
ulastiginda ise bidirectional VT lerinin gelistigi goruldi. Propranalol tedavisi baglanarak ICD takildi. Daha sonra
hastaya video araclli torasik cerrahi yontemi ile sempatik ganglion blokaji uygulandi.

SONUG: Egzersizle ortaya gikan senkop nedenleri arasinda disritmiler ve katekolaminerjik polimorfik ventrikiiler
tasikardi mutlaka akla gelmelidir. Tanida holter monitdrizasyon ve egzersiz stres testi mutlaka yapiimalidir.
KPVT'de, egzersiz kisitlamasiyla birlikte beta blokor tedavisi altinda reklrren semptomlari olan hastalarda
sempatik blokaj uygulamalari ve ICD implantasyonu temel tedavi yontemleridir.
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INFLUENZA B ENFEKSIYONU SONRASI GELISEN BIR
MIYOKARDIT OLGUSU

ICisel Sezer, 2Abdiisselam GENG, 2Tugiberk AKGA, 20zlem Mehtap BOSTAN, 2Ergiin GIL

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, GCocuk Kardiyoloji Bilim
Dall, Bursa

GIRIS: influenza enfeksiyonu, saglikli gocuklarda genellikle kendi kendini sinirlayan, akut ve iyi seyirli bir
hastaliktir. Enfeksiyonun en sik komplikasyonu pnémoni olmakla birlikte, miyokardit, influenza A ve B virislerine
bagli olarak gelisebilen ciddi bir komplikasyondur. Burada, influenza B enfeksiyonu sonrasi miyokardit gelisen bir
olgu sunuldu.

OLGU: 6 yas 8 aylik erkek olgu; son iki gindir artan halsizlik, ates yuksekligi, beslenmede bozulma, kusma, ishal
yakinmalari ile bir sadlik merkezine yatirilmis. izleminde letarjik olmasi, hipotansiyon tablosunun gelismesi,
kardiyak enzimlerinin yiiksek degerlerde olmas! iizerine miyokardit én tanisiyla sevk edildi. 10 giin 6nce USYE
tanisi ile antipiretik ve oseltamivir tedavilerinin verildigi 6grenildi.Fizik muayenede genel durumu duskn, periferik
nabizlarl zayif olarak dederlendirilen olgunun kardiyak muayenesinde S3 gallop ritmi ve perikardiyal frotman
saptandi. Solunum sistemi muayenesinde sol akcider bazallerde ince krepitan ralleri mevcuttu. Diger sistem
muayenelerinde ozellik gorilmedi.Telekardiyografide kardiyomegali, elektrokardiyografide sinls tasikardisi
mevcuttu. Ekokardiyografide sol ventrikiil genis, EF: %41, sol ventrikiil arka duvarda 6 mm, apeks ve sag
ventrikil 6n duvarda 4 mm perikardiyal eflizyon saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde Troponin-I: 3234,6 ng/ml,
BNP: 3594,6 ng/l oldugu gorildi.Akut miyokardit tanisiyla milrinon, kaptopril, furosemid, oseltamivir ve
antienflamatuvar ilag tedavileri baslandi. 1gr/kg dozunda IVIG tedavisi de verilen hastanin hipotansiyonun olmasi
lizerine dopamin, noradrenalin infiizyonlari tedaviye eklendi.Hastanin nazofarengeal siiriint(i érneginde influenza
B pozitif saptandi. izlemde klinik bulgulari gerileyen, tansiyonlari stabil seyreden, ekokardiyografisinde kardiyak
fonksiyonlari diizelen ve perikardiyal eflizyonu gerileyen hastanin inotrop tedavileri azaltilarak kesildi.

SONUC: influenza enfeksiyonlarinda miyokardit, ciddi bir komplikasyondur. Bu hastalarin izleminde, genel durum
bozuklugu, hipotansiyon, tasikardi saptanirsa, mutlaka miyokardit agisindan degerlendirilmeli ve bu yonde
tedavileri hizli bir sekilde planlanmalidir.
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INTRAUTERIN DONEMDE DISRITMI BULGUSU VEREN
KONJENITAL UZUN QT SENDROMU: BIR OLGU SUNUMU

LEmre KARAAGAC, 2Abdiisselam GENC, 2Tugberk AKGA, 20zlem Mehtap BOSTAN, 2Ergiin GiL

1Uludag quversitesi Tip Fakiiltesi, GCocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, BURSA
22Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dali, BURSA

GIRIS: Uzun QT Sendromu (UQTS) elektrokardiyografide (EKG) QT intervalinde uzama, T dalgasinda morfolojik
anormalliklerin gortildugu, torsade de pointes (TDP), ventrikiiler fibrilasyon gibi ventrikiler aritmilerin oldugu,
tekrarlayan senkop veya ani 6lumle karakterize kardiyak iyon kanali bozuklugudur. Konjenital Uzun QT
Sendromuna kalp kasi hlicre membranindaki iyon kanallarini kodlayan genlerdeki mutasyonlar neden olmaktadir.
intrauterin dénemde fetal bradikardi ve ventrikiiler tagikardi ataklar yapabilmektedir. Burada intrauterin dénemde
fetal bradikardi ve tasikardi ataklari saptanan ve postnatal dénemde konjenital uzun QT sendromu tanisi konulan
bir olgu sunuldu.

OLGU: Prenatal donemde tasikardi ve bradikardi ataklari, fetal aritmi tanisi ile izlenen, annesine sotalol tedavisi
baslanan olgu, 32 yasinda anneden G2P2Y2 olarak 35. gebelik haftasinda 8/8 APGAR ile doddu ve yenidogan
yogun bakim (nitesinde izleme alindi.Ekg’de bigemine atrial ekstra sistolleri ve ventrikiler tasikardi ataklari olan
hastaya esmolol inflizyonu baslandi. Esmolol infiizyonuyla izleminde ventrikiiler tasikardi ataklari devam eden ve
Mobitz tip 2 AV bloklari gérlilen hastaya amiodaron yiklemesi yapildi. Takibinde 2,5 dakikay1 gegen TDP ataklar
olan hastaya 3 kez kardiyoversiyon yapildi ve lidokain ytiklenerek idame inflizyon tedavisine gecildi. EKG'de QTc
520 ms olarak dlgiildii ve tedaviye propranolol eklendi. izleminde aritmisi olmayan hastanin lidokain infiizyonu
kademeli olarak azaltilarak kesildi. Konjenital uzun QT sendromu agisindan genetik tetkikleri génderilen hastada
KCNH2 geni ¢.1880del patojenik varyant saptandi. Holter kontrollerinde aralikli ve kisa sureli TDP ataklari devam
eden hastanin propranolol tedavi dozu maksimuma ¢ikarildi. Hastaya bilateral sempatektomi yapiimasi planland!.

SONUG: intrauterin dénemde &zellikle bradikardi saptanan hastalarda, dogum sonrasi EKG gekilmesi ve QTc
surelerinin mutlaka deg@erlendirimesi gerekmektedir.
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iKi KARDESTE TEKRARLAYAN SCABIES: OLGU SUNUMU

1Giilsah Tas , 2Beyhan Bulbil , 3Edanur Yesil , 2Solmaz Celebi , 2Cansu Turan , 2Mustafa
Hacimustafaoglu

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa

2Uludag Universitesi Tip Fakltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Enfeksiyon Bilim
Dall, Bursa

SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Enfeksiyon Bilim
Dall, Bursa

Uyuz, bir insan paraziti olan Sarcoptes scabiei hominis‘in neden oldugu yaygin kasintii bir deri enfeksiyon
hastaligidir. insandan insana yakin fiziksel temas yoluyla bulag gerceklesir. Zorunlu insan paraziti olan S. scabiei
var. hominis enfeksiyonunda belirtilerin ortaya gikmasi 2-6 haftayi bulur. Ozellikle geceleri artan siddetli kaginti,
yakin cevrede benzer yakinmalarin veya uyuz hastalik oykusu olmasi ve lezyonlarin klinik dagilimi ile tanidan
stiphelenilir. Burda ailenin tim fertlerinde olan direngli scabies olgularini sunduk. Olgu-1 : 22 aylik kiz hasta
vicutta kasintili dokintiler olmasi nedeniyle dis merkeze basvurmus ve insect bite olarak degerlendirilen
hastaya steroidli tedavi baglanmis.Sikayetleri gerilemeyen hastanin 6 aylik kiz kardesinde ve anne babasinda da
benzer dokintulerinin gelismesi Uzerine scabies olarak degerlendirimis. Permetin %5 tedavisi ile sikayetleri
gerilemeyen hasta tarafimiza bagvurdu. Ozgegmis ve soygegmisinde ézellik olmayan , biiyiime gelisme geriligi
olmayan , umblikus etrafinda alt ve ust ekstremitede , avug iclerindekilerinin hafif enfekte gériinimli oldugu
kasintili, eritematdz papdler dokintller olan olgu Olgu-2: 7 aylik kiz hasta ablasinda kasintili dokuntuler sonrasi
hastada da benzer sikayetler baglayan dis merkezde steroidli lokal tedavi baglanan ddkintilerin sebat etmesi
{izerine permetin %5 baslanan tedaviyi kesince sikayetleri tekrar etmesi lizerine tarafimiza bagvurdu.Ozgegmis
ve soygecmisinde 6zellik olmayan , biyime gelisme geriligi olmayan , gdvdede, alt ve ust ekstremitede kasintill,
eritematdz papller dokunti mevcut olan olgu. Olgularin anne babasinda da ayni sikayetlerin olmasi uzerine
scabies olarak degerlendirildi. Permetin %5 tedavisi baglandi. Tlm cilde lokal masaj ile uygulanmasi 8-10 saat
sonra dus almalari aile boyu tedavi , 10 glin sonra tekrarlanmasi giysiler, havlular, ¢arsaf ve benzerleri makinede
yikanmas! (= 50°C'de) veya kuru temizleme yapiimasi veya bir hafta boyunca agzi kapali plastik bir torbada
saklanmasi ve kontrol muayene onerildi. Kontrol muayenede sikayetleri devam eden olgulara haftalik permetin
%5 tedavisi uygulanmasi ve hijyen kurallari sikayetleri gerileyen olgularin evden izole edilmesi onerildi. Dort
haftallk tedavi sonrasi kontrole gelen olgularin sikayetlerinin  geriledigi  dokintllerinin -~ kalmadigi
goriildi.Ulkemizde uyuz sik olmamakla birlikte ocukluk caginda kasinti yakinmas! ile gelen her olguda ayirici
tanida akilda tutulmasi gereken bir hastaliktir Ozellikle geceleri artan siddetli kasinti, yaygin eritematéz papiiler
dokintd, lezyonlarin tipik dagilimi ve gevre dykUsu olanlarda distntlmelidir.
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COCUKLUK CAGINDA MASIF PERIKARDIYAL EFUZYON: 3
OLGU SUNUMU

LTugba Soyyigit, 2Abdiisselam GENG, 2Tugberk AKCGA, 20zlem Mehtap BOSTAN, 2Ergiin GiL

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, GCocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, BURSA
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, GCocuk Kardiyoloji Bilim
Dali, BURSA

GIRIS:Perikardiyal efiizyon, cesitli nedenlerle perikard boslugunda sivi birikmesi olarak tanimlanir. Enfeksiyoz,
otoinflamatuar, metabolik, neoplastik nedenlerden kaynaklanabilecegi gibi travma ve cerrahi girisimler sonrasinda
da gelisebilir. Burada, cerrahi girisim ve travma sonrasi ge¢ dénem ortaya ¢ikan masif perikardiyal efiizyonlu Ug
olgu sunuldu.

OLGU 1:Kronik bobrek yetersizligi, Ellis Van Creveld Sendromu tanilari ile, haftada 4 giin diyaliz alan ve 1 ay
once gegcici juguler hemodiyaliz katateri takilan 16 yas olgu, 1 haftadir olan 6ksurik ve karin agrisi ile gocuk acile
basvurdu. Fizik muayenede, tasikardi, bilateral akciger bazallerinde solunum seslerinde azalma, PAAG'de
kardiyomegali ve ekokardiyografide 30 mm genisliginde perikadiyal efiizyon géruldi. Laboratuvarda CRP negatif,
kardiyak enzimler normaldi. Hastaya perikardiyosentez yapilarak defibrine hemorajik vasifta 600 ml sivi bogaltildi
ve perikarda kateter konularak serbest drenaja birakildi. Perikardiyal sivi kiltiri ve tlberkiloz tetkiki negatif
saptand. Olguda perikardiyal eflizyonun juguler hemodiyaliz katateri komplikasyonu olarak gelistigi dustnaldu.

OLGU 2:Konjenital hipotiroidi ve otizm tanilariyla takipli 1 ay énce pektus ekskavatum dizeltme operasyonu
yapilan 13 yas olgu; ates, terleme ve halsizlik sikayetleriyle gocuk acile bagvurdu. Fizik muayenede, sag 5-6.
interkostal aralikta operasyon skari mevcuttu. Tetkiklerinde; akut faz reaktanlari yiksek ve kardiyak enzimler
normal gérildi. EKO’da 25 mm genisliginde perikardiyal efiizyon olan hastanin, kan kiltlirlerinde tGreme olmadi.
Tlberkiloz tetkikleri negatifti. Pektus ekskavatumda kullanilan nikel igerikli greft agisindan nikel patch testi
uygulandi ve alerjik reaksiyon negatif saptandi. ANA profili, FMF gen mutasyonu negatif saptandi. Olguda
cerrahiye sekonder otoenflamatuvar perikardiyal efizyon gelistigi distnulda.

OLGU 3:3 ay 6nce motosiklet kazasi gegirme dykist olan 13 yas olgu; okstrlk ve gabuk yorulma sikayetleriyle
basvurdu. Fizik muayenede soluk gorinim, juguler vendz dolgunluk mevcut olup kalp sesleri derinden
gelmekteydi. Ekokardiyografik degerlendirimede sag ventrikil 6n yiiziinde 20 mm, sol ventrikil arka duvarda 45-
50 mm genigliginde perikardiyal efiizyon gorildl. Tetkiklerinde 6zellik saptanmadi. Hastaya perikardiyosentez
yapilarak 900 ml defibrine hemorajik nitelikte sivi bosaltildi. Sividan gdnderilen kiiltirde tireme olmayip patolojisi
benign perikardiyal sivi olarak sonuclandi. Olguda travmaya sekonder kronik hemoperikardiyum distn(lda.

TARTISMA:Hemodinamik olarak stabil perikardiyal efiizyonlu hastalarda tedavi altta yatan nedene yonelik
yapilirken, masif, semptomatik perikardiyal eflizyon ve kalp tamponadinda acil perikardiyosentez veya cerrahi
drenaj uygulanmalidir. Toraksa uygulanan cerrahi islemler ve travmadan sonra perikardiyal eflizyon
gelisebilecegi akilda tutulmalidir.
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Vacterl Sendromu Agir Bilesenleriyle Birlikte Kronik Diyalize
Devam Edilebilen Bir Olgu Sunumu

LPinar Goniilsiiz , ?’Ferah S6nmez, 2Dilek Yilmaz

1Adnan Menderes Qniversitesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,Aydin
2Adnan Menderes Universitesi Cocuk Nefrolojisi Anabilim Dali,Aydin

Girig: Nadir gorlen VACTERL sendromunda vertebral defektler, anal atrezi, kardiyak defektler, atrezili
trakeotzofageal fistill, bobrek defekti ve radyal uzuv displazisi bulunabilir. Bu bulgulardan en az 3 tanesinin bir
arada gorilmesiyle tani konulur. Hastalarin yaklasik % 60'inda bébrek anomalileri vardir. Uzun vadede kronik
bobrek hasarina ilerleyen hastalar mevcut olmakla beraber genis klinik gesitliliklere sahiptir. Agir gastrointestinal
ve kardiyaskuler sistem anomalileriyle birlikte yenidogan doneminden itibaren diyaliz almaya baslayan hasta
sunulmustur.

Olgu: 36 GHda takipsiz gebeligi olan anneden dogan, ilk gliniinde solunum sikintisi nedeniyle entlibe ediimesi ve
dekstrokardisi olmasi nedeniyle yenidogan yogun bakim tnitesine kabul edilen olgu lumbosakral hemivertebra
anomalisi, anal atrezi, VSD, PDA, Aort dekstropozisyonu, beklenenden kiiglk sagd bobrek-birkac adet periferik
yerlesimli kortikal kist, sol multikistik displastik bobrek saptanarak VACTERL sendromu tanisi aldi. Postnatal 6.
gininde ditrezi<0,5 cclkg/sa olan ve kreatinin 5.49 mg/dl degerlerine ylikselmesi nedeniyle periton diyalizi
baglanarak es zamanli kolostomi acildi. ilk 1 yil izleminde ailenin sosyoekonomik diizeyi diisik olmasi ve
kolostomisi olmasina ragmen enfeksiyonsuz izlenerek basariyla periton diyalizi yapildi. VSD ve PDA nedeniyle
dis merkezde kardiak cerrahi gegirmesi, postop uzun dénem yogun bakimda yatmasi nedeniyle sik peritonit atagi
gecirmeye basladi. Peritoneal yapisiklik nedeniyle katater revizyonu yapilamamasi (zerine olguya kalici kataterle
hemodiyaliz bagland!. izlemi siiresinde sik akciger enfeksiyonu gegirdi.Klinik izleminde yeterli bilyime gézlenen
olguya anal pos aclilip, dilate edildi,kolostomisi kapatilarak gaita pasaji rektal yoldan saglanmaya baslandi. Kalici
kataterle hemodiyalize devam edilerek, uygun kilo alimi saglandiktan sonra bébrek transplantasyonu yapiimasi
planlandi.

Sonug ve Tartisma: VACTERL sendromu degisik Klinik gesitliliklere sahip olmakla beraber gok nadiren yenidogan
déneminde diyaliz gereksinimi olan olgular mevcuttur. Yenidogan déneminden itibaren agir VACTERL sendromu
bilesenleri bulunan olgumuzun kronik diyaliz programi sirasinda kalp anomalilerin duzeltilmesi, anal atrezi
dlzeltimi ile yasami saglanabilmistir. Bu olgu benzer sekilde agir olgularin zamaninda yapilmasi gereken
islemlerle yasatilabilecegini géstermistir.
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BAS CEVRESINDE ARTIS SIKAYETI ILE GELEN HASTADA:
WEST SENDROMU

LEnes IN, 1Gizem Ezgi ERBAY, 2Rabia TUTUNCU TOKER, 3Muhittin BODUR, 3Mehmet Sait OKAN

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, GCocuk Sagligi Ve Hastaliklari, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari, Gocuk Noroloji Bilimdali,Bursa
8Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari, Cocuk Néroloji Bilimdali, Bursa

GIRIS: West sendromu, epileptik spazm, psikomotor gerilik ya da gerileme ve elektroensefalografide (EEG)
hipsaritmi paterni ile karakterize, erken gocukluk déneminde goriilen epileptik ensefalopati sendromlarindan
biridir.

OLGU: Bilinen sistemik hastaligi olmayan 4,5 aylik hasta kasim 2019 da son 4-5 gundur olan, rota ve karma
asisindan sonra baslayan goz temasinda azalma, her iki gozde asagiya kayma ve kollarin 6ne dogru uzandig,
morarmanin oldugu tlim viicudu etkileyen, 2-3 dk slren kasiima sikayeti olmasi Uzerine bagvurdu yapilan FM de
bas cevresi artig hizinda artma, batan glines manzarasi saptanmasi Uzerine yapilan Kranial MR da Foramen
monrolardan lateral ventrikillere uzanim gosteren 32x45x31 mm boyutlarinda tginct ventrikdl kitlesi saptanmasi
lizerine nérosirurji tarafindan opere edildi. Cikarilan kitle ATIPIK KOROID PLEKSUS PAPILLOMU ( WHO
GRADE 1) olarak tani aldi. Hastanin 28 ocak 2020 de 3 kez atessiz dénemde 25-30 sn siiren gozlerde sabit
bakma ve gozlerden yas gelme seklinde ndbeti olmasi tizerine gekilen EEG de diken yavas dalga kompleksleri
saptandi hastaya West Sendromu tanisi alan hastaya valproik asit ve ACTH tedavileri bagland.

TARTISMA VE SONUG: Bas gevresi artis sikayeti ile bagvuran hastalarda; dogum bas gevresi sorgulanmali,
hastanin o an ki bas gevresi persentili hesaplanmali élgiilen bas gevresi normal persentillerde olsa da artis hizi
g6z 6nlinde bulundurulmalidir. Hastamizda basvuru sonrasi yapilan FM de bas gevresi 87,7p 1,16 SDS idi ancak
10 gun igerisinde bas gevresi 42cm den 45cm olan hastamiza yapilan TFUS ve Kranial MR da kitle saptanmasi
uzerine opere edildi. Hastanin izleminde ndbeti olmasi lzerine yapilan EEG sonrasi hastaya West Sendromu
tanisi koyuldu.
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46,XY CGB NADIR NEDENI: WWOX GEN MUTASYONU

1Giilsah Tas , 2Yasemin Denkboy Ongen , 2Erdal Eren , 3Ali Topak , 20zgecan Demirbas , 20mer
Tarim , 2Halil Saglam

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglgi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sadligi Ve Hastaliklari AD, Gocuk Endokrinoloji BD. BURSA
3T.C SBU Bursa Yiiksek Ihtisas Egitim Ve Arastirma Hastanesi ,Bursa

Giri :46,XY cinsiyet gelisim bozuklugu (46,XY CGB), hafif yada adir hipospadiyas, azalmis sperm Uretimi
Jdisgenetik testis, bifit skrotumdan; mattir uterus ve fallop tiiplerinin oldugu dis genitalin tamamen disi cinsiyet gibi
gorindigu genis bir klinige sahiptir. Siklikla sekonder sex karakterilerinin gelisiminin gecikmesi ile puberte
doneminde tani alirlar. 46 XY CGB etiyolojisinde androjen sentez ya da etki kusuruna neden olan gonadotropin
eksikligi, testosteron sentez defekti, LH reseptor defekti, 5 alfa rediiktaz eksikligi, antimdlleryan hormon
sentez/etki kusurlari ya da tam/parsiyel gonadal disgenezi, gonadal regresyon, ovotestikiler CGB ya da gesitli
sendromlar (WAGR, Denny Drash Sendromu vb.) bulunmaktadir. Burada hipospadiyas ile bagvuran olguda etki
mekanizmasinin henlz tam bilinmedigi, literatiirde 46,XY CGB'na sebep olabilecedi dlstinllen ancak daha dnce
fazla olgu tanimlanmamis olan WWOX geninde ¢.82G>A (p.Ala28Thr) missense homozigot mutasyonlu olgu
sunulmustur.

Olgu : Skrotal hipospadiyas, ile tarafimiza yonlendirilen olgu. Dig merkez 1. ay tetkiklerinde FSH 1,9 1U/ml, LH
5,38 IU/ml, total testosteron 1,69 ug/L, DHEAS 1668 ug/dL(ylksek) ve 17-OH progesteron 0,559 ng/mL olarak
sonuglanmisti. Tarafimizca yapilan tetkiklerinde FSH 1,41 1U/ml, LH 1,05 IU/ml, Total testosteron 1,12 ugiL,
DHEAS 48 pg/dL (normal) sonuglandi. Pelvik USG'de uterus ile uyumlu gériiniim saptanmadi, testisler bilateral
ingtiinal kanalda gérlldi. Kromozom analizi SRY(+),XY olarak saptandi. Hastada testosteron yanitini
degerlendirmek igin 3 ay intramuskuler diisik doz (25 mg) testosteron tedavisi verildi. Kontrolde 1 cm uzama
goruldl. Yapilan cinsiyet gelisim bozuklugu genetik panelinde WWOX geninde ¢.82G>A (p.Ala28Thr) missense
homozigot mutasyon saptanmistir. Bu varyant HGMD'de (Human Gene Mutation Database) daha &nce
tanimlanmamigtir. Olgunun takibi gocuk cerrahisi ve tarafimizca devam etmektedir.

Tartisma : WWOX geni 16. kromozomda yer alan sipheli bir timér baskilayici gendir. Amino terminalinde streoid
metabolizmasinda etkili oldugu dlstintlen oksidorediiktaz alani mevcuttur. Hipofiz, testis ve overler gibi endokrin
organlarda WWOX ekspresyonu yilksektir. Bundan dolayr gonadotropin ve seks-steroid sentezinde gérevli
olabilir.Mutant reseptorlerde yapilan fonksiyonel calismalar ve (¢ boyutlu modelleme modelleme ydntemleri,
androjenlerin etki mekanizmalarinin anlasiimasinda faydali bilgiler sunmaktadir. CGB'da, cinsiyet tayini, timor
riski nedeniyle gonadektominin zamanlamasi, hasta ve aileye genetik ve psikolojik danisma verme sireci,
hastaliin yonetiminde en dnemli konulardir. Bu baglamda, CGB’da molekiiler genetik taninin yeri tedaviye
saglayacagi katki nedeniyle biiylik 6nem tagimaktadir.
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Limb-Girdle Muskuler Distrofi 2E: Bir Cocuk Olgu Sunumu

1Abdullah Hakan Ozmen, IMuhittin Bodur, 'Rabia Tutiincii Toker, IMehmet Sait Okan

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligii Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Nérolojisi
Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Limb girdle muskiiler distrofileri (LGMD'ler) esas olarak kalga ve omuz kusag! kaslarini etkileyen, bir grup
kalitsal progresif kas distrofilerini kapsar. LGMD'de proksimal gli¢siizlik distale gére daha fazladir ayrica alt
ekstremite tutulumu Uste gore daha siktir. Bazi alt tiplerde, baldir kasi hipertrofisi ve ayak bilegindeki kontraktirler
Becker muskdiler distrofi ile potansiyel bir karisikliga sebep olur. Her biri farkli bir kromozomal lokusta bulunan ve
farkli protein kusurlarini ifade eden 30'dan fazla LGMD genetik formu tanimlanmistir. Burada nadir gérilen bir
sarkoglikanopati olan LGMD2E'li bir olgu sunulmustur.

OLGU: 12 yasindaki kiz hasta tarafimiza yaklasik 4 yildir gittikge artan merdiven ¢ikmada, kosmada ve oturup
kalkmada zorluk sikayetiyle basvurdu. Klinigimize basvuran hastanin norolojk muayenesinde kranial sinir
muayeneleri dogal, serebellar testleri normaldi. Proksimalde belirgin bilateral alt ve Ust ekstremitede kas gucu
kaybi (4/5) mevcuttu. Alt ekstremitelerde daha belirgin olarak tendon refleksleri azalmisti. Lordozu artmisti,
Gowers arazi pozitif idi, asil tendonunda kontraktiiri bulunmaktaydi. Baldir kaslarinda hipertrofisi mevcuttu.
Hastadan hemogram, biyokimya, solunum fonksiyon testi (SFT), elektromiyelografi (EMG), elektrokardiyografi
(EKG), ekokardiyografi (EKO) istendi, vertebra grafisi ¢ekildi. Hastadan genetik analiz istendi. Laboratuar
sonuglarinda, CK seviyesi (4247 IU/L) artmis bulundu. SFT normal bulundu, EMG sonucu kas yikimi ile giden
miyopatiler lehinedir seklinde raporlandi. EKG'de Ventrikiiler ekstra sistolleri gortilen hastanin EKO’su "Hafif sol
ventrikil noncompaction” olarak raporlandi. Vertebra grafisi skolyoz ile uyumlu bulundu, fizik tedavi basland.
Genetik inceleme sonucu “SGCB geni (NM_000232) ¢.28G>T (p.Glul0*) patojenik homozigot varyant
saptanmistir” seklinde idi. Ailenin diger bireylerinde 6zellik yoktu. Aileye genetik danismanlik verildi. Bu sonuglari
LGMD2E ile uyumlu bulunan hasta kontrole gagrilarak taburcu edildi.

SONUG VE TARTISMA: Sarkoglukanopatiler (SGP) sarkoglikan (SG) genlerindeki mutasyonlarin neden oldugu,
otozomal resesif limb girdle muskiler distrofilerinin (LGMD2C-2F) bir alt grubunu olusturmaktadir. Olgumuzda
tesbit edilen alt tip olan LGMD2E, otozomal resesif kalitim gésterir, SCGB genindeki mutasyon sebebiyle (-
Sarcoglycan proteini sentezlenemez. Fenotip olarak Duchenne ve Becker distrofileri gibi klinik bulgu verir. Bu
nedenle Gowers arazi ve baldir hipertrofisi olan hastalarda LGMD'de ayirici tanida dustndimeli ve tan
konuldugunda mutlaka kardiyolojik inceleme yapiimalidir.
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GIRIS ve AMAG: Tuberkiiloz, gegmisi insanlik tarihi kadar eski bir enfeksiyon hastaligidir. Tanim olarak; latent
tiberkiloz enfeksiyonu tiiberkiiloz basili ile karsilasmis; ancak hastalik olusturmamis, tiiberkilin deri testi poziif,
fizk muayene bulgulari ve akciger grafisinin normal olmasi durumudur. Tiberkiloz hastaligi ise, tlberkiloz
basilinin, akcigerde hastalik olusturmus olmasi, sikayetin eslik etmesi, fizik muayene velveya akciger grafisinin
patolojik bulgu igermesidir(1). BCG, 1908 yilinda, Fransa’da Calmette ve Guerin tarafindan bulunan bir asidir(2).
BCG, tuberkiiloz basilinin bitin yapisal 6zelliklerini tagiyan, ancak hastalik olusturma yetenegi yok edilmis bir
Mycobacterium bovis susudur. Virllansi distik, canli bir agidir. Virlilan basilin olusturdugu enfeksiyondaki gibi T
lenfositleri ve makrofajlari aktive ederek tliberkiloza karsi savunmada immiin yanit mekanizmasini gelistirir (3).
Bu yazida, BCG asisi sonrasi cilt komplikasyonu ile bagvuran olgu sunulmaktadir.

OLGU: 6 aylik erkek olgu sol omuz BCG as! yerinde sislik sikayeti ile poliklinije basvurdu. 30 yasinda G2P2
anneden zamaninda dogan hastanin sik enfeksiyon gecirme, agizda pamukguk Gykisu yoktu. Poliklinik
muayenesinde kol hareketlerinde kisitlilik olmasi nedeni ile abse drene edilerek immun yetmezlik agisindan
tetkikleri planlandi (Resim 1). Yapilan tetkiklerde 1gG:100 kU/(209), IgM:25 kU/ (33), I1gA:25 kU/I(9) saptandi.
Abse Kiilttiri yollanamadi. immun yetmezlik agisindan tetkik edilen hastanin Anti-Hbs: 123 miU/ml, Tetanoz Ig
9:0.19 IU/ml, 19G:1,89 g/L (304-), IgM:0.43 g/L (32-), IgAs titreli<0.07 g/L (7-), NBT:%96 saptandi. Yapilan deri
tiiberkulin testi 13*13mm (1 BCG skari) saptandi. Cekilen akciger grafisinde 6zellik saptanmadi. Hastaya BCGitis
tanisi ile izoniazid ve Etambutol baslandi. Tedavisinin ikinci ayinda olan olgunun BCG ag! yerindeki lezyonda
belirgin diizelme oldu (Resim 2).

SONUGC: BCG aslIsI dinyada uygulanan en givenli asilardan biri olmasina karsin bazi istenmeyen etkileri
gorllebilir. Agidan sonra gorilen komplikasyonlar, aginin dozuna, asilama yeri ve derinligine, asilanan kisinin
yasina, bagisiklik sisteminin 6zelligine bagl olarak gelismektedir. Asinin agir istenmeyen etkileri 100.000 as|
uygulanan kiside %0.018 olarak verilmektedir (2). BCG-itis 6zellikle immunyetmezlikli bireylerde gozlenmekle
birlikte nadir olarak saglikli bireylerde de gériilebilmektedir. Bu nedenle BCG asisinin ardindan gelisen lokal veya
yaygin mikobakteri infeksiyonlarinda M. bovis BCG etken olarak disuniimeli, hastalar immin yetmezlik
yoninden arastiriimali ve tedavi buna gore planlanmalidir (1).
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GIRIS: Yabanc! cisim aspirasyonlari siit gocuklugu ve erken gocukluk déneminde sik ve mortalite ve morbiditeye
yol acabilen bir durumdur. Yabanci cisim aspirasyonu olan hastalarin 6nemli bir kisminda tipik aspirasyon dykis(
bulunmayabilir. Bu ¢ocuklarda ilk 6ksirlik ndbetine tanik olunmamig olabilir veya ailelerin bu semptomlarin
onemini anlayacak kadar medikal bilgisi olmayabilir. Atipik ve uzamig solunum bulgulari hekim igin uyarici olmall,
klinik ve radyolojik bulgular olasi yabanci cisim aspirasyonu agisindan dikkatlice degerlendirimelidir. Bu olguda
medikal tedaviye direncli solunum sikintisi olan uzamig ©ksurigd bulunan gocuklarda yabanci cisim
aspirasyonunun atlanmamasi gerektigine dikkat cekilmesi amaglanmistir.

OLGU: Oncesinden bilinen bir hastali§i olmayan 1 yas 6 aylik kiz hastanin, bagvurusundan 2 ay énce baslayan
oksuruk ve hirilti sikayeti mevcut olup verilen antibiyoterapilere ve inhalerlere ragmen sikayetlerinin gegmemesi
{izerine basvurdugu UUTF gocuk acil polikliniginden oksiiriik etyolojisinin arastirimasi amaciyla gocuk enfeksiyon
klinigine yatisi yapildi. Pndmoni nedeniyle medikal tedavisi diizelen olguda persistan sibilan ronkusler ve sag
akciger uUst-orta zonlarda opasite artimi ve sag akcigerde havalanma artigi vardi (Resim-1). Medikal ve inhaler
tedaviye belirgin yanit vermeyen olgunun anamnezinde 2 ay 6ncesinde kuruyemis yedikten sonra 6ksurlk ve
morarma epizodunun oldugu, 2 aydir da oksUrGgunin gegmedigi Ggrenildi. Hastaya tanisal amacli rigid
bronkoskopi yapildi. Sag bronsa oturmus halde etrafinda aktif grantlasyon dokusu olusturmus birka¢ adet
yabanci cisim (kuruyemis) gérildi ve gikarildi (Resim-2). Hastanin klinik ve radyolojik durumunda dramatik
iyilesme oldu. Klinik bulgulari toparlayan pnémonisi gerileyen olgu ¢ocuk enfeksiyon poliklinigi tarafindan takibe
alindi.

SONUC: Yabanci cisim aspirasyonu siklikla ¢ocukluk yas grubunda gorilen, hava yolunun bir bolimi veya
tamaminin obstriiksiyonuna bagh olarak degisik belirti ve bulgularla ortaya cikabilen ve miidahale edilmezse
dakikalar icinde 6lime neden olabilen acil bir durumdur. Ozellikle ilk 3-4 yasta donemli morbidite ve mortalite
nedenlerindendir. Klinikk semptomlar yabanci cismin buyiklGglne, tipine ve lokalizasyonuna bagl olarak
degismektedir. Tipik klinik triad olarak; lokalize hisilti, 6ksurik ve solunum seslerinde azalma gorilir. Aspire
edilen yabanci cisimlerin %75'i organik cisimlerdir. Olgumuzda bronkoskopi ile ¢ikarilan materyal kuruyemis
olarak belirlenmisti. Olgumuzda da oldugu anotomik yerlesim itibariyle yabanci cisimler en sik sag bronsta
gorGlur. Tanly! desteklemek icin akciger grafisi yaygin olarak kullaniimaktadir, olgumuzda da sag akcigerde
havalanma artisi mevcuttu. Yabanci cisim aspirasyonunun kesin tanisi bronkoskopi ile konmaktadir. Tadaviye
yanitsiz solunum sikintisi olan, uzamis 6ksUrigu olan olgularda yabanci

221



. Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB93

ATIPIK TUBERKULOZ PREZENTASYONU: GOZ KAPAGI
TUBERKULOZU OLGU SUNUMU

1Siikran CETINER, 2Cansu TURAN, 2Edanur YESIL, 2Beyhan BULBUL, 2Solmaz GELEBI, 2Mustafa
Kemal HACIMUSTAFAOGLU

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Enfeksiyon
Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Akciger dis! tiiberkiiloz, en sik akciger ya da akciger disi bir odaktan lenfohematojen yayilim ile olugur.
Uvea (iris, silier cisimcik, koroid) olasilikla zengin vaskiiler icerigi nedeniyle en sik tutulan dokudur.Okler tutulum
dort farkl yolla gelisebilmektedir. Oldukga nadir olan primer ekzojen enfeksiyon ézellikle cocuklarda gérilmekte;
g6z kapag ve konjonktiva basta olmak (izere kornea, sklera ve lakrimal kese tutulumu ile karsimiza gikmaktadir.

OLGU: Bilinen hastalik éykiisii olmayan 17 aylik erkek hasta; 2 ay dnce baglayan énce sag goz Ust kapakta
kizariklik ve akinti, 15 gln sonrasinda benzer sikayetleri sol gézde de baglamasi Uzerine doktor bagvurusunda
antihistamik ve antibiyotikli g6z damlasi verilmis. Mevcut tedaviyi 2 hafta kadar kullanmasina ragmen sikayetleri
azalmayan hastanin 1 ay igerisinde 2 kez farkli doktorlara bagvurusu olmus. Sikayetleri devam eden hastanin géz
kapaklarinda vezikiler lezyonlar gelismesi Uzerine fakiltemize basvuran hasta herpes konjoktiviti on tanisi ile
intravendz (iv) asiklovir ve ampisilin-sulbaktam, lokal olarak tobramisin ve siprofloksasin damla tedavisi ile
yatirildi. Herpes konjoktiviti 6ntanisiyla yatirilan hastanin Herpes Ig M sonucu pozitif olarak sonugclandi. Hasta
immun yetmezlik agisindan gonderilen immin globdlinleri ve immun yetmezlik paneli normal olarak sonuglandi.
GOz hastaliklarina konsulte edilen hasta opere edildi. Alinan materyalden patololji, nonspesifik kiltir ve M.
tliberkilozis agisindan PCR , AARB ve kiltir gdnderildi. Hastanin PPD’si yapildi; 3*4 mm (1 BCG skari) olarak
okundu. Kronik sikayetleri olan hasta demodex agisindan parazitoloji ile konsiilte edildi. Alinan kirpik drneginde
demodex gorildd. Hasanin tedavisine lokal metronidazol tedavisi eklendi. Hastanin operasyonda alinan
materyalde tUreme olmadi. M. tuberculosis agisindan génderilen 6rneklerde PCR negatif, AARB pozitif olarak
sonuglandi. Goz kapadi tlberkilozu tanisi ile hastaya izoniyazid, rifampisin, pirazinamid olarak 3l anti
tlberkiloz tedavisi baslandi. Hastanin detayli sorgulamasinda ailede tlberkiloz 6ykUstnin olmadigi 6grenildi.

SONUG: Komplike géz vakalarinda M. tiberkiilozis agisindan drnek génderilmesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: G6z kapag tiberkilozu , Demodex Uyuzu , Herpes Konjoktivit
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GIRIS: Neisseria meningitidis aerobik, gram negatif bir diplokoktur. insanlarda normal nazofarenks florasinin bir
Uyesidir ancak patojen suslar ile kolonizasyon gergeklesirse, nazofaringeal mukozaya penetrasyon ile kan
akimina karigarak hastalik tablosu olugturabilir. invaziv meningokok hastaliginda (IMH) , gogunlukla menenijit
veya ikisinin birlikteligi ; daha az siklikta epiglottit, pnémoni, perikardit, artrit ve konjonktivit gibi farkli tablolara
neden olabilmektedir. Menigokok artriti meningokok enfeksiyonlarinin % 2-10'unda taninirken, bu vakalar
cogunlukla akut enfeksiyon fazi sirasinda veya kronik meningokok enfeksiyonu sirasinda sinovyuma dogrudan
invazyonun sonucu meydana gelmektedir.

OLGU: Bilinen hastalik dykist olmayan 2 yas 3 aylik kiz hasta, iki kez kusma en yiiksek 38.7 dlgllen ates ve
once kirmizi olup sonra mor renk alan kalga ve ayaklardaki dokuntu sikayetleri ile faklltemize bagvurdu. Hastanin
ates yuksekligi ve petesileri olan hastada meningokoksemi dusinuldi. Hastanin ense sertligi ve meninks
irritasyon bulgusu yoktu.Yapilan tetkiklerinde Iokositozu yoktu , CRP si 1,6 mg/dl idi. Hasta hizlica sefotaksim ve
vankomisin tedavisi baglanarak gocuk yogun bakim Unitesine yatirildi. Hastanin LP si yapildi; BOS biyokimyasi
ve mikrobiyolojisinin normal oldugu gérldu. Klinik izlemi stabil giden hastanin dékintilerinde artis olmadi. Akut
faz reaktanlari geriledi. Hasta yatisinin 3. giiniinde ¢ocuk enfeksiyon servisine alindi. immiin yetmezlik agisindan
gonderilen tetkikleri normal sinirlardaydi. BOS, kan , idrar kiltirlerinde Greme olmadi. Hastanin izleminin 6.
guninde ates yuksekliginin devam etmekteydi izleminde sag dirsekte sislik, kizariklik ile 1si artigl, sol dirsege
gére 1,5 cm cap farki oldugu ve taikardisi oldugu gorilddi. immiin komplekse bagl artrit ve perikardit agisindan
hasta degerlendirldi. Kardiyak markerlari normal saptandi, EKG’sinde &zellik gértilmedi. EKO’su normal olrak
raporlandi. Artrit icin yapilan yiizeyel doku USG'de sag dirsek ekleminde 1.5 cm eflizyon ve gevre dokular
enflamasyon bulgulari izlenen hasta ortopedi ile konsillte edildi. Sag dirsegine ponksiyon yapilmasi kararlastirildi.
Ponksiyon isleminde 1 cc kadar serohemorajik sivi alindi. Ornek direkt baki ve killtiirii génderildi. Direkt bakida:
[kosit gOrildl, bakteri gorlimedi. Eklem sivisi kiltirinde Ureme saptanmadi. Hastanin Klinik izleminde
dokiintilerinin kurutlanarak belirgin azaldi, ates yiiksekligi geriledi. Genel durumu iyi olan hasta gocuk enfeksiyon
poliklinik kontrolline gelmek (izere taburcu edildi

SONUGC: Meningokosemili hastalarda , komplikasyonlardan biride artrit gelismesidirAnahtar kelimeler: Ates,
Petesi, Artrit
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Otitis Medianin en sik gdriilen komplikasyonudur. Genellikle akut otitis medianin (AOM) tam iyilesmemesi sonucu
olarak ortaya cikar, kronik otitis mediadan sonra nadirdir. AOM'da en sik bakteriyel etken Streptococcus
pneumoniae'dir (%35). Bunu Haemophilus influenzae (%25) and Moraxella catarrhalis (%15) takip eder. Bu 3
mikroorganizma bakteriyel etyolojisi olan bitin AOM olgularinin %75'den fazlasindan sorumludur. AOM'nin
etkenleri arasinda S. pneumoniae patojenitesi en yiiksek olandir, tedavisiz iyilesmez. H. influenzae ve M.
Catarrhalis ise spontan tedavisiz olarak iyilesebilir. Mastoidit komplikasyonuna en sik yol agan bu nedenle S.
Pneumoniae’dir. Bu nedenle Asilama, gocuk ve erigkin sagligini koruma ve bulasici hastaliklari 6nlemede en
etkin, en givenli ve en dislik giderli yaklagimdir.

OLGU: 28 yas anneden 35+4 gebelik haftasinda ikiz esi olarak G2P2Y3 olarak, sezeryan ile 2270 gram olarak
dogan 8,5 aylik kiz hasta 1 aydan beri olan huzursuzluk ve kulaklarini tutma; son iki gtinden beri sol kulak ve sol
kulak arkasinda baslayan kizariklik, bir gin sonrasindada sislik sikayetinin olmasi nedeniyle fakiiltemize
bagvurdu. Evde ates sikayeti olmayan hastanin bagvurusunda 38 derece atesinin oldugu gérlldi. Acil
servisimizde yapilan yizeyel doku USG’ de “Kulak arkasinda periost tabanli olup periost ile yag doku arasinda
yaklasik 12x3.5 mm hipoekoik alan ve gevre yagl planlar kirli, ayrica yaklasik 4 mm gapinda bir adet lenf nodu”
saptandi. Hasta mastoidit 6n tanisiyla iv klindamisin ve sefotaksim antibiyoterapisi baslanarak yatirili. Hastanin
yatisinda agilama Oykisu soruldugunda Hepatit B ilk doz asisi haricinde hicbir agisinin yapilmadigi, anne ve
diger kardeslerinin de asilarinin eksik oldugu &grenildi. Cekilen temporal HRCT'de “Bilateral otomastoidit ile
uyumlu bulgular ile sol mastoid hiicre-temporal kemik dis duvar komsulugunda yaklasik 10x3,5 mm boyutlarinda
fokal hipodens alanlar (subperiostal apse ?)” saptandi. Kulak Burun Bogaz bélimiine konsulte edilen hastaya
ameliyathanede sartlarinda bilateral ventilasyon tlipQ takildi, sol retro-aurikuler ponksiyon yapildi ancak geleni
olmadi. Hastanin klinik izleminde huzursuzlugu, sol kulak arkasindaki sislik ve hassiyeti azaldi. Tedavisi toplam
21 gln olacak sekilde tamamlandi.

SONUGC: Asilanmamis pediatrik yas grubunda , diger asllanmis pediatrik yas grubu ile karsilastiriidiginda
toplumda gortilen sik enfeksiyon etkenlerinin neden oldugu hastaliklarin komplikasyonlari daha sik gérilmekte
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GIRIS: Asilama, kemoprofilaksi ve tedavideki gelismelere ragmen, akut piirtilan menenijit tim diinyada gocukluk
caginda 6lim veya sekellere yol agmasi nedeniyle guniimizde hala énemli enfeksiyonlar arasinda yerini
korumaktadir. Bu sunumda bas agrisi, yiksek ates ve fiskirir tarzda kusma sikayetleri ile gelen hastada klinik
stiphe,erken tanisal lomber ponksiyon ve optimal tedavi ile akut ptrilan menenjitte yiiz guldtrtct sonuclar elde
edilebilecegine dikkat gekmek amaglanmistir.

OLGU: Bilinen sistemik hastali§i olmayan 9yasinda erkek olgu 38.5° ates ve enseden bagslayarak basa yayilan
siddetli agrifiskirir tarzda tekrarlayan kusmasi, basini 6ne egememe ile acil servisimize bagvurdu. Fizik
muayenesinde postnazal ser6z akinti vardiense sertligiKernig ve Brudzinski pozitif gorildu.
WBC:21.000/mm3,AGS:19.940/mm3, CRP:225 mg/L olup periferik yaymasinda sola kayma ve toksik
granilasyon saptandi. Agl takip sisteminden rutin asilarinin tam oldugu, 6zel asi yapilmadigi gérilen olguya
menenijit on tanisiyla lomber ponksiyon yapildi. Beyin omurilik sivisi incelemesinde 7.860/mm? I6kosit 3.730/mm?
eritrosit ve giemsa boyali mikroskobik incelemede %15MNL,%85PNL ve gram boyamada bol 16kosit gortild,
bakteri gortilmedi. BOS materyalinin biyokimyasal incelemesinde Pandy reaksiyonu pozitif ve BOS glukozu:5 (es
zamanli kan sekeri 112mg/dl), protein:329.2mg/dl LDH:230U/L Klor:118mmol/L saptandi. Hastaya akut piiriilan
menenjit tanisi koyularak deksametazon 0,15 mg/kg/doz 4x1(2gun), sefotaksim 200 mg/kg/gln ve vankomisin 60
mg/kg/giin tedavileri baglanip klinige yatirildi. Antibiyoterapinin 48-72.saatinde yapilan kontrol LP'de prilan
menenijit bulgulari gerilemis gérildi, ancak kinikte en ylksegi 39°olan atesleri devam etmekteydi. Bu nedenle
Kranial MR gekildi,tiiberklin cilt testi yapildi ve alinan BOS numunesinden M. tuberculosis direkt mikroskopide
ARB aranmasi, PCR ve kiltir ile adenozindeaminaz tetkikleri gonderildi, BOS ADA:4.71U/l (0-6) goéraldi.
Tiberkiloz tetkiklerinde ozellik saptanmayan olguda atesinin sebat etmesi Uzerine 10.giininde yeniden LP
yapildi; BOS bulgulari tamamen normal bulundu. Olgunun Kkilltiirlerinde Greme saptanmayip, Ankara Hifzisihha
Laboratuvarina goénderilen BOS S.pneumoniae, H.influenza tip B ve N.meningitidis PCR paneli negatif
sonuglandi. Olguda ilag atesi dlstin(ldi ve vankomisin tedavisi kesilince atesi geriledi. Yatiginin 13.guini sifayla
taburcu edildi. Olguya meningokok ve influenza asilari regete edilip, gocuk enfeksiyon poliklinik kontrol ile taburcu
edildi.

SONUGC: Akut purilan menenjit, erken tani ve dogru tedavi gerektiren acil bir durumdur ve gogu kez tedavi
etiyoloji bilinmeden baslanmaktadir. Ampirik antibiyotik segimi cografi bélgedeki yaygin olan patojenlere, hastanin
yasina ve o bdlgedeki patojenlerin antibiyotik duyarliliklarina gére yapilmaktadir. Olgumuzda da erken klinik
stiphe ve dogru ampirik antibiyotik segimi ile sagaltim saglanmistir.
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TIPIK PRIMER EBV ENFEKSIYONU DOKUNTUSU ILE
BASVURAN ENFEKSIYOZ MONONUKLEOZ OLGUSU

INuman Alperen Katmer, 1Tugba Altunkaynak, 2Edanur Yesil, 2Cansu Turan, 2Beyhan
Bulbul, 2Solmaz Celebi, 2Mustafa Kemal Hacimustafaoglu

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali, Bursa

ENFEKSIYOZ MONONUKLEOZEMN; Ebstein-Barr viriisii ile enfekte B lenfositlerinin proliferasyonu ile
karakterize bir hastaliktir. En sk karin agrisi, ates yiksekligi, dokintl, hepatomegali, lenfadenopati,
splenomegali, ekstdatif tonsillit semptomlari ile karsimiza gikar.Kendini sinirlayan, selim seyirli, siklikla sadece
destekleyici tedavi ile gerileyebilen bir hastaliktir.Alerjik astim ve rinit tanisi ile takipli 8 yaginda erkek hasta; ates,
6ksiiriik, viicutta dokiintii ve halsizlik sikayeti ile gefirildi. Oykiistinde on giin énce sag kulak arkasinda sislik ve
halsizlik sikayetleri ile aile hekimine bagvuran hastaya bogaz enfeksiyonu tanisiyla oral ampisilin-sulbaktam
tedavisi verildigi 6grenildi. Tedavisinin dokuzuncu glniinde oksurlk sikayeti de olan ve yapilan fizik
muayenesinde sirtta dokintl gorilen, akcider seslerinde ralleri duyulan hastaya pnoémoni tanisi ile kas igi
seftriakson, inhaler budesonid ve antihistaminik regete edilmis. Seftriaksonun ilk dozundan sonra yuzinde ve
gbvdesinde de dékiintii baglayan hastaya dis merkezde, antihistaminik ve intravendz(iV) hidrasyon verilerek
tedavisinin devami énerilmis. ikinci doz seftriaksondan sonra dékintiileri tim viicuduna yayilan ve ates yiiksekligi
(40°C) olan hastanin yapilan fizik muayenesinde hepatosplenomegali(HSM) saptanmasi (izerine hastanemize
yonlendirildi.Hastanin fizik muayenesinde Orofarenks ve tonsiller hiperemik, yiiziinde ve tim vicudunda
basmakla solan birlesme egiliminde makulo-papuler dokinti vardi. Akciger oskiiltasyonunda sag bazalde daha
belirgin olan bilateral yaygin krepitan ralleri duyuldu. Karin muayenesinde HSM saptandi. Periferik yayma
incelemesinde eritrositler normokrom normositer, %55 lenfosit (%5'i iri lenfosit), %35 nétrofil, %5 monosit ,%5
eozinofil géruldi. Hastaya pnémoni ve enfeksiyéz monontikloz tanilari ile gocuk enfeksiyon klinigine yatirilarak iv.
sefotaksim hidrasyon ve oral klaritromisin tedavileri baslandi. Laboratuvar incelemesinde immiinblot yontemle
bakilan Epstein-Barr viriis (EBV) Viral kapsid antijen(VCA) Ig M ve Early antijen(EA) Ig M pozitif olarak saptandi.
Batin ultrasonografisinde HSM tespit edildi. izleminin 24.saattinde oral alimi basladi, 4. Giiniinde de atesi diisen
hastanin alt eksremitelerden bagslayarak dokintileri solarak geriledi. Genel durumu dlizelen hastanin tedavisi
ayaktan oral sefuroksim ve klaritromisin olarak diizenlendi ve poliklinik izlemine alindi Dékiinti, kizariklik ¢ocuk
yas grubunda en sik acil servise ve poliklinige basvuru sikayetlerinden biridir. Bulasici hastaliklarin bazilarinin
asll bulgusu oldugu gibi bazi hastaliklarinda seyri sirasinda mindr bulgu olarak karsimiza gikabilir. Altta yatan
nedenin saptanmasi igin ayrintili bir anamnez ve fizik muayene ¢ok onemlidir. Bazi durumlarda laboratuar
tetkiklerine ihtiya¢ duyulabilmektedir.
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MEDIASTINAL KITLE ILE GELEN ADOLESANDA GERM
HUCRELI TUMOR TANIS|

1Sila Birce Bilgi¢, '\Gokalp Riistem Aksoy, 1Aytiil Temuroglu, 2Ulviye Yalginkaya, 1Betul Berrin
Sevinir

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Tibbi Patoloji Anabilim Dall

GIRIS: Tim malign tiimérlerin %1'den daha azi mediastende yerlesmekle birlikte ocuklarda mediastinal malign
tmor gortime olasiligi tim tlimdrler iginde %0.1'den daha az gortlir. Cocuk hastalarda germ hicreli tiimérler
siklikla abdomende gorilmekle birlikte, mediastendeki germ hicreli timorler 6n mediastene yerlesirler ve
ekstragonal yerlesen primer germ hiicreli timdrlerdir. Mediastinal kitle ile gelen adolesan hastada dncelikli olarak
lenfomalar akla gelse de germ hiicreli timorlerin mediasten tutulumu da goriilmektedir.

OLGU : Bilinen sistemik hastaligi olmayan 15 yasinda kiz hasta, 1 hafta énce baglayan oksrik sikayetine, ani
baslayan sag omuz agrisi ve nefes darligi sikayetlerinin eklenmesi lizerine dis merkeze basvurmus. Hastanin
basvurusundan gekilen PA akciger grafisinde sag hemitoraksta plevral effiizyon ve mediastinal dolgunluk
saptanmis. Toraks tlpu takilarak plevral efflizyonu bosaltilan hasta paratrakeal ve mediastinal lenfadenopati
etiyolojisi arastiriimak tzere lenfoma ve tiiberkiiloz 6n tanilariyla hastanemize sevk edildi. Tiiberkiilozlu kisilerle
temas Oyklsi olmayan hastanin ates yiiksekligi, kilo kaybi, gece terlemesi gibi B semptomlari yoktu. ilk
bagvurusunda gekilen PA akciger grafisinde mediastinal dolgunluk saptanan hastanin hastanemizde yapilan
toraks ultrasonografisinde 14 mm plevral effiizyon ve gekilen toraks bilgisayarli tomografisinde tim mediasteni
dolduran, sag hilus dizeyinde sag akciger orta-alt lob ile birlesen, atelektazi kompleksine yol agan nekrotik
gorumld, sag pulmoner venleri okliide eden kitle lezyonu ve paratrakeal bolgede en biyigu 30 mm olmak zere
mediastende multiple lenfadenopati saptandi. Mediastinal kitle etiyolojisi arastirilirken bakilan AFP degeri 465,7
ng/ml olarak sonuglandi. Periferik lenfadenopatisi olmayan hastaya gégus cerrahisi bolimu tarafindan anestezi
altinda mediastinoskopi yapilarak patolojik tani icin kitleden drnekleme yapildi. Hastanin patoloji sonucu germ
hicreli timor olarak sonuglandi ve hastaya sisplatin, bleomisin ve etiposid kemoterapileri basland.
Kemoterapinin 1. kiriinden 6nce bakilan AFP degderi 1449,6 ng/ml gelen hastanin 1. kiirden iki hafta sonraki AFP
degderinin 842,9 ng/ml'ye dustigli gorildi. Cocuk onkoloji bélimimizce takip edilen ve kliniginde iyilesme
gorulen hastanin kemoterapi tedavisi devam ediyor.

TARTISMA : Adolesan dénemde germ hicreli timérleri daha cok gonadal yerlesimli gormeyi beklerken,
mediastende yer kaplayan kitle ilk olarak lenfomay! akla getirmektedir. ik bagvurusunda hastanin yasi ve kitlenin
yerlesim bélgesi nedeniyle dncelikli olarak lenfoma disindigumiiz hastamizda AFP degerinin yiksek gelmesi
bizi tanida germ hucreli timér tanisina yaklastirdi.

SONUC: Mediastinal kitle ile gelen adolesan yastaki hastanin 6n tanisinda germ hicreli timérler akilda
tutulmalidir.
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ANTRASIKLIN DISI KEMOTERAPI ALAN HASTADA
TEKRARLAYAN BRADIKARDI

!Fatma Seden Gizlenci, 2Gokalp Ristem AKSQY, 2Aytiil ILBAY TEMUROGLU, 3Tugberk
AKCA, 2Betiil SEVINIR

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Gocuk Sagligii Ve Hastaliklari AD, Gocuk Onkoloji BD, Bursa
3Uludag Universitesi Tip Fakiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Kardiyoloji BD, Bursa

GIRIS: Bradikardi uyanik durumda iken kalp hizinin yasa gore belirlenen degerlerin altinda olmasi olarak
tanimlanir.

OLGU: Bilinen sistemik hastalik éykiisii bulunmayan, diizenli spor yapma éykisu bulunan 9 yas 10 aylik erkek
hasta, Eylil 2019'da ALK-1 pozitif anaplastik biyik hucreli lenfoma tanisi aldi. Hastaya NHL, BFM 2012
protokolli kemoterapi protokoll baslandi. Kemoterapi dncesinde vital bulgular ve kalp hizi normaldi. Hastaya
uygulanan kemoterapi bloklarinda her kemoterapi kirlinde tekrarlayan bradikardileri (48/dak) gelismesi izerine
hastanin EKG'si gekilerek kardiyoloji bdliimiine konsiilte edildi. Ritmi sinlis bradikardisi olarak degerlendirilen
hastaya EKO yapilarak ritm holter takildi. EKO ve ritm holter normal olarak degerlendirildi. Hastada semptomatik
bulgu olmadidi igin hasta tedavi stiresince monitorize olarak izlendi. Daha sonra tedavi surecinde ayaktan izleme
alindi.

TARTISMA: Birgok kemoterapétik ajanin, dogrudan ve dolayli mekanizmalarla ritm bozukluklarina neden oldugu
bildirilmistir. Antikanser ilaglarin neden oldugu aritmiler, ilacin kalpte dogrudan etkileri, koroner arter spazmi,
elektrolit dengesizligi, ve otonomik kardiyondropati gibi farkli olasi mekanizmalarla, ilag uygulamasi sirasinda ve
kisa bir sire sonra ortaya ¢ikabilir. Aritmiler siklikla akut bir baglangica sahiptir ve bazi durumlarda élimcil
olabilir. Kardiyak toksisite bircok antineoplastik ilacin bilinen bir yan etkisidir. Siklikla kiimlatif dozla baglantili
olarak antrasiklinlerle tanimlanir. Aritmi gibi akut etkiler sisplatin ve kortikosteroid alan hastalarda bildirilmistir.
Elektrolit degisiklikleri aritmiye eslik edebilir. Hastamizda serum elektrolit konsantrasyonlarinda degisiklik
olmamistir. Olgumuzda sinls bradikardisi antrasiklin disi kemoterapi ilaglari infizyonundan sonra ortaya
cikmistir. NHL kemoterapi protokolinde bitin bloklarda 5 glnlik deksametazon tedavisi ortak ilagtir.
Hastamizda bradikardiden sorumlu olmasi mimkindir. Bradikardi ataklari asemptomatik ve geri dontsumil
oldugundan, doz ayarlamasi yapilmamis ve yakin monitdrize edilen hasta protokole uygun kemoterapi almistir.

SONUGC: Kemoterapi kaynakli bradikardi nadir bir durumdur ve tedavi sirasinda gelisebilecegi dikkate alinmalidir.
Bu olguda antrasiklin disi ilaglarla bradikardi gézlenmis olup pek ¢ok tani ile deksametazon alan hastalarda da
ayni risk bilinmeli ve izlenmelidir.
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KEMIK ILIGI TRANSPLANTASYONU YAPILMIS AKUT
MYELEBLASTIK LOSEMI ILE IZLENEN HASTADA GELISEN
FOURNIER GANGRENI

1Gizem Ezgi SEN, Serkan Toker, 2Mehtap Ertekin, 2Aytiil Temuroglu, 2Gokalp Rustem
Aksoy, 2Melike Sezgin Evim, 2Adalet Meral Giines

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Hematoloji Ve
Onkolojisi Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Fournier gangreni; perineal bélgenin nekrotizan fasiitidir. Cilt, cilt alti ve fasyanin birlikte nekrozu s6z
konusudur. Lezyon lokal agrili bir sislik ile baslar. Ulserasyon, krepitasyon, gangren, koti kokulu akinti, ylksek
ates ve toksik sistemik belirtiler gérillir. Diabet, kanser ve imminsupresif tedavi buna egilimi arttirir. Bu yazida
yogdun immiinsupresif tedavi altinda olan KiT yapiimig AML tanili hastada gelisen fournier gangreni sunuldu.

OLGU: On sekiz aylikken ; burun kanamasi, halsizlik, yliziinde dokiintl yakinmalari ile bagvurdugu dis merkezde
yatirilarak tetkik ve tedavi edilen, AML M7 tanisi alan olgu, BFM 2013 kemoterapi protokolli tamamlandiktan
sonra tarafimiza KiT yapiimak (izere yonlendirilmis, klinigimize yatisi yapiimisti. AML M7 tanisi ile akrabadis!
kemik iligi nakli yapilan hastanin post transplanasyon 17.ginunde genital bolgede apse benzeri lezyonu gelisti.
Derin nétropenik olan hastada mevcut lezyon igin lokal bakimlar ve genis spektrumlu antibiyotik hizlica baslandi.
Guinlik cocuk cerrahisi ile de konsulte edilen hastada mevcut lezyon hizla ilerleyerek 4 gun igerisinde karin cildi
ve sol bacak diz bolgesine kadar yayildi. Founier gangreni olarak dustnulen hastaya gocuk cerrahisi ekibi
tarafindan ameliyathanede derin debridman uygulandi.

SONUG: Fournier gangreni gibi komplike yumusak doku enfeksiyonlari hizli ilerlemeleri, doku yikimi ve sistemik
toksisite olusturabilmeleri nedeni ile hayati tehdit edebilirler. Cilt alti dokuda yogun yikim olmasina ragmen deri
bulgulari erken dénemde siliktir. Ates, halsizlik,istahsizlik, tasikardi, bulanti ve kusma,biling degisikligi ve
hipotansiyon gibi sistemik toksisite bulgulari sepsisin ilerlediginin gostergesidir. Antibiyotik tedavisine ragmen
saatler icerisinde klinik durum kotulesir. Nekrotizan enfeksiyonlarda acil cerrahi gerekir. Diabet ve obezitesi olan,
kanser hastalari ve immunsupresif tedavi alan hastalarda siphe halinde mutlaka fournier gangreni tanisi
dislanmalidir.
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Mitokondrial Hastalik ile Benzer Bulgulari Olan Bir
Aminoasidopati: 3-Hidroksibutiril-CoA Hidrolaz Eksikligi

1Tugba Akbey Kocak, 1Sahin Erdél, 1Halil Saglam

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Metabolizma BD

3-Hidroksibutiril-CoA hidrolaz eksikligi nadir gérilen otozomal resesif gegisli bir valin metabolizmasi
bozuklugudur. 2932 kromozomu uzerinde bulunan HIBCH geninde mutasyon sonucunda valin metabolizmasinda
yer alan 3-hidroksi-izobutiril-CoA hidrolaz enzimi islevini yapamaz ve toksik valin metabolitleri 6zellikle
mitokondrilerde birikir. Bu nedenle hastalarin hem organik asidemi, hem de mitokondrial hastaliklara benzer
ozellikleri vardir. Bu calismada; hareket bozuklugu ve bazal ganglion tutulumu olup, HIBCH geninde homozigot
mutasyon saptanarak tani alan bir vaka sunulmustir.

Olgu: Hastamiz, 1.derece akrabaligi olan ebeveynlerin 4. gocugu olarak 2800 gr, normal spontan vaginal yol ile
dogmustur. Gelisimsel basamaklar 15 aya kadar normal olan hastanin, 15 aylikken yirimeye baslayinca sik
dusmeleri tariflenmistir. 19 aylikken anlamsiz bakma, kusma sikayetleri ile hastanemize bagvuran, eeg’si normal
olan hastanin gekilen kranial mr'da bilateral globus pallidusta T2 imajlarinda intensite artisi saptanmistir (sekil 1).
Hasta 6 yasinda akut gastroenterit sonrasi uyaranlara cevap vermeme, bos bakma sikayeti ile tekrar bagvurmus
ve bolimimuize yonlendirilmistir. Tetkiklerinde kanda laktat, idrar organik asitlerinde 3-oh butirik asit, tandem
MS'de ise C4-OH-karnitin yiiksekligi saptanmistir. Gz muayenesi ve eko bulgulari normal bulunmustur. Glukoz
yukleme sonrasi laktat ve ketonda artig gortimus, mitokondriyal elektron transport komplex 4 hastaligi on tanisi
ile takip edilmistir. Hastaya koenzim Q, E vitamini ve ketojenik diyet baglanmistir. Fizik muayenesinde; derin
tendon refleksleri hiperaktif olup, sol kolda tonus artisi-fasikulasyon, ataksik yuriyuUs, dismetri, disdiadokinezi
saptanmistrr. ilk asamada génderilen Mitokondriyal DNA dizi analizi sonucu normal olmas (izerine klinik ekzom
analizi gonderilmistir, HIBCH geninde ¢.913A>G homozigot varyant saptanarak hastaya 3-Hidroksibutiril-CoA
Hidrolaz eksikligi tanisi konmustur. Hafif mental retardasyonu olan hastamiz 6zel egitim almaktadir.

Tartisma: 3-Hidroksibutiril-CoA hidrolaz eksikligi; ekstrapiramidal bulgulari olan olgularda kraniyal MR'da bazal
ganglion tutulumu ve tandem MS testinde C4-OH karnitin diizeyinin artmasi halinde duistintilmelidir.

Anahtar kelimeler: HIBCH defekti, nérodejenerasyon, beyaz cevher
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Nonketotik Hiperglisinemi Tanili iki Kardes- Tedavinin Erken
Baslanmasi Etkili Mi?

1Tugba Akbey Kocak, 1Sahin Erdél, 1Halil Saglam

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Cocuk Metabolizma BD

Girig: Nonketotik hiperglisinemi, mitokondriyal glisin parcalayici enzim kompleksinin aktivite eksikligine bagl glisin
yikiminda bozukluk sonucu ortaya ¢ikan otozomal resesif gegisli aminoasit metabolizma hastaligidir. NKH'de
idrar, kan ve BOS gibi viicut sivilarinda glisin artig! tipiktir. NKH'de BOS/serum glisin orani 0,08'in tizerindedir.Bu
calismada, NKH tanisi ile izlenen, yenidogan déneminde hipotoni, nébet ve ensefalopati ile tani alan, AMT
geninde homozigot mutasyon saptanan, birine 1 aylikken, digerine 2 gunlukken tedavi baslanan iki kardes
sunulmustur.

Olgular: 1.0lgu: 29 yasindaki annenin 1. gebeliginden 1. ¢ocuk olarak miadinda, 2890 gr, normal vajinal yol ile
dogmustur. Anne-baba 1. derece akrabadir. Postnatal 2. giinde emmeme sikayeti baslamis, ndbetleri ve komat6z
tablo gelismesi nedeni ile dis merkezde yatirilarak izlenmistir. Hastadan BOS ve kan glisin gonderilmis, orani
0,15 saptanmasi tzerine 1 aylikken NKH tanisi konularak dextrometorfan, sodyum benzoat, folinik asit tedavileri
baslanmigtir. Hastanin genetik analizinde AMT p.D197Rfs*2 (c.588_589dupA homozigot) mutasyon saptanmistir.
Hasta 4,5 yasindadir, agir hipotonisitesi mevcut olup antiepileptik tedavi almakta, peg ile beslenmektedir. 2.0lgu:
38+4 hafta, 3180 gr, normal spontan vaginal yol ile dogmustur. Dogum sonrasi yapilan fizik muayenesi normal
saptanmigtir. Postnatal 2. glinde ytlizeyel solunum, aktivitede azalma olmasi izerine, BOS ve kan aminoasitleri
gonderiimis ve dextrometorfan, sodyum benzoat, folinik asit tedavileri baglanmistir. BOS/kan glisin orani 0,13
saptanmistir. ik ndbeti postnatal 26. giinde olmustur. Hastada AMT p.D197Rfs*2 (c.588_589dupA homozigot)
mutasyon saptanmistir. Hasta 8 aylik, agir hipotonisitesi mevcut olup antiepileptik tedaviler almakta, peg ile
beslenmektedir.

Tartisma-Sonug: Kardeste bilinen NKH dykisi nedeni ile erken tani alan ve postnatal 2.giinde tedavi baslanan
olguda nérolojik bulgularda degisiklik saptanmamistir. Literatirde NKH hafif formuna sebep olan mutasyonlar
tasiyan hastalarda erken ilag tedavisinin nérokognitif fonksiyonlara olumlu etkisi bildirilmistir(1). Olgularimizda
bulunan mutasyon; rezidtiel aktivitenin olmadigi, agir hastalik formuna sebep olmaktadir.

Anahtar kelimeler: Non ketotik hiperglisinemi, nobet, ensefalopati, erken tani
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PEDIATRI PRATIGINDE NADIR BIR OLGU:; PAKIMENENJIT

LEJif YAVAS, 1Tansu ONDES, 2Fatih GIGEK, 2Sara Sebnem KILIG GULTEKIN

1Uludag Qniversitesi Tip Fakdltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immiinoloji Bilim Dali, Bursa

GIRIS: Patolojik bir tani olan idiopatik sklerozan pakimenenijit, ataklarla seyreden,sekeller birakabilen ve ozellikle
30 yas altinda oldukga nadir gorilen,inflamatuar bir hastaliktir. Hastalarda,kraniyal sinir felgleri ve bas agrisi en
sik gortlen belirtilerdir. Baglangigta kortikosteroid tedaviye yanit alinsa da zaman iginde steroide olan yanit
azalarak, hastalarda eklenen immunsupressif tedaviye karsin progressif bir seyirle kalici norolojik kayiplar
gelisebilmekte ve hatta fatal sonuglar gorllebilmektedir. Bu sunuda tekrarlayan bas agrisi ile basvurusunda
idiyopatik sklerozan pakimenenjit tanisi almis olan 12 yasinda olgudan bahsedilecekir.

OLGU: 12 yas kiz hastanin 28/08/2018 tarihinde Goz Hastaliklari poliklinigine 4 aydir var olan travma olmaksizin
sag goz kapaklarinda sislik, kizariklik ve sag gozde agri ile bagvurusunda yapilan orbital gorintllemelerde sag
siiperior rektus-levator palpebra kas kompleksini, lakrimal bezi ve lateral rektus kaslarini etkileyen bu yapilarda
kalinlasmaya yol agan patolojik goriiniim tespit edilmis ve bulgular inflamatuar orbita hastaliji agisindan anlamli
bulunmustu. Sag lakrimal bezler ile orbitadan alinan kesitler histopatolojik olarak incelendiginde germinal merkez
olusturan lenfoid follikiller ile plazma hiicrelerini iceren kronik inflamasyon varligi, zeminde damarlanma ile
fibroblastik aktivite artisinin gézlenmesi nedeniyle ve IgG/lgG4 orani %40 tan az oldugundan IgG4 iligkili olmayan
idiyopatik orbital inflamatuar hastalik tanilanmisti. 1 mg/kg/giin dozdan steroid tedavisi baglanan Mayis 2019
itibariyle ilagsiz izleme alinan hasta Aralik 2019da sol temporoparietal bolgede agri ve bulanik gorme sikayetiyle
cocuk acile bagvurdu. Yapilan orbital ve intrakraniyal gérintilemelerde sol serebral hemisfer ¢evresinde diffiiz
dural kalinlagsma, pakimeneniit ile uyumlu gériinim saptanmis daha &nce idiyopatik orbital inflamasyonu olan
hastada bu iki antite birbiriyle iligkili dlistntlerek 2018de alinan biyopsi materyali yeniden incelenmistir. Wegener
granilomatozu, intrakraniyal kitle, tiberkiloz gibi kronik inflamatuvar stireglerin diglanmasinin ardindan hasta
idiyopatik sklerozan pakimenenijit tanisi ile 1 mg/kg/giin steroid ve 500 mg/hafta Rituksimab tedavileri baglanarak
ayaktan izleme alindi. 07/02/2020 itibariyle 4 doz Rituksimab tedavisi almis olan olguda belirgin klinik iyilesme
gorild.

SONUG: idiyopatik sklerozan pakimeneniit histopatolojik bir tani olmasi ve daha gok erigkin ¢agda gorilmesi
sebebiyle olgumuzda oldugu gibi cocuk hasta grubunda dura tabaninda kalinlagsmis pakimeninks saptandiginda
sarkoidoz,tiberkuloz, Wegener granulomatozu gibi graniilomatdz lezyonlara neden olabilen hastaliklar ve olasi
kanser metastazlari ekarte edilmelidir,olgumuzda oldugu gibi ekartasyonu ve histopatolojik taniyi takiben hizla
steroid ve immunmodilatér tedaviler baglanmali ve progresyon ile niksler 6nlenerek kranial sinir felgleri gibi
komplikasyonlardan kaginmak amagclanmalidir.
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intrauterin Tromboza Sekonder Ekstremitde Konjenital Nekroz:
Olgu Sunumu

28alih Gagn Cakir, \Gililce Yoriik, 2Fatma Kocael, 2Hilal Ozkan, 2Nilgiin Koksal, 3Melike Sezgin
Evim, 3Adalet Meral Giines

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
3Uludag Universitesi Tip Fakltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Hematoloji Bilim
Dali

GIRIS: Yenidoganda ekstremitede konjenital nekroz insidansi yilda 1/4500 olup nadir gorilmektedir. Konjenital
nekroz intrauterin veya postnatal olabilir. Herhangi bir invaziv girisim sonrasi olmayip konjenital dénemde ortaya
cikan ve nadir gorulen bir vaka olmasi nedeniyle burada sunulmustur.

OLGU: Yirmi sekiz yas annenin ilk gebeliginden 40+3 hafta olarak sezeryan ile dogan hasta, sol 6n kolda
nekrotizan lezyon saptanmasi tizerine dis merkezden tarafimiza erken neonatal sepsise yonelik antibiyoterapisi
baslanarak ileri tetkik ve tedavi amaciyla sevk edildi. Fizik muayenesinde kilo 3500 gr (50-90 p) boy 50 cm (50-90
p) ve bas gevresi 36 cm (50-90 p ) idi. Sol 6n kolda yaklasik 6 cm gapinda etrafi hiperemik ortasi nekrotizan
enfekte goérinimde lezyonu saptandi. El biledi fleksiyonda durmakta olup pasif olarak nétral pozisyona
getirilmekteydi. Direkt grafide kemiklerde litk ya da sklerotik lezyon izlenmedi, eklem iligkileri normal olarak
degerlendirildi. Yiizeyel ultrasonografide belirgin yer kaplayici kitle lezyonu izlenmemis olup bu diizeyde yumusak
dokularda artmig vaskularite kodlandi. Yara debridmani yapildan hastanin eksizyonel biyopsi sonucunda
histopatalojik tanisi periferik kisimlarinda stiptrasyon ve krutlanmanin izlendigi epidermis, dermis ve subkutan
yag dokuyu tutmus gangrendz nekroz olarak degerlendirildi. Dokunun santral kisimlarinda dézellikle yag dokuda
travmatik pannikdilit ile uyumlu degisiklikler izlenirken periferik kisimlarda yag dokusunun derinine kadar uzanan
diffiiz stipiiratif inflamasyon bulgulari saptandi. On planda sekonder pannikiilit ve (izerine eklenen bakteriyal
enfeksiyon lehine dustnaldi. Aktif vaskilit bulgusu gdzlenmedi. Tromboza yatkinlik agisindan génderilen
tetkiklerinde protein C ve S duslk saptandi. Hastaya taze donmus plazma replasmani bagslandi. Trombofili
genetiginde MTHFR(C677T) ve PAI-1(4G/5G) heterozigot pozitif saptandi. izleminde hiperkalsemisi saptanan
yagd nekrozuna sekonder hiperkalsemi duslinilen hastaya pamidronat disodyum tedavisi verildi. Tedavisi
tamamlanan hasta fizik tedavi programina alinarak postanatal 27. ginde taburcu edildi.

TARTISMA: intrauterin ekstremitedeki nekroz, amniyotik bantlar, oligohidramnios veya tromboembolik olaylar gibi
ekstrinsik bir kuvvetin neden oldugu kompresyon iskemisine bagli olabilir. Tedavide destekleyici (yeterli hidrasyon
ve antibiyotikler), minimal invaziv (antikoagiilasyon, vazodilatérler ve hiperbarik oksijen), tromboliz veya
trombektomi olabilir. Bizim olgumuzda; altta yatan neden olarak protein C ve S disukligi saptanmis olup;
tromboza yatkinlik olarak degerlendirilmis ve destek tedavisi uygulanmigtir.
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Tanatoforik Displazi Olgu Sunumu

28alih Gagri Cakir, 2Fatma Kocael, tFunda Aydemir, 1Siileyman Imamoglu, 2Nilgiin Koksal, 2Hilal
Ozkan, 3Yasemin Denkboy Ongen, 20mer Tarim, “Zeynep Yazici

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Endokrinoloji
Bilim Dali

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dall

GIRIS: Tanatoforik displazi (TD), dojumda taninabilir iskelet displazileri icinde en yaygin olanidir. Letal bir
kondroplazi olup, 42000 dogumda bir gortilir. Bu hastalar dogumdan kisa bir siire sonra gégus kafesinin dar ve
akcigerlerin hipoplazik olmasi nedeniyle solunum yetmezliginden kaybedilmektedir. Fizik inceleme ve tipik
radyolojik bulgulari ile tanatoforik displazi tanisi alan bir olgu sunulmustur.

OLGU: Yirmi dokuz yasinda annenin 5. gebeliginden 2. yagayan olarak 37. gebelik haftasinda, NSVY ile APGAR
6-7 olarak dogurtulan kiz bebek, antenatal iskelet displazisi tanisi ve solunum sikintisi olmasi nedeniyle
yenidogan yogun bakim dnitesine yatirildi. Ozgegmis ve soyge¢misinde; anne ve baba arasinda ikinci derece
akrabalik olup, annenin dnceki gebeliklerinde iskelet displazisi nedeniyle eksitus olan bebek 6yklsi saptandi.
Fizik muayenesinde; agdirlik 2605 gr ( 10-50 p), boy 40 cm ( <3 p), bas gevresi 35 cm (90 p) olarak 6lgildi. Genel
durumu ve aktivitesi orta, hipotonik, kaba yiiz g6rlinimu mevcut olup, fontaneller genis, burun koki basik, toraks
hipoplazik, Ust ve alt ekstremiteler ileri derecede kisa saptandi. Cekilen diiz kemik grafilerinde kostalar kisa ve
gbgsii dar olup belirgin platispondili gézlendi. iliak kemikler hipoplazik ve medial kesimlerinde kemik ¢ikinti olup;
uzun kemiklerde yassilasma, egrilesme ve kisalik nedeniyle gelisen tipik telefon ahizesi goriinimi saptandi.
Mevcut bulgular ile tanatoforik displazi tip 1 dlstnuldi. Eslik eden anomali agisindan yapilan kraniyal ve batin
ultrasonografilerinde 6zellik saptanmadi. Genetik konsultasyon istendi. Hastanin solunum sikintisi devam etmesi
nedeniyle entiibe edilerek izleme alindi. Yapilan ekokardiyografisinde pulmoner hipertansiyon ve genis patent
duktus arteriozus (PDA) izlendi. Hasta tim destek tedavilerine ragmen postnatal 20. giiniinde kaybedildi.

SONUG: Tanatoforik displazinin (TD), etyolojisi bilinmemektedir. Olgularin ¢ogu sporadiktir. Ancak otozomal
resesif, otozomal dominant veya multifaktoriyel gegisin séz konusu oldugu disinllmektedir. Fetal seyretmesi
nedeniyle; antenatal takiplerde saptanmasi ve kesin taninin konulmasi i¢in genetik degerlendirmenin planlanmasi
gereklidir.
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Yenidogan Doneminde Kardiyak Kokenli Olmayan Konjestif Kalp
Yetmezliginin Nadir Bir Nedeni: Galen Ven Anevrizmasi

2Fatma Kocael, Lirfan Oz, 2Nilgiin K6ksal, 2Hilal Ozkan, 3Bahattin Hakyemez, “Mehmet Sait
Okan, °Ozlem Mehtap Bostan, >Tugberk Akga

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dall

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim Dali
sUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Gocuk Kardiyoloji Bilim
Dali

GIRIS: Yenidogan déneminde yiiksek debili kalp yetmezIigi ile bulgu veren galen veni anevrizmal malformasyonu
(GVAM) yliksek mortalite ve morbiditeyle sonuglanan nadir bir konjenital anomalidir. Agir kalp yetmezligi, hizla
coklu organ yetmezligi ve 6limle sonuglanir. GVAM'nin erken tanisi, kalp yetmezliginin medikal tedavisi ve
girisimsel radyoloji tarafindan uygulanan endovaskiler embolizasyon ile agir kalp yetmezligi kontrol altina
alinabilir. Ancak sag kalanlarda ciddi norolojik sekeller gorulir. Bu yazida yiiksek debili kalp yetmezligi gelisen
GVAM olan bir yenidogan vakasi sunulmustur.

OLGU: On dokuz yasindaki annenin 2. gebeliginden 2. yasayan olarak miadinda, sezaryan ile APGAR skorlari 8-
9 olarak hastanemizde dogan erkek bebek antenatal galen ven anevrizmasi tanisi nedeniyle yatirildi. Fizik
muayenesinde kilosu 2925 gram (10-50 p), boyu 50 cm (50-90 p), bas gevresi 34 cm (50-90 p), 6n fontaneli 4x4
cm genisliginde ve fontanelinde pansistolik dftirimi mevcuttu. Rutin laboratuvar testleri normal olan olgunun
yapilan MR gorUntilemesinde galen veni, sinus rektus, transvers sinuslerde belirgin dilate gériniim ve galen veni
cevresinde dilate vendz yapllar seklinde GVAM saptandi. Postnatal ikinci gininde kalp yetmezligi gelisen
hastanin ekokardiyografik degerlendirmesinde pulmoner hipertansiyon saptanmasi (lzerine uygun tedavisi
baslandi. Medikal tedaviye ragmen kalp yetmezligi ve ciddi pulmoner hipertansiyon bulgulari devam eden
hastaya femoral arterden gerilerek endovaskiller yolla anevrizmaya 31 adet coil koyularak miidahale edildi, ancak
anevrizmada 1/3 oraninda kiiglilme saglanabildi. izleminde tim destek tedavilerine ragmen coklu organ
yetmezIigi gelisen hasta postnatal 12.giininde kaybedildi.

SONUGC: GVAM yenidogan doneminde daha ¢ok konjestif kalp yetmezIigi ve pulmoner hipertansiyon ile bulgu
verirken; ilerleyen yaslarda intrakranial hemoraji, bas agrisi, konvilzyon, serebral édem ve hidrosefali bulgulari ile
karsimiza gikar. Postnatal erken donemde kardiyak nedenli olmayan adir konjestif kalp yetmezligi olan
yenidoganlarin ayirici tanisinda arteriovendz fistilllerin 6zellikle de galen ven malformasyonun mutlaka akilda
tutulmasi gerekmektedir. Bu hastalarda agresif medikal tedavi ve erken embolizasyona ragmen mortalite ve
morbidite yiksek olabilmektedir.
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SKLERODERMA TANILI OLGULARIN DEGERLENDIRILMES];
TEK MERKEZ DENEYIMI

2Siikrii GEKIC, 2Fatih CICEK, Lale OVCIYEVA, 'Tansu ONDES, 2Sara Sebnem KILIG GULTEKIN

1Uludag Qniversitesi Tip Fakdltesi, Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Immdinoloji Bilim Dali, Bursa

Girig: Skleroderma deri ve i¢ organlarda fibrosis gelisimi ile seyreden gocukluk ¢aginin nadir bir ba§ dokusu
hastaligidir. Lokalize scleroderma, sistemik sklroza gore daha siktir. Hastaligin patogenezi tam olarak
bilinmemektedir.

Amag: Klinigimizde skleroderma tanisi ile takip edilen gocuk hastalarin klinik ve laboratuvar &zelliklerinin
degerlendirimesi amaglanmistir. Metot: Calismaya Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi,Cocuk immunoloji-
Romatoloji bélimiinde Skleroderma tanisiyla takip edilen 12 olgu alindi. Olgularin verileri elektronik dosya
kayitlarindan elde edildi.

Bulgular: 7 olgu sistemik skleroz tanisi alirken, 5 olgu lokalize slkeroderma tanisi almisti. Sistemik sleroz gelisen
hastalarda kiz erkek orani 4/3 ve yaslarl 13-23 yil arasinda degisirken, loklize skleroderma tanisi alan olgularin
kiz erkek oran 5/0, ve yaslari 9-15 yil arasinda degismekteydi. Hastalarin demografik ve klinik bulgulari tablo 1 de
gosterilmistir. Olgularin timiinde deri tutulmu vardi. Bes olguda eslik eden skleroderma disi hastalik vardi. ANA 9
olguda pozitif saptandi, olgularda saptanan otoantikorlar tablo 1'de gdsterilmistir. Tedavide 12 olguda metotreksat
, 3 olguda 3 giin sireyle pulse steroid olmak tzere 11 olguda sistemik steroid, 6 olguya topikal takrolimus, 1
olguya mikofenolat mofetil, 3 olguya fototerapi ve 1 olguya IVIG verildi.

Sonug ve Tartisma: Skleroderma 6nemli morbitelere yol acabilen nadir bir hastaliktir. Kizlarda erkeklere gére
daha sik gorilmektedir. Tedavide gesitli imminstpresif ajanlar kullanilabilmektedir. Hastalarin gerek primer
hastaliga bagli komplikasyonlar gerekse aldiklari immunstpresif ilaglara badli yak etkiler agisindan yakin
izlenmeleri gerekmektedir.
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Olgul  lokalize Dedbulgnsu+  ANA E Yok Yok
Olgu 2 W Deri bulgnsu+  ANA - Yok  Antral gastrit
Olgu 3 ANA,
Siemk  Ekemledeagn  n-o 0T Yok Bronsial astunm
Anti nENP+ Anti sm+
Boyun agnsiayak
Olgu4  Sistemik  bileginde agreller ANA, HLA B38+B55 - Yok Yok
ve avakizen siglk
Olgu5  Sistemik  Eklemlerdeagn  HLABS1+41+ : Yok  Anemi
Olgu 6 W Deribulgnsu+  ANA Yok Yok
Olgu7  lokalize Deribulgosu+  ANA Yok Yok
Olgu 8 Sistemik Dexi bulgusu + Negatif Negatif Yok
Olgu9  Sistemik  Deribulgusu+  ANA pmlsd+ Negatif Demmatomyozit
Olgu 10 Sistemik  Derbulgusu+  ANA, pmlsd+ Negatif Yok
Olgull  Sistemk  Deribulgusu+  ANA, Negatif Negatif Tip 1 DM
Oigu L2 Lekaite B ry e buigani Negatif Yok

237




. Uludag Pediatri Kis Kongresi

PB113

Yenidogan Doneminde Nonketotik Hiperglisinemi

2Fatma Kocael, 1Giilden Bulut, 2Cansu Sivrikaya Yildinm, 2Hilal Ozkan, 3Sahin Erdél, 3Hiiseyin
Bilgin

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
3Uludag Universitesi Tip Fakltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Metabolizma
Bilim Dali

GIRIS: Nonketotik hiperglisinemi, mitokondriyal glisin pargalayici enzim kompleksinin aktivite eksikligine bagl
glisin yikiminda bozukluk sonucu ortaya gikan otozomal resesif gegisli dogumsal bir aminoasit metabolizma
hastaligidir. Yenidogan déneminde bulgu veren formunda; dogum sonrasi 6 saat ile 8 gin arasinda degisen
semptomsuz bir periyodu takiben emme gigcliigu, apne, higkirik, zayif aglama, yaygin hipotoni, letarji ve havale
ile karakterize ensefalopati tablosu gelisir. Bu yazida fizik muayenesinde hipotonik saptanmasi nedeniyle tetkik
edilirken saptanan nadir gorulen bir hastalik olan non-ketotik hiperglisinemi vakasi sunulmustur.

OLGU: Yirmi alti yasindaki annenin tguincu gebeliginden ikinci yasayan olarak miadinda normal vajinal yol ile ile
APGAR 9-10 olarak hastanemizde dogurtulan hastanin fizik muayenesinde kilosu 2870 gr( 10-50 persentil) boyu
49 cm (50-90 persentil), bag gevresi 34 cm (50 persentil) saptanmis ve muayenesinde ek bulgusu yoktu.
Ozgecmisinde anne ve baba arasinda ikinci derce akrabalik mevcuttu. Postnatal birinci glininde yapilan fizik
muayenesinde emmede azalma, uyku hali, hipotonisite, yenidodan reflekslerinde azalma saptanmasi lzerine
yenidogan yogun bakim (nitesine erken neonatal sepsis, hipotonik bebek 6n tanilariyla yatirildi. Antibiyoterapisi
baglanan olgunun, yapilan tetkiklerinde 6zellik saptanmadi. Postnatal G¢linct gliniinde ylzeyel solunum olmasi,
kan gazinda bozulmanin olmasi ve myoklonik vasifta konvulsiyonlari gelismesi nedeniyle hasta mekanik
ventilatorde izlenmeye baglandi. Sepsis tedavisine ragmen klinik bulgularinin gerilememesi Uzerine génderilen
metabolik tetkikleri sonucu kan glisin diizeyi 1144, BOS glisin 213 saptandi. BOS glisin/ kan orani 0,18 olarak
saptandi. Hastaya non ketotik hiperglisinemi teshisi koyuldu. izlemde anne siitii ile beslenmekte olan hastaya
sodyum benzoat, piridoksin, kalsiyum folinat ve dekstrometorfan baglandi. Hasta postnatal 18.glinlinde ekstiibe
edildi. Postnatal 21. giininde tlimlyle mekanik ventilatrden ayrildan hasta 26. gliniinde taburcu edildi.

TARTISMA: Non ketotik hiperglisinemi tanisi kesin olarak molekiler diizeyde mutasyonun gésterilmesi veya
enzim aktivitesinin disukligu ile konabilir. Nonketotik hiperglisineminin 6zgun bir tedavisi yoktur. Beslenememe
ve uyku hali sikayeti nedeniyle degerlendirilen hastalarda metabolik hastaliklar akilda tutulmalidir.
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Yenidogan Doneminde Tuiberoskleroz Tanisi Konulan Olgu

2Fatma Kocael, 1Berna Ozcan, 2Nilgiin Koksal, 2Hilal Ozkan, 3Mehmet Sait Okan, 4Ozlem Mehtap
Bostan, “Tugberk Akga

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim Dali
“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Gocuk Kardiyoloji Bilim
Dali

GIRIS: Konjenital kalp timérleri oldukga nadir olup en sik gériileni rabdomyomdur. Otopsi ¢alismalarinda sikligi
%0,027-0,08'dir. Postnatal higbir sikayet olmayacagi gibi, tftirim, aritmi, kalp yetmezlIigi, hidrops gibi bulgularla
da karsimiza ¢ikabilir. Rabdomyom patolojik olarak diiz kas hicresi hamartomudur ve selim karakterli bir kalp
timorGdar. Yenidogan doneminde tuberoskleroz tanisi alan bu olgu nadir gorilmesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU: Yirmi bes yasinda annenin ikinci gebeliginden ikinci yasayan olarak son adet tarihine gére 38 +1 haftalik
gebeliginden sezeryan ile 2200 gram APGAR 9 -10 olarak hastanemizde dogurtulan bebek, dogum sonrasi
antenatal takiplerinde fetal rabdomyom siiphesi olmasi nedeniyle yenidodan yogun bakim tnitesine yatirildi. Fizik
muayenesinde dogum agirligi 3175 gr (50-90p), boyu 50 cm ( 50-90p), 35 cm (50-90p idi. Genel durumu iyi olan
hastanin her iki bacakta ve bel bélgesinde hipopigmente lezyonlari mevcuttu. Diger sistem muayenelerinde
ozellik yoktu. Antenal 36. haftada fetal kalpte ventrikuller iginde yerlesimli en biyigi sol ventrikul igerisinde
21x15,5 mm boyutlarinda olgilen 7-8 adet ekojen solid lezyonlar mevcut olmasi Uzerine tarafimiza
yonlendirilmisti. Soy geg¢misinde anne ve baba arasinda akrabalik yoktu. Ailede tliberoskleroz dykist yoktu.
Batin ultrasonografisinde, karaciger ve her iki bobrekte anjiyomiyolipom saptandi. Yapilan ekokardiyografisinde:
sol ventrikul icerisinde ¢ok sayida rabdomiyomla uyumlu gérinim izlendi. Sag ventrikl icerisinde apekse yakin
1-1,5 cm capinda 3 adet rabdomiyomla uyumlu gériinim izlendi. Ventrikllerin inlet ve outlet kisminda darlik
olusturmadigi gorildu. Kranial MR’ da her iki serebral hemisferde kortikal ve ependimal tiiberler gordldu.
Abdomen MR’da her iki bobrekte sayllamayacak kadar gok sayida kistik lezyon tepit edildi. Multiple rabdomyomla
ve kranial MR'da subepandimal tiiberleri ile olasi tiiberoskleroz acisindan takibe alindi. izlemde ek sorunu
olmayan hasta postnatal 7. giiniinde taburcu edildi.

TARTISMA: Tlberoskleroz otozomal dominant gegisli beyin, deri basta olmak Uizere bobrek, goz, kemik ve kalbi
etkileyen norokutanoz bir hastaliktir. Tlberosklerozun néronal migrasyondaki ve organizasyondaki bir
bozukluktan kaynaklandi§i dusuntimektedir. Spontan mutasyon orani yiksek olan (%60-80 yeni mutasyon)
hastaligin karakteristik beyin lezyonu serebral hemisferlerde subepandimal yerlesimli kalsifiye olabilen tliberdir.
Cogu zaman vyenidogan doéneminde kardiyak kitlelerden tliberoskleroz tanisina gidilmektedir. Antenatal
ultrasonografi ve fetal ekokardiyografinin rutin gebelik takibine girmeye baglamasiyla prenatal rabdomyom tanilari
artmigtir.
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Yenidoganda Gingival Granuler Hiicreli TUmaor: Olgu Sunumu

28alih Gagrni Gakir, 1Betiil Altay, 3Nizamettin Kilig, 2Nilgiin Koksal, 2Hilal Ozkan, 4Berrin Betiil
Sevinir, 2Fatma Kocael

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dall

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali,Neonatoloji Bilim Dali
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali

4Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Onkoloji Bilim
Dali

GIRIS: Graniiler hiicreli timériin etiyolojisi ve histopatogenezi tartismalidir. Yenidoganda graniler hiicreli
tmordn, farkll immUnohistokimyasal 6zellikleri ile eriskinde goriilenden ayri bir antite oldugu savunulmaktadir. Bu
olgu sunumunda, yenidogan déneminde nadir gézlenen gingival grantler hiicreli timdrli bir vaka sunulmustur.

OLGU: Otuz dért yas annenin 1. gebeliginden 1. yasayan olarak 38 gebelik haftasinda, sezaryan ile APGAR 8-9
olarak dogurtulan erkek bebek, antenatal fetal oral kaviteyi dolduran kitle olmasi nedeniyle yenidogan yogun
bakim tnitesine yatirildi. Ozgegmis ve soygegmisinde ek 6zellik saptanmadi. Fizik muayenesinde agirlik 3350 gr
( 50-90 p), boy 48 cm ( 10-50 p), bas cevresi 35 cm (50-90p) olarak dlciildu. Anterior maksilladan kaynaklanan
3x3 cm boyutunda oral kaviteyi dolduran kitlesi olup, solunum sikintisi olmayan olguya, cerrahi tarafindan
postnatal birinci saatinde total kitle eksizyonu yapildi. Kitle multilobule, dizgin yuzeyli solid komponentten
olusmaktaydi. Histopatolojik inceleme gingival graniiler hiicreli timér olarak raporlandi. izleminde postnatal
dclinctl giniinde genel durumu iyi olan hasta taburcu edildi.

TARTISMA: Oral kaviteden kaynaklanan gingival graniler hicreli timérler, benign mezensimal lezyonlardir.
Teratom, konjenital dermoid kist, konjenital fiorosarkom, hemanjiom, lenfanjiom, leyomiyom, rabdomiyom,
heterotopik gastrointestinal kist, kongenital kistik koristom ve kongenital lipomdan ayirt edilmelidir. Yizeyinde
Ulserasyon ya da psodoepitelyomatdz hiperplazi oldugunda malignite ile karigabilir. Yenidoganda hava yolu
obstriksiyonu ve beslenme problemlerine neden olabilecekleri igin erken donemde taninmasi ve tedavi edilmesi
onemlidir.
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Yenidoganda Solunum Sikintisinin Nadir Bir Nedeni: Piriform
Apertura Stenozu

28alih Gagrn Gakir, \Emre Giirbiiz, 2Hilal Ozkan, 2Nilgtin Koksal, 3Arif Nuri Giirpinar, 2Fatma
Kocael

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
8Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali

GIRIS: Piriform apertura stenozu, maksilla kemigi igindeki piriform aperturanin, medialde agiri kemik biiyimesiyle
ortaya gikan nadir bir durumdur. Siklikla bilateraldir ve yasamin ilk haftalarinda solunum sikintisi ile bulgu verir.
Tam tikaniklik hayati tehdit edici bir durum olabilir. Bu olgu sunumunda ondért glinliikken tarafimiza bagvuran ve
tani alan bir vaka sunulmustur.

OLGU: On sekiz yasinda annenin 1. gebeliginden 1. yasayan olarak otuz besinci gebelik haftasinda APGAR 9-10
dogum OykUsu olan hastanin beslenememe ve aralikli oksijen ihtiyacinin olmasi nedeniyle 14 gin dis merkezde
yatis Oykusu mevcut olup hasta laringomalazi olarak degerlendirilip taburcu edilmisti. Taburculuk sonrasi evde
beslenirken yorulma, tikanma nedeniyle tarafimiza bagvuran hastanin fizik muayenesinde 2600 gr (3-10 p) boyu
47 cm (10-50 p) bas cevresi 31 cm (<3 p) saptand. Takipnesi diginda fizik muayenesinde ézellik saptanmayan
hasta, noninvaziv mekanik ventilatasyona alinarak yenidogan yogdun bakim Unitesine vyatirldi. Fizik
muayenesinde nazogastrik sondanin burun deliklerinden ilerletilemedigi farkedildi. Solunum sikintisina yonelik
yapilan ekokardiyografisinde patent foramen ovale saptandi, vaskiler ring diistinilmedi. Ek anomaliler agisindan
degerlendirilen olguda bagska patoloji saptanmadi. Nazogastrik sonda ilerletilemeyen hastanin paranazal sinus
bilgisayarli tomografisi (BT) de apertura piriformis stenozu saptandi. Hasta opere edildi ve buji dilatasyon
uygulandi. Post operatif komplikasyon gelismeyen hasta taburcu edildi.

TARTISMA: Piriform apertura stenozunda yasamin ilk haftalarinda beslenme ile kétiilesen ve aglama ile kismen
rahatlayan semptomlar gortlur. Rinoskobik muayene ile bilateral daralmis nazal giris farkedilir. Nazal pasajdan
kateter gegirilemez. Tani BT ile koyulabilir. Burun tikanikligi , gelisme geriligi, beslenme problemleri, hayati tehdit
eden solunum sikintisi olan hastalarda cerrahi operasyon endikasyonu vardir. Hastalarda tek maksiller kesici dis
gibi gelisimsel anomaliler ve hipotalamo-hipofizer aks problemleri eslik edebilir. Uygun tedavinin saglanmasinin
ardindan eslik edebilecek ek anomaliler agisindan hastalarin degerlendirilmesi gerekir.
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Yenidoganin Nadir intrakranial Tiimorii: PNET

28alih Gagri Cakir, 1Gilce YorUk, 2Fatma Kocael, 2Nilgtin Koksal, 2Hilal Ozkan, 3Betiil Berrin
Sevinir, “Mevliit Ozgiir Tagkapilioglu

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali

2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Neonatoloji Bilim Dali
3Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Onkoloji Bilim
Dali

“Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Nérosirurji Anabilim Dali

GIRIS: Primitif néroektodermal timérler (PNET), primitif néral krest hiicrelerinden kéken alan nadir tiimorlerdir.
PNET ¢ogunlukla santral sinir sisteminde gorilur. Santral sinir sistemi diginda gértilen PNET olgulari periferik
PNET (pPNET) olarak isimlendirilir. Bu yazida, yenidojan doneminde ortaya cikan intrakranial bolgeden
kaynagini alan nadir gérilen primitif néroektodermal tiimér olgusu sunulmustur.

OLGU: Otuz bir yaginda annenin 2. gebeliginden 2. yagayan olarak fetal intrakranial kitle ve kitle basisina
sekonder hidrosefali tanisiyla son adet tarihine gére 35+6 haftalik sezeryan ile APGAR 4-8 olarak dogan erkek
bebek intrakraniyal kitle, prematurite, erken neonatal sepsis tanilari ile yatirildi. Fizik muayenesinde agirlik 4845
gr ( >97 p), boyu 52 cm ( >97 p), bas gevresi 56 cm (> 97 p) idi. Fizik muayenesinde; ileri derece makrosefalik
olan hastanin gézlerde batan glines manzarasi mevcut olup, bilateral isik refleksi direkt ve indirekt pozitif
saptandi. Yenidogan refleksleri bileteral zayif alindi. Postnatal ikinci gliniinde sol frontal bolgeye ekstraventrikiler
drenaj katateri takildi. BOS gok ylksek basingli ve ksantokromik olarak izlendi. BOS bulgularinda protein 2202,
glukoz 42, I6kosit 10/mm3 eritrosit 5600 /mm3 gram ve giemsa boyamada dzellik saptanmadi. Meneniit dozunda
antibiyoterapisi baslandi. Cekilen kraniyal manyetik rezonans goriintilemesinde bazal ganglion dizeyinden
baglayarak kraniyale dogru uzayan yaklasik 15 cm ¢apinda teratom ile uyumlu kitle, her iki ventrikiilde belirgin
genisleme ve subdural hematom saptandi. Biyopsi ve intraventrikuloperitonel sant amagli opere olan hastanin
biyopsi sonucu primitif noéroektodermal tiimoér (WHO GRADE V) olarak raporlandi. inoperabl kabul edilen
hastada mevcut kosullarda kemoterapi ve radyoterapi segenekleri uygun bulunmadi. izleminde direngli
hiponatremileri olan hastada uygunsuz ADH sendromu diistinildii, fludrokortizon baslandi. izlemde intrakranial
basing artisi gelisen hasta, postnatal 54. gliniinde kaybedildi.

TARTISMA: PNET ¢ogunlukla toraks, abdomen, pelvis, ekstremite ve nadir olarak da bas, boyun bélgesinde
ortaya ¢ikarlar. Ayirici tanida Ewing sarkomu, rabdomyosarkom, néroblastom ve retinoblastoma akla gelmelidir.
Tedavide cerrahi olarak timérln cikariimasinin ardindan radyoterapi ve kemoterapi igeren kombine yaklagimlar
uygulanabilir.
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inatg1 Stridor

2Yakup Canitez, 1Sabiha Isik , 2Siikrii Cekic, 2Yasin Karali , 2Nihat Sapan , 2Fatih Cigek

1 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Bursa
2 Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Alerji BD, Bursa

Stridor, blyiik hava yollarinin kismi tikaniklii sonucu ortaya ¢ikan bir bulgudur. Siit gocuklarinda stridorun nadir
bir nedeni de konjenital subglottik laringeal hemanjiyomdur. Hastalik, 6zellikle infant dénemde ortaya cikan
dispne, tekrarlayan obstriiktif bronsit, laringeal stridor ve tedaviye cevap vermeyen pnémoni ile karakterizedir.
Benign bir durum olmasina ragmen hizla blydyerek ciddi solunum sikintisina neden olup &lumcl
seyredebilmektedir.

OLGU: 3 aylik kiz hasta solunum sikintisi nedeniyle yatakli serviste takip edildi. 2 aylikken baglayan hirilti sikayeti
olan hastanin akut bronsiolit olarak degerlendirilip 3 giini yodun bakimda olmak Uzere 10 gun sireyle IV
sefotaksim, P.O. klaritromisin ve inhaler tedaviler aldi§i, stridor ve ronkisleri olmasi nedeni ile laringomalazi
acisindan KBB tarafindan degerlendirildigi, larigomalazi saptanmadigi 6grenildi.Tedavileri tamamlanarak taburcu
edilen hastanin evde zaman zaman azalip artan, pozisyonla degisen, beslenme sonrasi ve uyku oncesinde
hiriltisi artarak devam eden hastanin, gekilmeleri olmasi izerine IV prednol, inhaler tedavi verilmesine ragmen
cekilmeleri devam eden hasta laringomalazi 6n tanisi ile tarafimiza sevk edildi. Nabiz:131-140/dk T:80/N-85/N
mmhg SS:36-44 /dk.G6zleminde stridoru mevcuttu, satlirasyon dsikligi olmadi.Kbb tarafindan degerlendirilen
hastada subglottik sag tarafli pasaji %50-70 daraltan hemanjiom saptandi.Hastanin ek patolojiler agisindan batin
usg ve transfontanel usgsi normal saptandi.Hastaya propranolol ve metilprednizolon baslandi.Tedavinin 3
guniinde hastanin hiriltisi tamamen  geriledi.Bradikardisi, hiperglisemisi olmadi. Onkoloji ve alerji poliklinik
kontroliine ¢agrilarak taburcu edildi.

SONUG: Tedaviye ragmen solunum sikintisi iyilesmeyen, stridoru gerilemeyen ve tekrarlayan olgularda ayrici
tanida konjenital subglottik hemanjiyom akilda tutulmalidir.
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Sol Kalgada Dejeneratif Artropati ile Bagvuran Alkaptondiri
Olgusu

'Huseyin Bilgin, 1Sahin Erd6l, 1Halil Saglam

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Metabolizma Bilim Dali, Bursa

Alkaptontiri, homogentisik asit oksidaz enzim eksikligine bagl olarak gelisen ve otozomal resesif kalitilan tirozin
metabolizmas! bozuklugudur. Bu hastallk homogentisik asidin dokularda asiri birikimi ve idrarda atilimi ile
karakterizedir. Okronozis, homogentisik asit ve metabolitlerinin cilt, tendon, kikirdak, géz ve kulak gibi konnektif
dokularda birikimini ifade eder. Alkaptondiri, idrar renginde koyulasma, dejeneratif okronotik artropati, kalp kapak
tutulumu ve Urolitiazis ile karakterizedir. Hastalar genellikle normal yagam stresine sahiptir.

Bu yazimizda sol kalga protezi operasyonunda alinan biopsi materyalinde okronozis saptanan ve alkaptondri
tanisi alan hastayr sunmayi amagladik.

Olgu sunumu: Altmis yasindaki kadin hasta sol kal¢a protezi sonrasi yapilan eksizyonel biopside okronozis
saptanmas! (izerine cocuk metabolizma poliklinigimize génderilmistir. idrar renginde koyulasma veya kiyafetlerde
lekelenmenin olmadigji dgrenilmistir. Ozgegmisinde 41 yasinda bel fiti§g1 ameliyati, 54 ve 55 yaslarinda diz protez
operasyonu gegirdigi 6grenildi. Soy gecmisinde aralarinda ikinci derece akrabalik bulunan anne babanin 1.
siradaki cocuguydu. Odlunun da alkaptontiri tanisi ile izlenmekte oldugu 6grenildi.

Fizik muayenesinde her iki kulak heliks ve antihelikste mavi-siyah pigmentasyon diginda 6zellik saptanmamistir.
Norolojik muayene normal olarak degerlendirildi. Batin ultrasonografisi ve ekokardiyografisi normal olan hastanin
tam kan sayimi ve rutin biyokimya tetkiklerinde zellik yoktu. Gaz kromatografisi-kitle spektrometresi (GC-MS) ile
yapilan

idrar organik asit analizinde homogentisik asit 1570 mmol/mol kreatinin (normal: <1) olarak saptanmistir.
Hastamizin idrari ilk alindiginda normaldi ancak bir gece bekletildikten sonra siyah renk degisikligi gozlenmistir.
Hastamiz mevcut klinik ve laboratuvar bulgulari ile alkaptonri tanisi almistir. Hastaya tirozinden kisitl diyet, 1
gr/giin vitamin ¢ ve nitisinon 2 mg/glin dozunda baglanmistir.

Sonug ve Tartigma: Hastallk uzun sire asemptomatik kaldigindan tani genellikle ileri yaslarda konmaktadir.
Alkaptonuri dejeneratif eklem hastaliklarinin ayirici tanisinda her zaman akilda tutulmalidir. Bu hastalarda taninin
erken konulmasi ile uzun dénemde yasam kalitesini artiriimasi olasidir. Alkaptondri tanisi alan hastalarin aile
taramas| mutlaka yapiimalidir.
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FMF Diffuz Tromboz Birlikteligi

LAlperen Salihoglu, 2K Betiil Akkoyunlu, 50sman Dénmez, 3irem Getinkaya , “Melike Sezgin Evim
, tMerve Deniz Baskaya , *Nilay Tigrak , ®M.Sait Okan

Wiudag Universitesi Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dali,Bursa

2Uludag Universitesi Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dali,Cocuk Nefroloji Bilim Dali,Bursa
SUludag Universitesi Tip Fakiiltesi ,Bursa

“Uludag Universitesi Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dali,Cocuk Hematoloji Bilim Dali,Bursa
5Uludag Universitesi Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dali,Cocuk Romatoloji Ve Nefroloji Bilim
Dali,Bursa

sUludag Universitesi Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dali,Cocuk Néroloji Bilim Dali,Bursa

Giris: Ailesel Akdeniz atesi (FMF), tekrarlayan ates ataklari, poliserézit ve sekonder amiloidoz ile karakterize
otozomal resesif kalitsal bir hastaliktir. Tim sistemik oto-inflamatuar hataliklar gibi FMF’ inde tromboza neden
oldugu bilinmektedir ancak nadir bir olaydir. Daha énce FMF ile birlikte tromboz ve SSS lezyonlari ayri vakalarda
bildirilmistir. Bu olgu literatirde ilk pediatrik FMF’le birlikte hem multiple tromboz hem de SSS lezyonlari olmasi
nedeniyle sunulmustur.

Olgu: Bilinen sistemik hastalii olmayan 16 yas erkek hasta, 1 haftadir olan karin agrisi, bulanti ve kusma
sikayeti ile bagvurdu. Hasta 5 giin dnce dig merkezde apandisit tanisi ile opere edilmis, taburculuk sonrasi
sikayetleri devam etmis. Hastanin ates ylksekligi, eklem agrisi veya eklem sisligi sikayeti yoktu. Hastanin fizik
muayenesinde genel durumu diskln, batinda hassasiyeti vardi, periferik nabizlari ve nérolojik muayenesi
normaldi. Hastanin atesi 36.4 derece, kalp tepe atimi 67/dk, kan tetkiklerinde akut faz reaktanlari yiiksekti.
Abdomen BT sinde, bilateral femoral ven, eksternal, internal ve common iliak venler ile inferior vena kavanin
infrarenal segmenti boyunca llimende yer yer total, yer yer totale yakin oklizyona neden olan trombis odaklari
saptandi. Renal vende parsiyel, azygos ve hemiazygos venlerinde de total tromboz goruldi. Hastanin 1 yildir
karin agrisi ve ates ataklari olmasi, ailede FMF Oykusu olmasi uzerine hastadan FMF ve diger oto-enflamatuvar
hastaliklara yonelik tetkikleri istendi. Hastaya anti faktor Xa ve kolsisin tedavisi baslandi. Hastanin E148Q
mutasyonu heterozigot pozitif ¢ikti. Hastanin kontrol ultrasonografi (USG)'lerinde trombuslerin gerilemediginin
saptanmasi Uzerine girisimsel radyoloji tarafindan tromboaspirasyon ve balon anjiyoplasti islemleri uygulandi.
Hastanin izleminde, bas agrisi gelismesi Uzerine ¢ekilen kontrol kraniyal MR’da sag sigmoid sinis ve internal
juguler venin proksimal kesiminde trombiis saptandi. ilerleyen giinlerde trombektomi islemi tekrarlandi, ancak
vena kavada tam agiklik saglanamadi.Hasta kolsisin ve dlsiik molekil agirlikli heparin kullanmaya devam
edilmekte olup diizenli araliklarla doppler USG ve kranyal MR tetkikleri yapilmaktadir. izlemde, olguda yeni
gelisen trombus saptanmadi, sikayetleri geriledi ve semptomsuz takipleri devam etmektedir.

Sonug: Hastada multiple trombozlar saptadik ve FMF tanisi koyduk. Hastada gelisen trombozlar nadir gelisen
komplikasyonlar olmakla beraber klinik bulgulari net olmayabilir. Tani gecikmis, tedavisi aksamis veya uygun
tedavi almamis, tedavi direncli ve amilodozis komplikasyonu olan hastalarda tromboz olabilecegi akilda
bulundurulmalidir.
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ZELLWEGER SPEKTRUM BOZUKLUGU: OLGU SUNUMU

LDeniz Ozge OZENGI, ' Tugba AKBEY KOGAK, 'Hiiseyin BILGIN, 'Sahin ERDOL

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltei Cocuk Sagligi AD.

GIRIS : Zellweger sendromu (ZS), yada bir bagka deyigle Serebrohepatorenal Sendrom, karaciger, bébrek ve
beyindeki hiicrelerde bulunan peroksizomlarin azalmasi veya yoklugu ile karakterize, dogustan ve otozomal
resesif gecis gosteren nadir bir hastaliktir. Kanda artmis ¢ok uzun zincirli ya§ asidi dizeyleri (VLCFA) ve
eritrositlerde azalmis plazmalojen dlzeyleri tanida 6nemli parametrelerdir. Destekleyici tedaviye ragmen
hastaligin prognozu kétudr.

VAKA: Uclincii derece akraba olan anne babadan 2. yasayan gocuk olarak 38 haftalik normal vaginal yol ile 2880
gr olarak dis merkezde dogan kiz hasta , dogduktan sonra solunum sikintisi nedeniyle 20 glin yenidogan yogun
bakim (nitesinde kalmistir. Hipotonitesi ve dismorfik bulgulari olan hasta 1.5 aylikken gocuk metabolizma
poliklinigimize bagvurmus ve metabolik testleri génderilmistir. Kan aminoasitleri ve Tandem MS tetkikleri normal
saptanmigtir. 3 aylikken solunum sikintisi ile yogun bakima yatirilan hastanin fizik muayenesinde ylksek alin ,
duz oksiput , biyik fontaneller , basik burun koku , katarakt , ciddi hipotoni , epileptik ndbetler , psikomotor
retardasyon , isitme bozuklugu ve nistagmus saptanan ve gok uzun zincirli yag asitlerinde C26 yiksek saptanan
hasta Zellweger spektrum bozuklugu tanisi almistir. Hastaya yogun bakim takibi sirasinda PEG agilarak
beslenmesi saglanmistir. Mekanik ventilatorden ayrilamayan hastaya trakeostomi agilarak solunum destegi
sadlanmigtir. Hasta 7 ay yogun bakimda takip edildikten sonra ev tipi mekanik ventilator ile taburcu edilmistir.
Hasta direngli nobetleri nedeniyle ativan ve fenobarbital tedavileri almaktadir. Hastanin genetik sonucu PEX7
geninde c.-32C>G (rs557736023) Homozigot mutasyon saptanmistir.

TARTISMA-SONUG: Sonug olarak hipotoni , dismorfik bulgular (basik burun koku, yiksek ¢ikik alin, epikantus ,
genis on fontanel...) , ndbetler , isitme kaybi , g6z bulgulari (nistagmus, katarakt, glokom) , yutma bozuklugu,
ndéromotor gerilik, kondrodisplazi punktata , kalp tutulumu , karaciger fonksiyon testlerinde bozukluk , bobrek
kistleri gibi multisistemik tutulumu olan gocuklarda ; ézellikle akraba evliligi dykustnin varliginda peroksizomal
hastaliklar da g6z dniinde bulundurulmalidir.
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NEONATAL DIYABETTE SENSOR DESTEKLI POMPA
DENEYiMiMiz

!Mehmet Fatih Sarigedik, *MEHMET FA TiH SARIGEDIK, 10zgecan Demirbag, 'Yasemin Denkboy
Ongen, Erdal Eren, tHalil Saglam, :Omer Tarim

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi Hastaliklari Anabilim Dali,Bursa

GIRIS VE AMAG:Neonatal diyabet hayatin ilk 6-12 ayinda gérilen nadir bir diyabet tipidir. Beta hiicre geligim ve
fonksiyonunda 6nemli rol oynayan genlerdeki mutasyon sonucu ortaya cikar. Klinik gidisine gére gegici ve kalici
neonatal diyabet olarak iki baslik altinda incelenebilir. Tedavide sivi elektrolit tedavisinin yanisira etyolojiye gore
insulin ya da sllfondre tedavisi kullanilir. Neonatal diyabet yonetiminde zorluklar olmakla birlikte sensor ile
guclendirilmis pompa kullanimi ile hedef aralikta gegen sire artirilarak iyi bir diyabet kontrol saglanabilmektedir.
Biz burada insulin pompa tedavisi ile izlenen bir olgumuzu sunmayi amagladik.

OLGU:Olgumuz, 1 aylik kiz hasta aglama huzursuzluk ve sik idrar yapma sikayetleriyle dis merkeze bagvurmus
ve ketoasidoz saptanarak tedavi edilmisti. Kan sekeri regiilasyonu igin hasta yatirildi. Oykiistinde term, 3. Derece
akrabalik olan anne babadan 3500 gram dogdugu 6grenildi. Fizik muayenesinde agirligi:6,34 kg(SDS:0,43), boy
:59 cm(SDS:-0,71) , bas gevresi:40 cm(SDS:-0,3),sistem muayeneleri dogaldi. Dis merkez tetkklerinde kan sekeri
898 mg/dl , idrar ketonu +3 pozitif, kan gazi Ph :7 ,hc03:8.7 saptanarak ketoasidoz tanisi ile tedavi edilmis. Tani
aninda c peptid 0.2 pg/L ,Hba1c: %7,3 idi. Diyabet otoantikorlari ¢alisiimamisti. Olguya subkutan ins(lin tedavsisi
ve sllfoniliire tedavisi baglandi. Sik hipoglisemi ve hiperglisemisi olmasi nedeniyle taninin ilk haftasinda sensor
ve insilin pompasi takildi. Slfonillire tedavisi sonrasinda bakilan ¢ peptid degerinin 0.3 pg/L olarak gortimesi
uUzerine ve genetik tetkiklerinde (Abcc8, gck, hnfla, hnfda, ns, kenj11) mutasyon saptanmamasi (izerine
sUlfonilire tedavisi kesildi. Olgunun insilin pompasi ile izlemi devam etmektedir.

TARTISMA:Neonatal donemde saptanan diyabet olgularinda gegici ya da kalici oldugunu gosterecek her hangi
bir klinik bulgu yoktur. Vakalarin yaklasik 2/3 U gegici 6zellik gostermekle beraber 1 yildan uzun sirmesi kalici
NDM oldugunu distindirmektedir. Olgumuzun diyabet regtilasyonun efektif bir sekilde saglanabilmesi icin insulin
pompas! ve sensOrl takilmistir. Calismalarda ylksek doz silfoniliirenin K kanallarini kapatabildigi ve instlin
gereksinimini ortadan kaldirabilecegi icin hastamiza maksimum dozda oral siilfoniliire tedavisi uygulanmis fakat
etkin yanit alinamamistir. Neonatal donemde sik beslenmesi gereken hastalarda insilin enjeksiyonu seker
regilasyonununda hipo/ hiperglisemilere neden olmakla ve kan sekeri kontroliini guiglestirmektedir. Olgumuzda
sensor ile guglendiriimis pompa kullanimi hipoglisemi sikigini azaltmis ve hedef aralikta gegirilen siireyi
artirmistir.Bu sonug insilin pompa tedavisinin neonatal diyabette en iyi tedavi sekli oldugunu distinmektedir.
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Besin Alerjisi Olan Cocuklarin Annelerinin Duygudurumliarinin
Degerlendirilmesi

1Siikrii Cekic, 2Umutcan Filiz, 1Yakup Canitez , 2Selguk Kirli, INihat Sapan

1Uludag Qniversitesi Tip Fakiiltesi, Gocuk Alerji Bilim Dali, Bursa.
2Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Psikiyatri Ana Bilim Dal, Bursa.

Giris: Besin alerjisi sikidi tim Dinya’'da ve ulkemizde giderek artmaktadir. Gerek hastaligin kendisi gerekse diyet
kisitlamalari hastalarin ve onlarin bakimlarindan sorumlu ebeveynlerin hayat kalitesini olumsuz etkilemektedir.

Amag: Bu calismada amacimiz IgE veya non IgE aracili besin alerjisi olan ¢ocuklarin annelerinde hayat
kalitesinin ve duuygudurumlarinin degerlendirilmesidir.

Metot: Calisma prospektif olarak planlanmistir. Uludag Unjversitesi Cocuk Alerji Kliniginde besin alerjisi tanis
alan 31 gocucgun annesi calismaya alindi. Anneler Uludag Universitesi Psikiyatri Kliniginde degerlendirildi.

Bulgular: Cocuklarin besin alerjisi tani yaslari medyan 24 ay, minimum: 3,5- maksimum:125 ay olarak saptand.
Annelerin beck anksiyete 6lcedinde 16 annede depresif duygudurumu tespit edildi. Bu annelerin 2'si hafif, 9'u orta
ve 5'i siddetli diizeydeydi. Beck depresyon 6lgegdinde ise 8 olguda hafif, 6 olguda orta ve 2 olguda siddetli diizeyi
gbsteren degerdeydi. Annelerin beck anksiyete, beck depresyon, durumluluk ve strekli kaygr 6lgekleri medyan
skorlari sirasi ile; 10,5 (minimum 0, maksimum: 44), 10 (minimum:0, maksimum:97), 37 (minimum 22,
maksimum:80) ve 46 (minimum: 22, maksimum: 77) seklindeydi.

Sonug: Besin alerjisi olan cocuklarin annelerinde anksiyete ve depresyon yilksek oranda goriimektedir.
Hastalarin tedavi edilmeleri sirasinda annelerin duygudurumlarinin da degerlendirilmesi gerekli gorinmektedir.
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MODY Tani Ve Tedavisindeki incelikler

Meltem Buhur Pirimoglu, 'K. Cansu Sahin, 10zgecan Demirbas, 'Yasemin Denkboy
Ongen, Erdal Eren, tHalil Saglam, :Omer Tarim

Wiudag Universitesi, Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Endokrinoloji Bilimdal, Bursa

Giris: MODY (Maturity Onset Diabetes of the Young), pankreasin beta hicrelerinin embriyonel gelisimi veya
fonksiyonundan sorumlu genlerdeki mutasyonlar sonucu gelisen, otozomal dominant kalitilan, monogenik
diyabetin en sik nedenidir. Pediatrik diyabet vakalarinin %71-6'sini olusturur. En sik gérilen mutasyonlar;
glukokinaz ve HNF1a genlerindedir.

Olgu: On bir yas 6 ay kiz hastanin birkag aydir devam eden ¢ok su igme, ¢ok idrara ¢ikma, idrar kagirma
sikayetleri ile dis merkeze basvurusunda bakilan laboratuvar tetkiklerinde aglik glukozu 125 mg/dl, HbA1c %6,8,
insiilin 5,3 mIU/L, c-peptit 1,5 pg/L, anti-insilin antikoru 2,48 1U/ml (N: 0-10), anti-GAD-65 antikoru 4,22 [U/ml (N:
0-30) bulunmasi Uzerine hastaya metformin tedavisi baglanmisti. Sonrasinda tarafimiza basvuran hastanin
metformin tedavisine ragmen HbA1c diizeyinin yiiksek seyretmesi, instlin direnci bulgulari olmamasi nedeni ile
metformin tedavisi kesildi, glibenklamid tedavisi baslandi ve MODY agisindan genetik tetkikleri génderildi.
Hastada HNF1A geninde heterozigot c¢872dupC=(p.Gly292Argfs*25), HNF4A geninde heterozigot
p.Asn27=(c.81C>T) mutasyonlari saptandi. MODY agisindan ailenin diger bireylerinin genetik analizi yapildi
(Tablo 1). Hasta ve diger aile bireylerinde goriilen HNF1A genindeki mutasyon patojenik, HNF4A genindeki
mutasyon “muhtemel benign” olarak raporland. ikinci derece akrabalar sorgulandiginda babaannenin 4 yildir tip
2 diyabet nedeni ile metformin kullandigi 6grenildi.

Mutasyon HbAlc Aclik Tedavi
glukozu
Anne HNF1A 8,9 135 Levemir, sitagliptin,

metformin (16 yildir)
c872dupC (p.Gly292Argfs*25)

Baba HNF4A 6,4 97 -

p.Asn27=(c.81C>T)

Abi HNF1A 8,5 145 Sitagliptin (1 yildir)

c872dupC (p.Gly292Argfs*25)

Abla HNF4A 5,9 95 -

p.Asn27=(c.81C>T)

Hasta HNF1A 6,8 125 Glibenklamid

c872dupC (p.Gly292Argfs*25)
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Sonug ve Tartisma: MODY, sikiikla tip 1 veya tip 2 diyabet ile karisabilmektedir. Ancak MODY tanisi
konulmasinin hem aile hem de hasta agisindan Klinik birgok faydasi vardir. Omegin; HNF1A veya HNF4A-
MODY'li bireyler tani aldiktan sonra gereksiz instilin tedavisinden kurtularak sulfonilire ile daha iyi metabolik
kontrol saglayabilirler. Ayrica HNF1A ve HNF4A mutasyonlarinda mikrovaskiler komplikasyon riski artmigtir.
Genetik olarak MODY tanisi konulmasi, aile taramasi yapilarak hentiz tani almamis bireylerin erken donemde
taninmasini ve hastalarin bu komplikasyonlar agisindan yakin takip edilmesini saglar. Bu nedenle ailesinde en az
2 nesilde diyabet 6ykusu olan, tani aninda otoantikorlari negatif olan, diisik doz instlin ihtiyaci olan, tanidan 3 yil
gegmesine ragmen Olgulebilir C-peptid duzeyleri olan tip 1 diyabet vakalarinda ve obezite, akantozis nigrikans
ve/veya diger metabolik sendrom bulgularinin eslik etmedigi, ailede en az 2 nesilde obez olmayan diyabetli
bireylerin bulundugu tip 2 diyabet vakalarinda MODY akla gelmelidir.Uzun donemde komplikasyonlarla
seyretmesi, eslik eden organ anomalileri agisindan takip gerektirmesi ve tip 1 ve tip 2 diyabete gore tedavide
farkliliklarin olmasi nedeni ile diyabetin ayirici tanisi yapilirken MODY mutlaka akla gelmelidir.
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Biotin Kullanimi Ve Kan Fenilalanin Diizeyi Ol¢iimii: Olgu
Sunumu

'Huseyin Bilgin, 1Sahin Erd6l, 1Halil Saglam

Wiudag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi Ve Hastaliklari AD, Gocuk Metabolizma BD, Bursa

Fenilketoniri (FKU), fenilalanin hidroksilaz enziminin eksikligi nedeni ile olusan otozomal resesif gegisli metabolik
bir hastaliktir. Fenilalanin hidroksilaz enziminin tamamen veya kismi eksikligi sonucu fenilalanin kanda, beyinde
ve vicut dokularinda birikir. Yiksek konsantrasyonlarda ki fenilalanin merkezi sinir sistemi icin toksiktir, ciddi
ndrolojik komplikasyonlara neden olur. Tedavide fenilalaninden kisitli diyet ve/veya BH4 verilmektedir. Biyokimya
laboratuvarinda biotin bazli metot kullanan 6lgiimlerde, hasta biotin kullaniyorsa, AFP, Beta-hCG, CA 19.9, CA
125, CEA, CK-MB, ferritin, FSH, LH, prolaktin, PSA, iPTH, troponin |, TSH, kortizol, estradiol, folik asit,
progesteron, testesteron ve vitamin B12 gibi birgok test ile etkilesim izlenebilmektedir, sonuglar oldugundan
ylksek veya oldugundan duslk saptanabilmektedir. Fenilketonurili hastalarda kan fenilalanin dizeyi ile biotin
kullanimi arasindaki iligki ile ilgili literatlrde bildiri bulunmamaktadir. Bu yazi ile fenilketontrili hastamizda biotin
kullanimina bagli olarak yanlis dlistik fenilalanin diizeyi saptanmasini bildirmeyi amagladik.

Olgu Sunumu: Sekiz aylik iken gelisim geriligi ve gevreye ilgisinin az olmasi nedeniyle basvuran ve klasik
fenilktonCri tanisi alan on alti yag erkek hasta beslenme bozuklugu ve cilt dokiintiisi sikayetiyle bagvurdu.
Ozgegmisinde takipsiz gebelik sonrasi zamaninda, vajinal yolla, 3000 gr agiriginda dogdugu, postnatal
adaptasyon sorunu yasamadigi 6grenildi. Soy ge¢misinde aralarinda birinci derece kuzen evliligi bulunan saglikli
anne-babanin Gglincli ¢ocugu olarak dogdugu 6grenildi. Vicut agirhgi 33 kg (<3 persentilde), boy 145 cm (<3
persentilde), bas gevresi 53 cm (10-25 persentilde) idi. Fizik muayenesinde hafif dehidrate goriinimde idi.
inguinal alanda makiler dokiintii tespit edildi. Noromotor geriligi meveut idi.Hasta klinige yatirildi, idame mayi
baslandi, kan aminoasitleri gonderildi. Cilt dokintileri nedeniyle biotin baslandi. Biyotin tedavisi 6ncesi kan
fenilalanin diizeyi 1063 mikromol/L olarak saptandi. Takibinin 3. glininde génderilen kan fenilalanin diizeyi 5.14
mikromol/L olarak gériildi. Diyeti diizenlendi, kontrol kan fenilalanin diizeylerinin 7,02 ve 16 mikromol/L olarak
tespit edilmesinin klinik durumu ile uyumsuz oldugu degerlendirildi. Biotin tedavisi kesildi ve 2 giin sonra dlgilen
kan fenilalanin dizeyi 510 mikromol/L olarak saptandi. Laboratuvar sonuglarinin almakta oldugu biotine bagli
olabilecegdi distndldu.

Sonug ve Tartisma: Biyotin tedavisi kullanan hastalarda kan fenilalanin diizeyi oldugundan ¢ok daha disik
duzeylerde olgulebilmektedir. Kan fenilalanin diizeyi élgimUnin zaruri oldugu hastalarda biyotin tedavisi
kesilebiliyorsa biyotin kesildikten sonra kan fenilalanin diizeyi dlgulmelidir.
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Nadir Bir Protein Kaybettiren Enteropati Nedeni: H. Pylori
Gastriti

Niliifer Ulkii Sahin

Bursa Sehir Hastanesi, Cocuk Gastroenteroloji, Bursa

Girig: Proetin kaybettiren enteropati GiS'i etkileyen birgok etiyoloji (Kardiak patolojiler, CMV enf, Eozinofilik
Gastroenteropati, Otoimmun enteropati, Céliak hastaligi vs.) ile sekonder olarak olusmaktadir.Olgumuz ile nadir
bir protein kaybettiren enteropati nedeni olan aktif H. Pylori gastriti sunulmustur.

Olgu: 7 yasinda kiz hasta halsizlik, karin adrisi ve ishal sikayeti ile bagvurdu. Muayenesinde hasta soluk
gorinimde , batin distandi ve bagirsak sesleri artmisti. Bakilan laboratuar parametrelerinde T. protein: 3.8
mg/dl, Albiimin: 2.2 mg/dl saptandi. idrarda proteiniri saptanmadi. Hastanin bakilan CMV serolojisi, Céliak
serolojisi negatif, fekal alfa-1 antitripsin diizeyi normaldi. B12 vitamin: 145 pg/ml, Folik asit: 3 ng/ml, Ferritin:
6.5mg/L ve D vit: 11 pg/ml diizeyi belirgin distik olarak saptand!. Iyonize Ca: 7.5 mg/dl diisiik saptandi. Hastaya
IV albiimin infuzyonu (1 mg/kg/doz) 2 kez verilesine ragmen alblimin yukseltilemedi. Hastaya etiyoloji agisindan
gastroskopi yapildi. Tm mide rugalarinda foldlar belirgin édemli, antral ve duodenal nodilarite gézlendi.
Histopatolojik olarak IEL artigl, ile karakterize aktif duodenit ve antrumda siddetli enflamasyon ve bol H. Pylori
mikroorganizmasi saptandi. Hastaya Klaritromisin 15 mg/kg/g, Amoksisilin-klavulonik asit 30 mg/kg/lg dozunda
eradikasyon tedavisi, oral 1 mg/kg/g PPI ve vitamin replasmani baslandi, 4 hafta sonra bakilan albimin diizeyi
3.2, 2 ay sonra bakilan diizey 3.8 mg/dl ve tlim vitamin diizeyleri referans araliginda saptandi.

Sonug ve Tartisma: Cocuklarda H.Pylori gastriti ok sik gdrtilen bir hastalik olmasina ragmen protein kaybettiren
enteropati nedenleri arasinda oldukga nadirdir. Hastamizin eradikasyon tedavisi sonrasi agir klinik ve laboratuar
patolojileri bir ayda diizelmistir. Protein kaybettiren enteropati klinigi ile gelen hastalarda toplumumuzda sik olarak
gorilen H. Pylori Gastrit'inin dlistiniimesi gerektigi vurgulanmak istenmistir
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